VAIKU ODOS MASTOCITOZE
(atmintine tevams)

Mastocitai yra imuninés sistemos Igstelés, gaminamos kauly Ciulpuose ir brestancios
jvairivose kOno audinivose. Gerai zinoma, kad mastocitai yra botini alerginiy
reakcijy issivystymui, taCiau, be alergeny, mastocitus stimulivoti gali ir daugybeé kity
veiksniy: tam tikri vaistai, fizikiniai veiksniai  (spaudimas, trintis, temperaturos
pokyciai), elektromagnetiné spindulivoté, stresas, taip pat citokinai ir neuropeptidai,
virusai bei bakterijos ir kt. Stimulivoti mastocitai isskiria daugybe bioaktyviy
medziagy (histaming, ftriptaze, chimaze, karboksipeptidaze, leukotrienus,
prostaglanding D2, heparing, naviko nekrozés faktoriy alfa (TNF- a) ir kitus citokinus),
regulivuojanciy skirtingus signalo perdavimo ir sekrecinius mechanizmus, 1. y. jvyksta
organizmo gynybiné uzdegiminé reakcija.

Mastocitozé - reta ligy grupé, kuriai budinga pertekliné mastocity gamyba ir
kaupimasis  vienoje ar daugiau organy sistemy. Liga dazniausiai atsiranda dél
spontaniniy  (kamieniniy Igsteliy receptoriaus KIT ar kity) mutacijy, Seiminis
paveldimumas aprasomas itin retai. |vykus mutacijai, sutrinka Siy Igsteliy augimas,
pradeda galimintis mastocity klonas, sankaupa. KIT mutacijos yra vienas pagrindiniy
veiksniy tiek odos mastocitozeés, tiek ir sisteminés mastocitozés patogenezéje, todél
daznai tiiamos siekiant diagnozuoti sistemine mastocitoze.



Kliniskai mastocitozé skirstoma | du pagrindinius tipus: odos mastocitozé - pazeidimas
izolivotas tik odoje, ir sisteminé mastocitozeé - patologinés mastocity sankaupos
iSplinta ir pazeidziami kauly Ciulpai arba kiti ekstrakutaniniai organai (1 lentele).

Vaikams mastocitozé dazniausiai (~ 80 - 90 proc. atvejy) pasireiskia tik odoje (odos
mastocitoze) paprastai jau per pirmuosius penkerius gyvenimo metus. Atsiranda
izolivotas odos pazeidimas, kuris spontaniskai isSnyksta prasidéjus paauglystei.

PrieSingai nei vaikams, suaugusiesiems daugiausia diagnozuojama sistemine ligos
iSraiska, o izolivota odos forma sudaro maziau nei 5 proc. atvejy.

1 lenteleé.
Atnaujinta 2016 mety mastocitozeés klasifikacija (PSO) Pasaulio sveikatos organizacijos,
[10-14]
Odos mastocitozeé (OM): Sisteminé mastocitozé Solidiniai mastoci-
= Makulopapuliné OM (jskai-  (SM): ty navikai:
tant urticaria pigmentosa): = Indolentiné (nea- = Mastocitiniy
» Monomorfiné (dazniau- gresyvi) SM lasteliy sar-
siai suaugusiesiems) = Rusenanti koma
» Polimorfiné (daz- (angl. smoldering)
niausiai kadikiams (SSM),
ir maziems vaikams, = SMsusijusi su
paprastai iSnyksta klonine hematolo-
paauglystéje) gine ne mastocity
» Ploksteline linijos liga
» Mazginé = Agresyvi SM
= Difuziné OM = Mastocitiné leu-
= Odos mastocitoma (iki 3 kemija
bérimy)
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Kaip diagnozuojama odos mastocitozé
vaikams?
1. Anamnezé (ligos pradzia, trukme,

priezastys, su mediatoriais susije simptomai
ar anafilaksija).

2. Dermatologiné odos bérimy apzitra.
Darier simptomas -  tipinis  odos
mastocitozes klinikinis pozymis.

3. Odos biopsija (atliekama jei klinikiniai
simptomai  abejofini).  PrieSingai  nei
suaugusiesiems, vaikams odos biopsijos
atlikti dazniausiai nerekomenduojama

4. Periferinio kraujo tyrimai.

5. Kepeny ir funkcijos biocheminiai tyrimai.

6. Prireikus, gali bUti atlikta pilvo organy
(kepeny, bluznies, limfmazgiy)
echoskopija.

/. Serumo ftriptazés tyrimas (itin  svarbus
diagnostiskai, tiesiogiai susijes su mastocity
kiekiu (proliferacijos laipsniu). Serumo
triptazé — vienas dazniausiai naudojamuy
sistemines mastocitozes  diagnostikos
zymeny, bet néra specifinis mastocitozes
Zymuo.

2 lentele.

Odos ir sisteminés mastocitozés poZymiai

Pazeista

organy sistema

Oda

Virskinimo
sistema

Kauly ir raume-
ny sistema

Sirdies ir krauja-
gysliy sistema

Hematologiné
sistema

Neurologiniai
simptomai, psi-
chikos pakitimai

Simptomai sukelti
mediatoriy atsipalaidavimo

raudonis, niezéjimas

létinis pilvo skausmas, vidu-
riavimas, pykinimas, vémimas,
hipotenzija,

kauly skausmas (ypac ilguju),
osteoporoze, osteopenija,
patologiniai luziai

galimi vazodilatacijos, tachikar-

dijos, hipotenzijos epizodai,
vaikams - cianozé

vaikams: agresyvus elgesys
suaugusiesiems: nerimas,
depresija, galvos skausmas,
nuotaiky kaita, koncentracijos
stoka, hipersomnija

Simptomai sukelti organy
infiltracijos
niezéjimas, plokstelés,
papulés, mazgeliai, puslelés ir
puslés, telangiektazijos

gastroduodeninés opos,
steatoreja, malabsorbcija
padidéjes transaminaziy
kiekis, portiné hipertenzija,
ascitas

kauly skausmas, deformacijos,
laziai

limfadenopatija, splenomega-
lija, anemija, trombocitopeni-

ja, eozinofilija, mielodisplasti-

niai poky¢iai, fibrozé
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Kaip gydoma odos mastocitozé vaikams?
Jei JUsy vaikui nustatyta odos mastocitoze, svarbu
atminti, kad mastocitoze atsiradusi vaiky amzivje,  3fentek

Potencialiai mastocity aktyvacijq skatinantys veiksniai

ddinid USiqi ignYkaG pGGUg'YSféje . TG I’p Vqlku = Pléviasparniai vabzdziai (bités, vapsvos, kamanés), gyvateés,
meduazos

SiSTe m i n és m G STO CiTOZéS be\/eik n e n US.I-O TO m O ’ O jei ir = Mechaniné trintis: masazai, spaudimas, trynimai
= Invazinés procediros (pvz., operacijos, biopsijos, endoskopijos)

diagnozuojama, tai  dazniausiai  indolentfine . vaisa:

» narkotiniai analgetikai (pvz., kodeinas, morfinas),

mastocitoze, kuriai  nereikalingas  agresyvus b radickontstings medfiagas,

» nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo (ibuprofenas,

gydymas.  Visgi, siekiaont mazinti  mastocity paracetamolisir kL),

» raumeny relaksantai

sukeliamas reakcijas (niezéjimqg, beérimy plitimg, s ke antlbiofial (pvzs vankomicirios)
virskinimo  sistemos  ar Neurcloginius  SIMPTOMUS, = Kaieri o srcms mtontyous sportss astrus
reikia bGti susipaZzinus su ligg sunkinaN&iais VEIKSNIQS s o Cokernes parsztings viusings)
(skatinanciais mastocity aktyvacijg ir

degranuliacijq), ju vengti (3 lentelé).

Svarbu zinoti, kad ne tik vabzdziy kandimai, bet ir repelentai nuo vabzdziy stimulivoja
mastocitus, todél kiek jmanoma rekomenduojoma saugotis rubais, galvos
dangalais, repelentus naudoti kuo mazesniais kiekiais.

Zinotina, kad be paracetamolio, ibuprofeno, aspirino (salicilatai) ar kity nesteroidiniy
prieSuzdegiminiy vaisty nuo skausmo ir temperaturos, taip pat reikety vengti ir
salicilaty maiste (kumino, nektariny, papriky, ananasy, pomidory).

Jei JOsy vaikui planuojama operacija, informuokite gydytojg, kad vaikas serga
mastocitoze. Taip bus uztikrinta mastocity sukeliamy reakcijy kontrolé operacijos
metu (palaikoma stabili temperatira operacjos metu, vengiama naudoti tam tikrus
medikamentus, kartais rekomenduojomas papildomas serganciojo paruosimas
priesalerginiais medikamentais pries operacijq).
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