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SAZETAK. Mastocitoze predstavljaju heterogenu skupinu bolesti, a obiljezene su proliferacijom i nakupljanjem
mastocita u razlicitim tkivima. Razlikujemo kozne mastocitoze, u kojih se nakupljanje mastocita nalazi iskljucivo u
koZi, od sistemske mastocitoze kod koje je proliferacija mastocita prisutna u kostanoj srZi te u drugim organima
kao $to su gastrointestinalni trakt, limfni Cvorovi, jetra i/ili slezena. U djece se javljaju gotovo iskljucivo kozne
mastocitoze, za razliku od odraslih, u kojih se dijagnosticira sistemska mastocitoza. Izgled i rasprostranjenost koz-
nih promjena, kao i simptomi, mogu znacajno varirati. Simptomi su posljedica oslobadanja upalnih medijatora iz
mastocita, najcesce svrbez te crvenilo i urtike. Nuzne su redovite kontrole ovih bolesnika, a organomegalija, zna-
¢ajno povisene vrijednosti serumske triptaze, kao i prisutnost KIT mutacije u perifernoj krvi, pomaze u odluci u
kojeg je bolesnika nuzno uciniti biopsiju kostane srzi. Lijeenje je najcece simptomatsko, usmjereno na izbjega-
vanje okidaca i smanjivanje simptoma bolesti koji su posljedica oslobadanja upalnih medijatora iz mastocita,
najcesce primjenom H1i H2 blokatora, primjenom lokalnih kortikosteroida i pimekrolimusa.

SUMMARY. Mastocytosis are a heterogeneous group of diseases characterized by proliferation and accumulation
of mastocytes in various tissues. Cutaneous mastocytosis is diagnosed if the accumulation of mastocytes is
detected only in the skin. In cases of systemic mastocytosis the mastocytes accumulate in the bone marrow,
gastrointestinal tract, lymph nodes, liver and/or spleen. Contrary to adults, in who systemic mastocytosis is the
most common type of mastocytosis, in childhood the vast majority of patients are diagnosed with cutaneous
forms of the disease. The type, distribution and extent of skin lesions, as well as symptoms, can vary from patient
to patient. Symptoms are due to release of inflammatory mediators from mastocytes, most often itch, redness of
the skin and wheals. Regular follow-ups are necessary, while organomegaly, significantly elevated serum tryptase
levels and/or detection of KIT mutation in peripheral blood help in decision if and when to perform bone marrow
biopsy. Treatment is aimed toward avoidance of triggers, and alleviation of symptoms caused by mast cell media-

tors, usually H1 and H2 blockers, as well as topical corticosteroids and pimecrolimus application.

Mastocitoze predstavljaju heterogenu skupinu bole-
sti koje su obiljezene proliferacijom i nakupljanjem
mastocita u razli¢itim tkivima. Razlikujemo kozne
mastocitoze, u kojih se nakupljanje mastocita nalazi
isklju¢ivo u kozi, od sistemske mastocitoze, kod kojih
je proliferacija mastocita prisutna u kostanoj srzi te
drugim organima kao $to su gastrointestinalni trakt,
limfni ¢vorovi, jetra i/ili slezena.' U djecjoj dobi vidaju
se gotovo isklju¢ivo kutane mastocitoze. Kozne pro-
mjene obi¢no postaju vidljive na kozi tijekom prvih
$est mjeseci Zivota, dok su u neke djece promjene pri-
sutne pri porodu.

Sve su ove bolesti posljedica klonalne proliferacije
mastocita koja je naj¢e$¢e povezana sa somatskom ak-
tiviraju¢om genskom mutacijom c-kit gena.’

Mastociti na povrsini membrane sadrze CD117 re-
ceptor, odnosno receptorsku tirozin kinazu KIT. KIT
predstavlja vezno mjesto za ¢imbenik aktivacije matic-
nih stanica (engl. stem cell factor, SCF), a vezanje re-
ceptora s navedenim ¢imbenikom dovodi do fosfori-
lacije i aktivacije mastocita. Mutacija KIT gena dovodi
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do povecane spontane aktivacije KIT receptora, te do
povecane diferencijacije mastocita iz hematopoetskih
mati¢nih stanica, njihovog produljenog prezivljavanja
i akumulacije mastocita u tkivima. Stoga se aktivira-
ju¢e mutacije za KIT smatraju klju¢nima u patogenezi
mastocitoza.

Najce$¢a mutacija koja dovodi do aktivacije KIT
gena jest mutacija kodona 816 (D816V9) u egzonu 17,
te se detektira u viSe od 80% odraslih bolesnika sa
sistemskom mastocitozom. I u djece sa sistemskom
mastocitozom detektira se najces¢e D816V9 mutacija,
ali su cedce nego u odraslih utvrdene i mutacije u dru-
gim egzonima.** Prisutnost KIT mutacije u uzorcima
periferne krvi sugerira sistemsku mastocitozu, ali
predstavlja samo minorni kriterij za postavljanje njezi-
ne dijagnoze.>*
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U djece s kutanim mastocitozama, mutacije KIT
gena odredivane su i u koznim promjenama, i najcesce
je detektirana mutacija u kodonu 816, ali je isto tako
znacajan postotak djece s mutacijama u drugim egzo-
nima, najceSce 8, 9, 11 i 13. Stoga se preporucuje se-
kvencioniranje cijelog KIT gena u djece u kojih se ne
utvrdi KIT 816V mutacija. Mutacije KIT gena ne mogu
se detektirati u svih bolesnika, te je moguce da su za
nastanak bolesti odgovorne i mutacije gena za sintezu
drugih proteina.”® Dokaz KIT mutacije u koznim pro-
mjenama potvrduje dijagnozu mastocitoze, ali ne po-
maze u prognoziranju evolucije bolesti, niti je indika-
tor sistemske mastocitoze.>’

Mastocitoza nije nasljedna bolest, ali ima i rijetko
opisanih slucajeva nasljedne pojave bolesti kao poslje-
dica mutacija spolnih stanica. Mutacije za KIT gen u
ovih obitelji nalaze se na drugim genskim regijama te
je bolest ¢esce obiljezena znacajnije poviSenim vrijed-
nostima serumske triptaze, zahvac¢enos¢u drugih or-
gana osim koze, te kroni¢nim tijekom.'*!

Fenotipsko-genotipska korelacija u bolesnika s ma-
stocitozama nije utvrdena, te prisutnost pojedine mu-
tacije ne moze predvidjeti oblik i tezinu klinicke slike,
kao ni prognozu bolesti.

Oblici mastocitoze u djece

Tipi¢na prezentacija mastocitoze u djece jest kozna/
kutana mastocitoza. Promjene se najcesce ocituju po-
javom zuckastih do smeckastih lezija u vidu makula ili
papula, te nastanku crvenila i urtike na mjestu trljanja
kozne promjene (Darierov znak). O koznoj mastoci-
tozi govorimo kada nema kriterija za sistemsku masto-
citozu, uz prisutnost tipi¢nih koznih promjena te pozi-
tivnog Darierova znaka, kao i postojanje jednog ili dva
minor kriterija, a to su povecani broj mastocita u biop-
tatu kozne promjene i aktivacijska mutacija za KIT u
tkivu koznih promjena.”

Razlikujemo nekoliko oblika kutane mastocitoze.

Najcesci je makulopapulozni oblik kutane mastocito-
ze (MPCM), koji predstavlja oko 70% mastocitoza u
djece. Prve promjene najc¢esce nastaju tijekom prvih
$est mjeseci zivota. Razlikuju se dva podoblika MPCM,
monomorfni i polimorfni. Monomorfni oblik makulo-
papulozne mastocitoze (slika 1) obiljezen je pojavom
malih, okruglastih makulopapuloznih promjena ravne
povrsine, smeckaste boje, naj¢e$ce centralne i sime-
tricne distribucije. Promjenama je obi¢no postedeno
lice te dlanovi i tabani. Ovaj oblik mastocitoze cesce se
vida u odraslih bolesnika. Polimorfni oblik makulopa-
pulozne mastocitoze (slika 2) ces¢i je u djece, te je obi-
ljezen pojavom vecih, ruzicastih ili smedih promjena
razli¢itog promjera i oblika, te vise asimetri¢ne distri-
bucije. Promjene mogu biti razli¢ite veli¢ine, boje, u
vidu makula, papula, plakova kao i nodusa. Cesto se
vide promjene na licu, osobito na postrani¢nim dijelo-
vima cCela, na vratu te ekstremitetima. U slucaju opsez-

SLIKA 1. MAKULOPAPULOZNA MASTOCITOZA,
MONOMORENI PODOBLIK

FIGURE 1. MACULOPAPULAR MASTOCYTOSIS,
MONOMORPHIC VARIANT

SLIKA 2. MAKULOPAPULOZNA MASTOCITOZA, POLIMORFNI
PODOBLIK, S POZITIVNIM DARIEROVIM ZNAKOM

FIGURE 2. MACULOPAPULAR MASTOCYTOSIS, POLYMORPHIC
VARIANT, WITH POSITIVE DARIER SIGN

nih i brojnih promjena serumska triptaza moze biti
poviSena, a ce$ca je i pojava simptoma. Makulopa-
pulozne promjene mogu se s vremenom mijenjati te
nodularne promjene mogu postati papulozne ili pak
mogu progredirati u plakove.

Monomorfni oblik makulopapulozne mastocitoze
Ce$ce perzistira u odrasloj dobi, dok polimorfni oblik,
najcesce u pubertetu, regredira. Opisani su i slucajevi
monomorfnog oblika MPCM-a u kojih je u kasnijoj
dobi dijagnosticirana sistemska mastocitoza. General-
no su polimorfni oblici, u usporedbi s monomorfnim,
povezani s nizim vrijednostima serumske triptaze,
kra¢im trajanjem i boljom prognozom.'

Kutana mastocitoza, koja se prezentira kao mastoci-
tom, vidi se u oko 15% mastocitoza u djece. Radi se o
pojedina¢noj smeckasto do zuckastoj makuli ili nodu-
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SLIKA 3. DIFUZNA KUTANA MASTOCITOZA S MJEHURIMA
FIGURE 3. DIFFUSE CUTANEOUS MASTOCYTOSIS WITH BLISTERS

su, rijede plaku promjera od 1 do 10 cm, ¢ija se povrsi-
na usporeduje s naran¢inom korom. Prisutna je ili pri
porodu ili nastaje u ranoj dobi djeteta. Pojava crvenila,
urtike te mjehura na mjestu lezije ¢esto nastaje nakon
mehanicke traume. Promjenu dijagnosticiramo kao
mastocitom ako su prisutne jedna do tri promjene.
Ako su promjene brojnije govorimo o MPCM-u.?

Difuzna kutana mastocitoza predstavlja najrjedi
oblik bolesti u djece (5 - 13% mastocitoza u djece), a
posljedica je izrazene, difuzne, ponekad i generalizira-
ne infiltracije koZe mastocitima. Bolest se ocituje za-
debljanjem koze, pahiodermijom, koja izgledom pod-
sje¢a na naranc¢inu koru, uz generalizirano crvenilo i
izrazen dermografizam. Cesta je pojava mjehurica i
mjehura (slika 3), ponekad hemoragi¢nih, erozija, te
ponekad i pseudoksantomatoznih promjena i/ili goto-
vo tumorskih lezija.” U kasnijoj dobi Ceste su hiperpig-
mentacije te perzistiranje podrucja zadebljane i/ili na-
brane koze. S vremenom mjehuri sve rjede nastaju te ih
se obi¢no ne moze izazvati nakon trece godine Zivota.
Pojava mjehura vjerojatno je posljedica oslobadanja se-
rinskih proteaza, a krvarenja oslobadanja heparina iz
mastocita.? Serumska triptaza kod ovih bolesnika cesto
je znacajno povisena. Tezina klinicke slike, ucestalost i
tezina simptoma uzrokovanih oslobodenim upalnim
medijatorima iz mastocita, kao ni poviSena razina se-
rumske triptaze nisu, medutim, pouzdan indikator si-
stemske mastocitoze. U ovih su bolesnika Cesti simpto-
mi crvenila cijelog tijela, tj. flushing, svrbez, pojava
mjehura, a moze do¢i i do pada krvnog tlaka te i anafi-
lakti¢nog $oka. Ucestalost anafilaksije kod ovih bole-
snika tesko je odrediti. Ucestalost sistemske mastocito-
ze kod bolesnika s difuznom kutanom mastocitozom
takoder nije poznata, a KIT D816V mutacija u perifer-
noj krvi nije otkrivena u djece s difuznom kutanom
mastocitozom u jednom istrazivanju.’

Simptomi
Simptomi koji se javljaju kod bolesnika s mastocito-

zom znacajno se razlikuju od bolesnika do bolesnika,
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te mogu varirati od blagog svrbeza do anafilaksije.
Velik je postotak bolesnika bez ikakvih simptoma, a
generalno je njihov intenzitet u korelaciji s opsegom i
ja¢inom infiltracije tkiva mastocitima, kao i s vrijed-
nosc¢u serumske triptaze.»!*!s

Simptomi su posljedica uc¢inka razli¢itih upalnih me-
dijatora koje stvaraju mastociti. Njihovo oslobadanje
moze biti ovisno ili neovisno o IgE protutijelima. Pohra-
njeni u sekretornim granulama mastocita nalaze se
medu ostalima histamin, triptaza, heparin, lizosomski
enzimi, karboksipeptidaze te kimaze.'* Osim navedenih
medijatora mastociti sintetiziraju razli¢ite citokine, ke-
mokine te faktore rasta. Novoformirani medijatori, koji
se stvaraju po aktivaciji mastocita, uklju¢uju prostaglan-
din D2 (PGD2), leukotrien C4 (LTC4), faktor aktivacije
trombocita (PAF) i sfingozin-1-fosfat.*®

Akutna i jaka aktivacija mastocita i oslobadanje
upalnih medijatora ocituje se pojavom crvenila cijelog
tijela, najizrazenije na licu, vratu i gornjem dijelu
trupa, tj. flushingom, svrbezom, vazodilatacijom, bolo-
vima u trbuhu, povracanjem, proljevom, slaboscu te
glavoboljom. Najéesce se ovi simptomi vide kod izra-
zene klinicke slike makulopapulozne mastocitoze te
kod difuzne kutane mastocitoze. U male djece i do-
jencadi rijetko nastaje hipotenzija, ali u epizodama
jake aktivacije mastocita, ¢esto uz sustavne simptome,
nastaju i mjehuri na kozi.

Simptomi kao $to su lokalna pojava crvenila, otoka,
urtika te svrbeza primarno su posljedica oslobadanja
histamina iz mastocita. Flushing, generalizirani svrbez
koze te hipotenzija najvjerojatnije se mogu pripisati
djelovanju PGD2."

Ucestalost, kao i tezina simptoma ovise o opseznosti
zahvacenog tkiva s mastocitima kao i vrijednosti se-
rumske triptaze.>> Rano prepoznavanje simptoma,
kao i procjena intenziteta tegoba, vazno je kako bi se
odabrala pravovremena i odgovarajuca terapija, osobi-
to u djece s opseznim koznim promjenama koje cesto
prate i znacajno poviSene vrijednosti serumske tripta-
ze. S vremenom se simptomi smanjuju te u vec¢ine bo-
lesnika nestaju, i to neovisno o opsegu zahvacenosti
koze u ranoj dobi.>*

Anafilaksija

Rizik nastanka anafilaksije u djece s mastocitozom
znacajno je manji u usporedbi s rizikom u odraslih
bolesnika (<1 - 9% u djece prema 35 - 50% u odra-
slih). U djece je rizik to veci $to su koZne promjene
opseznije i brojnije, mada anafilaksija moze nastatiiu
djece sa solitarnim mastocitomom, naj¢e$¢e nakon
trljanja same kozne promjene.*'® Okidac¢i nastanka
anafilaksije kod odraslih ¢esto su hrana, ubodi opno-
krilaca te lijekovi, dok je kod djece s mastocitozom
uzrok anafilaksije naj¢esée nepoznat, idiopatski.'® Lije-
kovi, kao npr. nesteroidni antireumatici i anestetici
rijetko uzrokuju anafilaksiju u djece s mastocitozom.



Sistemske mastocitoze

Pojava sistemske mastocitoze u djece izuzetno je ri-
jetka. Dijagnosticki se kriteriji za postavljanje sistem-
ske mastocitoze ne razlikuju od onih u odraslih bole-
snika. Glavni kriterij za postavljanje dijagnoze jesu
multifokalni gusti infiltrati u bioptatima ko$tane srzi i/
ili drugih organa s > od 15 mastocita u infiltratima. U
minorne se kriterije ubrajaju prisutnost >25% masto-
cita atipicne morfologije u biopsijama KS-a ili drugih
ekstrakutanih organa; otkrivanje tockastih mutacija za
KIT na kodonu 816 ili na drugim relevantnim regija-
ma, u kostanoj srzi ili u drugim ekstrakutanim orga-
nima; pozitivni CD25, CD2 i/ili CD30 biljezi na ma-
stocitima kostane srzi ili drugih ekstrakutanih organa
te serumska triptaza > 20ng/ml. Za postavljanje dija-
gnoze sistemske mastocitoze moraju biti prisutni jedan
glavni i jedan sporedni ili tri sporedna kriterija.'**

U djece sa sistemskom mastocitozom najcesce se radi
o indolentnom obliku bolesti te, ako je zahvacena koza,
obi¢no se radi o makulopapuloznoj varijanti bolesti.?>*
Agresivniji oblici sistemske mastocitoze u djece su iz-
nimno rijetki i naj¢esce nisu praceni koznim promjena-
ma, $to znacajno otezava postavljanje dijagnoze.”

Dijagnosticka obrada

Dijagnoza u djece postavlja se primarno temeljem
tipi¢ne klinicke slike, odnosno izgleda koznih promje-
na ovisno o tipu/obliku mastocitoze, te pozitivnom
Darierovom znaku. Ako kozne promjene nisu tipi¢ne
potrebno je uciniti biopsiju. U biopsiji koznih promje-
na povecan je broj mastocita, koji su CD 117 pozitivni.
Broj mastocita u koznim promjenama vedci je tri do
osam puta u usporedbi sa zdravom kozom, odnosno
dva do tri puta u usporedbi s kozom s upalom.? Utvr-
divanje KIT D816V u koznim promjenama ne pred-
stavlja dijagnosticki kriterij za postavljanje dijagnoze
sistemske mastocitoze, ali potvrduje dijagnozu kutane
mastocitoze.

Nuzan je detaljan pregled djeteta, od laboratorijskih
nalaza potrebno je uciniti kompletnu krvnu sliku, je-
trene enzime, serumsku triptazu, te po potrebi i UZV
abdomena (detekcija organomegalije).

Vrijednosti serumske triptaze od 20 - 100 ng/ml
treba pratiti i korelirati s intenzitetom koznih promje-
na i simptomima uzrokovanim upalnim medijatorima
podrijetlom iz mastocita. U djece s povisenom vrijed-
noscu serumske triptaze uobicajeno je da vrijednosti s
vremenom postupno padaju. Perzistiranje visokih vri-
jednosti ili porast serumske triptaze sugeriraju moguci
razvoj sistemske mastocitoze.** PoviSene vrijednosti
serumske triptaze, osim u bolesnika s mastocitozom,
vide se i kod kronic¢ne urtikarije, infekcije helmintima,
nasljedne alfa-triptazemije, otkazivanja bubrega te u
nekim mijeloidnim hematoloskim bolestima.® Nagli
porast serumske triptaze posljedica je naglog osloba-
danja iz aktiviranih mastocita, odnosno anafilaksije, te
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je bazalnu koncentraciju serumske triptaze vazno
odredivati nakon kompletnog nestanka simptoma koji
ukazuju na anafilakti¢nu reakciju.®* PoviSene vrijed-
nosti serumske triptaze preko 100 ng/mL nisu jedina i/
ili apsolutna indikacija za biopsiju kostane srzi (KS), a
kod djece je nuzno iskljuciti i nasljednu alfa triptaze-
miju. Ako je serumska triptaza iznad 100 ng/ml ili nje-
zina vrijednost tijekom pracenja raste, a bolesnik ima i
organomegaliju ili druge znakove/simptome, npr. cito-
peniju, koje upucuju na mogucu sistemsku mastocito-
zu i/ili se detektira KIT D816 mutacija u perifernoj
krvi, nuzna je biopsija kostane srzi.’

Gastroskopija, kolonoskopija te po potrebi i biopsija
indicirana je kod bolesnika s gastrointestinalnim
simptomima bolesti. U slucaju izrazenih sustavnih
simptoma kod djeteta s mastocitozom, najcesce s pro-
$irenom klinickom slikom makulopapulozne ili di-
fuzne kutane mastocitoze, nuzno je redovito pracenje,
ponavljanje UZV-a abdomena, odredivanje serumske
triptaze, te je nuzno odrediti i postojanje KIT D816
mutacije u perifernoj krvi, kako bi se utvrdio rizik za
sistemsku mastocitozu te indicirala biopsija kosStane
srzi. U djece se uz pozitivan nalaz KIT D816 u perifer-
noj krvi organomegalija smatra najpouzdanijim pre-
diktorom sistemske mastocitoze.?

Na shemi 1 prikazan je algoritam dijagnosticke
obrade u djeteta s mastocitozom.

Lijecenje

U bolesnika s mastocitozom izbjegavanje trljanja
promjena odnosno mehanicke traume i naglih pro-
mjena temperature smanjit ¢e oslobadanje upalnih
medijatora iz mastocita. Brojni lijekovi kao $to su ace-
tilsalicilna kiselina, nesteroidni antireumatici, opioidi,
misi¢ni relaksansi, kontrastna sredstva, sukcinilkolin,
kinoloni, antitusici, pa i cjepiva takoder mogu dovesti
do oslobadanja upalnih medijatora. Dijetalna prehra-
na u bolesnika s mastocitozom u pravilu nije indicira-
na, mada se savjetuje oprez i izbjegavanje namirnica
bogatih histaminom (suhomesnati proizvodi, fermen-
tirani sir, dimljena riba te $pinat i patlidzan), kao i
hrane koja dovodi do oslobadanja histamina (citri¢no
voce, jagode, skoljke i skoljkasi, rajcica, ¢okolada, ana-
nas, aditivi).

Djecu s mastocitozom treba cijepiti prema kalen-
daru cijepljenja. Hipersenzitivne reakcije nisu cesce
nego u zdrave djece i obi¢no su blage i prolazne.® U
slucaju zahvacenosti velike povrsine koze promjenama
te u slu¢aju difuzne kutane mastocitoze savjetuje se ci-
jepiti jednokomponentnim cjepivima, a nakon cijep-
ljenja preporucuje se dijete opservirati oko jedan do
dva sata.””?

Lijecenje je usmjereno na ublazavanje simptoma
uzrokovanih upalnim medijatorima oslobodenim iz
mastocita. U izboru terapije u obzir se mora uzeti tezi-
na, vrsta i ucestalost simptoma. Najce$ce se propisuju
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o Detaljan pregled koze i izazivanje Darierova znaka

« Biopsija koZne promjene (samo ako promjene klinicki nisu karakteristi¢ne)
o Detaljan pregled djeteta uklju¢ujuéi palpaciju trbuha

o Lab. nalazi (KKS, jetreni enzimi, serumska triptaza)

P———

\

» Kozne promjene tipi¢ne za mastocitozu
(ili povecan broj mastocita u biopsiji koZzne promjene)
« Nema organomegalije
 Serumska triptaza <100 ng/ml**
o Uredni lab. nalazi

Organomegalija *i/ili

Povi$ena ili rastuca vrijednost serumske triptaze (>20 ng/ml)**
Znakovi/simptomi koji upucuju na sistemsku mastocitozu
Pozitivan nalaz KIT D816 mutacije u perifernoj krvi

« Bez znakova koji upucuju na sistemsku mastocitozu

v

v

Sumnja na sistemsku mastocitozu

| Kutana mastocitoza |

v

v

| Godisnje kontrole

|

Biopsija kostane srzi te kompletna obrada
na sistemsku mastocitozu

e T

v

Regresija Perzistiranje koznih

Evaluacija kriterija za sistemsku mastozitozu |

koznih promjena promjena u odrasloj dobi

/ \

v

| Kriteriji NISU zadovoljeni | |

Kriteriji zadovoljeni |

Kontrole nisu
potrebne

v v

%

Kutana mastocitoza | | Sistemska mastocitoza |

* Organomegalija predstavlja najosjetljiviji simptom koji ukazuje na sistemsku mastocitozu te, ako je prisutna, odrediti KIT D816 u perifer-

noj krvi te razmotriti i biopsiju kostane srzi.

** PoviSene vrijednosti serumske triptaze nuzno je korelirati s opseznoscu koznih promjena te po potrebi iskljuciti i nasljednu alfa triptaze-
miju. U slucaju povisene vrijednosti serumske triptaze bez drugih simptoma/znakova uciniti UZV abdomena te detektiranje KIT D816

mutacije u perifernoj krvi.

SHEMA 1. ALGORITAM DIJAGNOSTICKE OBRADE U DJECE S MASTOCITOZOM (MODIFICIRANO PREMA REF. 23 I 27)
SCHEME 1. DIJAGNOSTIC ALGORITHM IN CHILDREN WITH MASTOCYTOSIS (MODIFIED ACCORDING TO REE. 23 AND 27).

HI antihistaminici, kontinuirano ili u periodima izra-
zenijih tegoba. Dolazi u obzir i primjena stabilizatora
mastocita (kromolin, ketotifen). U slucaju izrazenijih
tegoba mogu se pridodati H2 antagonisti ili inhibitori
leukotriena. Moze biti indicirana i kratkotrajna sustav-
na primjena kortikosteroida. U slucaju gastrointesti-
nalnih simptoma kao $to su gréevi i proljev mogu se
propisati i inhibitori protonske pumpe.?#

U slucaju nastanka mjehura/erozija indicirana je
kratkotrajna lokalna primjena kortikosteroida te anti-
biotika. Lokalna primjena pimekrolimusa pokazala se
ucinkovitom, osobito u slu¢aju primjene na promjene
koje su cesto bubrile/oticale, te na vidljivim podruc;ji-
ma koze iz estetskih razloga.*

Mada je rizik anafilaksije u djece s mastocitozom
nizak, primarno je vazno eliminirati ili smanjiti izloze-
nost djeteta mogu¢im trigerima. To¢nih preporuka
kada i kome treba propisati epinefrin za samoprimje-
nu zapravo nema. Svakako bi ga trebalo propisati kod
djece s opseznim koznim lezijama, u onih s ¢estom
pojavom mjehura ili onih koji su imali anafilakti¢nu
reakciju, te u djece sa znacajno povisenom serumskom
triptazom.'®?!
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U bolesnika sa sistemskom mastocitozom te rjede i
s kutanom mastocitozom koja zahvaca veliku povrsinu
koze uz lo$u regulaciju simptoma bolesti s antihista-
minicima i stabilizatorima mastocita uc¢inkovitom se
pokazala i primjena omalizumaba.*

Inhibitori tirozin-kinaze (imatinib, midostaurin,
masitinib) mogu biti indicirani u lijeCenju sistemske
mastocitoze, ali su iskustva s lijecenjem ovom skupi-
nom lijekova u djece za sada vrlo ogranicena.*

Zakljucak

Mastocitoze u djece generalno nemaju visoku uce-
stalost. Uglavnom u djece nastaju kozni oblici masto-
citoza, a klinicka slika i intenzitet simptoma znacajno
variraju od bolesnika do bolesnika. Dijagnoza se naj-
¢e$¢e moze postaviti temeljem klinicke slike; ponekad
je nuzno uciniti i biopsiju koznih promjena. Djecu s
postavljenom dijagnozom mastocitoze nuzno je redo-
vito kontrolirati. Uz detaljan klini¢ki pregled djeteta
savjetuje se ponavljanje laboratorijskih nalaza (KKS,
hepatogram) te serumske triptaze. S viemenom u ve¢i-
ne djece dolazi do regresije koznih promjena i simpto-
ma bolesti. U onih kod kojih nema regresije i/ili dolazi



do porasta serumske triptaze, i/ili se detektira organo-
megalija, potrebno je odrediti i KIT mutaciju u peri-
fernoj krvi te uciniti biopsiju kostane srzi. LijeCenje je
najcesce simptomatsko i ovisi o klinickoj slici te inten-
zitetu simptoma bolesti. Dugoro¢na je prognoza u ve-
like vec¢ine djece s mastocitozom dobra.
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