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INTRODUCERE

Mastocitoza este o boala
hematologica rara avand o
incidenta de 0,3 cazuri la 100.000
de locuitori pe an.

Mastocitele fac parte din sistemul
imun.acestea sunt produse de
catre maduva osoasa.
Mastocitele sunt localizate in
organe precum pielea, maduva,
ficatul si splina.Pacientii cu
mastocitoza prezinta la aceste
nivele o crestere anormala a
numarului de mastocite.

Acestea produc si stocheaza
diferite substante precum
histamina, care prin actiunea lor
produc tabloul clinic al
mastocitozei.

MATERIAL SI METODA

Aceasta este o revizuire
generala si informatii
actualizate despre mastocitoza,
inclusiv fiziopatologie,
diagnostic, optiuni de tratament
si prognostic.

Mastocitoza Cutanata si Sistemica
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Informatii Generale

Fiziopatologie:

Celulele mastocitare cuprind o populatie eterogena de celule cu ultrastructura, morfologie si
continut in substante mediatoare diferite. Acestea cuprind o intreaga constelatie de receptori, care
pot fi activati atat de antigene si superantigene, cat si de o gama larga de stimuli imunologici si
nonimunologici

Caracteristici clinice:

Mastocitoza cutanata: este o boala exclusiv dermatologica (acumularea
mastocitelor este in piele)

Se descriu 3 tipuri de mastocitoza cutanata:

1-Mastocitoza cutanata maculopapulara (Urticaria Pigmentosa):

-cea mai comuna varianta

-caracterizata prin: pete roz sau maro si/sau vezicule pe corp, nu pe fata
2-Mastocitoza cutanata difuza

-apare la nastere

3-Mastocitomul

-putin frecventa si apare in copilarie

-caracterizata prin un nodul izolat sau mai multi

Mastocitoza sistemica:

-boala mieloproliferativa

-mastocitele prolifereaza in cel putin un organ cel mai frecvent in
maduva osoasa

-apare in mod normal la adulti

-nu este o boala ereditara.

Metode de diagnostic:

Prezenta tabloului clinic sugestiv, histologia leziunilor cutanate si absenta manifestarilor sistemice;
-Biopsia de piele pozitiva —infiltratii de mastocite (>15 mastocite) sau mastocite dispersate (>20
mastocite).

-Detectarea mutatiei KIT
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| Pentru formele indolente ale bolii se

evita degranularea mastocitelor prin
expunerea la factori declansatori.
Tratamentul vital fiind Cromoglicatul
de sodiu capsule si crema pentru
cazurile in care apare prurit si usturimi.
Reluarea cu lumina ultravioleta poate
ameliora simptomele pielii.

Tratamentul medicamentos al formelor
usoare de boala se bazeaza pe
antagonisti ai receptorilor de histamina
si Leucotriene (scade secretia
mastocitara)
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Pacientii cu mastocitoza sistemica
indolenta au o speranta de viata
normala.

Prognosticul pentru pacientii cu
mastocitoza sistemica avansata difera in
functie de tipul de boala, MCL fiind cea
mai grava forma cu supravietuire scurta.




