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Bevezetés: A mastocytosis a hizosejtek (mastocytik) felszaporoddsaval jaré ritka megbetegedés, amely a WHO-be-
sorolds szerint cutan és szisztémads formdkra oszthat6. A klinikai tiinetekhez a hizdsejtek szoveti infiltricidja és/vagy
a mediatorfelszabadulas vezet. Célkitiizés: A szerz8k a Semmelweis Egyetem Mastocytosis Halézat részeként a jelleg-
zetes bdrtiineteket mutatd betegek kivizsgilasival szerzett tapasztalatainak dsszefoglaldsat téizték ki célul. Midszer:
Osszesen 22 mastocytosisos felnstt beteget vizsgiltak. A diagnézis feldllitisa bérszovettani vizsgalat, csontvelSvizs-
gilat, D816V szomatikus ¢-KIT-mutacidanalizis alapjan tortént. Eredmények: Hasz beteg esetében urticaria pigmen-
tosat, egy esetben teleangiectasia macularis eruptiva perstanst észleltek. A b6r szovettani vizsgalata minden esetben
igazolta a klinikai diagnézist. Cristabiopszidval 9/12 esetben a csontveldi részvétel alapjin indolens szisztémds mas-
tocytosis diagndzisa volt feldllithaté. c-KIT-muticiot (D816V) egy betegben igazoltak mind a csontvel§ben, mind a
bdrben. A betegek a klinikum fliggvényében antihisztamin, PUVA, a c-kit-szekvendlds eredménye alapjan alfa-inter-
feron vagy tirozinkindz-gatlé terdpidban részestiltek. Kovetkeztetések: A mastocytosis diagnézisinak felallitisiban a
blrgyodgyasz szerepe kiemelten fontos, de a betegség kiterjedtségének tisztazdsira a csontvel§ vizsgalatit minden
esetben tanicsos elvégezni. Orv. Hetil., 2013, 154, 1469-1475.

Kulcsszavak: mastocytosis, bdr, csontveld, urticaria pigmentosa, ¢-KIT

Clinical observations in cutan mastocytosis

Introduction: Mastocytosis is a clonal mast cell proliferative disease, devided into cutaneous and systemic forms. The
characteristic symptoms are caused by neoplastic mast cell infiltrations in different organs and /or the release of me-
diators. Aim: The aim of the authors was to summarize their clinical observations in patients with mastocytosis.
Method: 22 adult patients diagnosed consecutively with mastocytosis were enrolled in the study. Skin and bone mar-
row biopsies were taken to establish the diagnosis and perform ¢-KIT mutation (D816V) analysis. Resuits: One
of the 22 patients had teleangiectasia macularis eruptiva perstans, while 20,/22 patients had urticaria pigmentosa.
All patients had cutaneous lesions. In 12 patients iliac crest biopsy was performed and 9 of them had bone marrow
involvement, classified as indolent systemic mastocytosis. The c-kit mutation D816V was found in one subject both
in skin and bone marrow samples. The patients were treated with antihistamine, PUVA, interferon-o or imatinib.
Conclusions: The authors draw attention to this rare disease in order to help recognition of relevant signs and symp-
toms and establish an early diagnosis. Orv. Hetil., 2013, 154, 1469-1475.
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A mastocytosis a hizésejtek proliferacidjaval jard, hete-
rogén betegségesoport. A WHO Kklasszifikicidja bérre
lokalizal6d6 cutan és szisztémds formdkra osztja [1].
A Dbetegség alapja a hizédsejtek koros felszaporodisa.
A csontok patolégids fracturdja, a mdj- és 1épmegna-
gyobbodis, valamint a bdrtiinetek a szervekben felsza-
porodé hizésejttomeg kovetkezménye. Mastocytaaktiva-
ciés szindromdban (MAS) a medidtorok felszabadulasa
okozza a tiineteket. Jelentkezhet viszketés, flush, urtica-
ria, hasi fijdalom, hanyas, hasmenés, izomfijdalom, hy-
potonia, fejfdjds és neuropszichiatriai zavar.

A betegség viltozatos megjelenési formdira és ritka-
sagdra valé tekintettel figyelemre mélté, hogy a Semmel-
weis Egyetem Bér-, Nemikértani és Bronkoldgiai Kli-
nikdjan a Semmelweis Egyetem Mastocytosis Halozatban
regisztralt 56 beteg koziil 22 beteget kezeliink bértii-
netek miatt. Jelen kozleménytinkben a klinikinkon diag-
nosztizilt betegek klinikai és bértiineteit, borszovettani
jellemzaGit, genetikai vizsgalatuk eredményét, kérképiik
klasszifikdcidjdt, valamint a terdpids tapasztalatokat fog-
laljuk Ossze.

Mobdszer

2007 o6ta klinikinkon 22 felnétt (hat férfi és 16 nd) ese-
tében dllitottuk fel bértiineteik alapjin a mastocytosis
diagnoézist: 21 beteg a klinikailag mastocytosisnak meg-

1. tiblazat | Klinikinkon mastocytosis miatt kezelt betegek
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felel§ bértiinetekkel, egy beteg mastocytosisnak megfe-
lelS bértinetek nélkiil flushsel jelentkezett.

A bor hisztopatologini vizsgalata

A mintakat a bérbiopszids mintavétel utin azonnal fel-
dolgoztuk, szovettani és immunhisztokémiai vizsgalat
céljara. Hematoxilin-eozin festés mellett a basophil tipu-
st hizosejtek megjelenitéséhez toluidinkék bazikus fes-
téket haszniltunk. Az immunhisztokémiai vizsgalat an-
titriptaz ellenanyaggal tortént.

Cristabiopszin

A 22 betegbdl 12 egyezett bele a cristabiopsziaba.

A c-KIT D8O6V-mutdcio kimutatisa

A DNS-izolalast kovetSen a c-KIT gén 17-es exonjit po-
limeraz lancreakcié (PCR) segitségével sokszoroztuk.

Eredmények

Klinikai tiinetek

Klinikinkon 2007 6ta kezelt 22 beteg klinikai tiineteit
és a bdr szovettani vizsgalatinak eredményét az 1. tab-

Beteg adatai Bértiinetek  Bdrszovettan  Cristabiopszia WHO-diagnézis Terdpia
1.38 éves, @ UP + Tortént ISM H1-blokkolé, lokdlis szteroid
2.52 éves,d UP+MAS - - CM H1-blokkold
3.80 éves, Q¢ TMEP + Tortént CM -
4.28 éves, @ UP + - CM H1-blokkold, lokilis szteroid, PUVA
5.58 éves, @ UP + - CM H1-blokkold, lokilis szteroid
6. 34 éves, @ UP + - CM H1-blokkold, PUVA
7.57 éves, @ UP+MAS + Tortént ISM H1- és H2-blokkold, tonogén, bisphosphonat, PUVA
8. 66 éves, & UP+MAS + Tortént ISM PUVA, H1- és H2-blokkolo, tbl. Medrol, IFN-«
9.59 éves, @ UP + Tortént ISM H1-blokkold, PUVA
10. 59 éves, & UP+MAS - Tortént ISM H1-blokkold, tirozinkindz-inhibitor, IFN-«
11.43 éves, § UP+MAS + - CM H1- és H2-lokkolo
12. 48 éves, @ UP + - CM H1-blokkol6, PUVA
13. 54 éves, @  UP + - CM H1-blokkol6
14. 33 éves, & UP + Tortént ISM -
15. 40 éves, @ UP + Tortént ISM PUVA, H1- és H2-blokkold, tirozinkindz-inhibitor
16. 61 éves, @  UP + Tortént CM H1-blokkol6, PUVA
17. 31 éves, @ UP + Tortént CM H1-blokkol6, PUVA
18. 45 éves, @ UP + Tortént ISM H1- és H2-blokkolo, tirozinkindz-inhibitor
19. 49 éves, @ Flush - Tortént ISM bértiinetek nélkiil H1- és H2-blokkolé, tirotinkindz-inhibitor
20. 37 éves, & UP + - CM H1-blokkold
21.43 éves, @ UP + - CM H1-blokkol6, PUVA
22.38 éves, & UP + - CM H1- és H2-blokkol6, PUVA

UP = urticaria pigmentosa; CM = cutan mastocytosis; IFN = interferon
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1. dbra Urticaria pigmentosa klinikai megjelenése 57 éves nébetegiin-

kon

2. dbra Urticaria pigmentosa klinikai megjelenése 28 éves nébetegiin-

kén

3. dbra

Teleangiectasia macularis eruptiva perstans klinikai megjelenése
80 éves nébetegiinkén
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ldzat mutatja be. Hasz betegnél urticaria pigmentosdt
(UP), egy beteg esetében teleangiectasia macularis erup-
tiva perstanst (TMED) észleltiink. Egy betegnek nem
volt mastocytosisnak megfelel6 bSrbesziir6dése, 6t flush
miatt vizsgaltuk.

Urticaria pigmentosiban szenved$ betegeinken test-
szerte sargasbarna, lividbarna maculdk és enyhén kiemel-
ked6 papulik voltak. A napnak kitett tertiletek kevésbé
voltak érintettek, ezenfeliil a tenyér, talp és a hajas fej-
bér is megkimélt volt (1. abra és 2. dbra). Klinikailag
pruritus, dermographismus is jellemezte a betegeket,
a Darier-jel pozitiv volt.

Teleangiectasia macularis eruptiva perstansban szen-
vedd betegiinknél testszerte, f6leg a torzson értagulato-
kat, lividbarna, szabdlytalan széld teleangiectasids ma-
culdkat figyeltiink meg (3. dbra).

Mediator tiinetek elofordulasi gyakorisagn

A jellegzetes mediator tiinetek koziil a flush és meleg-
ségérzeten tal a leggyakoribb panasz a hasi fijdalom és
a hasmenés voltak (4. 4bra). Hasz betegbdl 10 jelezte a
fenti tiineteket. Ot betegnél kérelézményében eszmé-
letvesztés fordult el8.

Neuropszichidtriai tiinetei 8,/22 betegnek voltak, az
esetek nagy részében fejfajas jelentkezett, amely nem
szteroid gyulladdsgdtlé (NSAID-) terapidra sziint. A fej-
fajassal egy id6ben rhinorrhoea, pruritus, konnyezés is
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4. ibra

| A mediator tiinetek eléfordulasi gyakorisiga

5. dbra

| Cutan mastocytosis szovettani képe

ORVOSI HETILAP

1471

2013 m 154. évfolyam, 37. szam



cléfordult. Hat betegnél fordult el§ anaphylaxids re-
akcio, tovabbd hirom betegiink méh- vagy darazscsipés
kivéltotta anaphylaxiat panaszolt.

Egyéb tiinetek

Négy esetben észleltiink lymphadenomegalidt, 6t beteg
panaszkodott csontfajdalomrol.

Borbiopszia

Huszonkét betegiinkbsl 20 betegnél tortént bSrbiop-
szia, amely minden esetben igazolta a klinikai diagnozist.
Két beteg nem egyezett bele a vizsgalatba. A szovettani
mintikban multifokdlis perivascularisan elhelyezkedd hi-
zosejt-infiltraitumot és orsé alaka hizosejteket talaltunk,
amely elviltozas a toluidinkékkel festett metszeteken
még szemléletesebben jelentkezett (5. abra).

Csontvelovizsgialat

Huszonkét betegbdl 12-nél tortént cristabiopszia (10-en
nem vallaltdk a vizsgalatot), ami kilenc esetben mutatta
a betegség csontvel6i manifeszticidjat. A csontvelGben
a csontgerendik mellett kimutathaté volt a monomorf
hizoésejt-infiltratum is. A csontvel6vizsgalat nem muta-
tott egyéb vérképzd szervi eltérésre utald jelet, igy ezek-
nél a betegeknél (9,/12) indolens szisztémds mastocy-
tosis diagnozis volt felallithaté.

Szomatikus c-KIT-pontmuticio kimutatisa

A c-KIT-muticiét (D816V) egy betegben mutattuk ki
mind a csontvel6ben, mind a bérben (2. tdblizat).

Kezelés

Hiusz esetben javasoltunk antihisztamin-terapidt a tii-
netek enyhitésére. Osszesen 11 betegnél alkalmaztunk
PUVA-kezelést, ami mérsékelt hatékonysiggal csokken-
tette a betegek viszketését. A tiineti szereken kiviil az
indolens szisztémdas mastocytosisban szenved§ betegek
koziil két beteg interferon-alfa, valamint négy beteg ti-
rozinkindz-gitlé imatinib-, illetve dasatinibkezelésben
részesiil.

Megbeszélés

Az eurdpai mastocytosishilézathoz csatlakozva a Sem-
melweis Egyetemen is megalakult a Semmelweis Egyetem
Mastocytosis Halozat. A halézat célja az epidemioldgiai
adatgy(jtés, diagnosztikus és terapids algoritmusok ki-
dolgozisa, egységesitése. A halozat részeként a Semmel-
weis Egyetem Bdr-, Nemikértani és Béronkolédgiai Kli-
nikdjan megforduld felnétt, mastocytosisban szenvedd
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2. tablazat Mastocytosis miatt kezelt betegek genetikai vizsgalatinak ered-
ménye
Beteg-  Eletkor ~ Nem C-KIT-mutdcié
S (&) Bér Csontveld
1. 38 Né§ - Negativ
2. 52 Férfi - -
3. 80 Né§ - Negativ
4. 28 Né§ Negativ -
5. 58 Né6 - -
6. 34 Né6 - -
7. 57 Né D816V mutaci6 | D816V mutacioé
8. 66 Férfi - Negativ
9. 59 Né - Negativ
10. 59 Férfi - Negativ
11. 43 Né6 - -
12. 48 N6 - -
13. 54 Né6 - -
14. 33 Férfi - Negativ
15. 40 Né6 - -
16. 61 Né6 - Negativ
17. 31 Né6 - -
18. 45 N§ Negativ Negativ
19. 49 N6 - Negativ
20. 37 Férfi - -
21. 43 N6 - -
22. 38 Férfi - -

betegek vizsgalata soran szerzett klinikai tapasztalatain-
kat foglaljuk 6ssze.

A mastocytosis (mast cell disease — MCD) klondlis,
a hizosejtek proliferacidjaval jard, neoplasztikus megbe-
tegedés [1]. A betegség prevalencidja ismeretlen, mert
sok a fel nem ismert beteg. A betegség minden élet-
korban jelentkezhet, irodalmi adatok szerint az esetek
mintegy 15%-dban egészen sziiletéstSl kezdve fennall,
30%-ban hat hénapos korban, 10%-ban 15 éves kor ko-
ril kertl felismerésre, és 35%-ban felnSttkorban mani-
fesztalodik [2]. A felndttkori megjelenés hozzavetSleg
45-92%-ban mar csontvelS-érintettséggel jar [2, 3, 4].
Altalanossagban elmondhaté, hogy csupan bdrérintett-
ség esetén a betegség j6 progndzisu. A gyermekkori for-
mdik dltaliban pubertiskorban elttinnek, ugyanakkor
felnSttkorban ritka a remisszio.

Patofiziologiaja hatterében a KIT-receptort (szola-
bilis Gssejtreceptor, SCF-receptor) kodold c-KIT-pro-
toonkogén szomatikus mutdciéi dllnak. Szamos vizsgalat
ravildgitott arra, hogy a sejtekben 1étrejové pontmuta-
cidk hatasara SCF-kotés nélkil is 1étrejon a KIT-recep-
tor aktivicioja, a hizosejtek prolifericidja, differencialéd-
désa. Ezaltal a hizosejtek talélnek és aktivalédhatnak
[5]. A cutan és a szisztémds formdk mutdciéit vizsgilva
mindkét csoportban a D816V szomatikus muticiét ta-
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laltak a leggyakoribbnak, de ezen kiviil csekély szazalék-
ban, egyéb muticidk (V560G, M5411, D816Y, DS16F,
D816H, E839K) is kimutathaték [6, 7, 8]. A KIT 17-es
exonjanak D816V-pontmuticidja esetében a bazissor-
rendben egy adenin-timin transzverzi6 jon létre, amely
az aminosavsorrendben aszparaginsav-valin cserét okoz.
Ez az eltérés imatinib- és mas tirozinkinizreceptor-gatld
kezelésre is rezisztenciit eredményez.

A hizosejtek homing mechanizmusaban és a kiilon-
b6z6 szervekben valé felszaporodasban (példaul bér —
cutan mastocytosis) ugyancsak az SCF-KIT receptorko-
tés jatssza a kulcsszerepet. A membrinhoz kotott SCFE
és a vérben keringé szolubilis formdja jelent kemotak-
tikus hatast a hizosejtek és azok elGalakjai szamara, igy
cutan mastocytosisban a fiziol6gids folyamatoktdl elté-
réen a bérben felhalmozddnak a hizdsejtek.

A Kklinikai tiinetek egy része azonban nem magyaraz-
hat6 egyediil a KIT-receptor génjében bekovetkezé mu-
taciokkal. Tobb irodalmi adat is utal az emelkedett in-
terleukin-6 (IL-6) patogenezisben betoltott fontos
szerepére [9].

Klinikailag egyrészt a szervekben (csontveld, bér, nyi-
rokcsomo, 1ép, maij, gyomor-bél rendszer) torténd fel-
szaporodas, masrészt a hizosejt-aktivacio, azaz a media-
torok felszabaduldsa vezet panaszokhoz. Ez utobbi
esetre példa az Ggynevezett mastocytaaktivicios szind-
roma, vagyis a medidtorfelszabadulds okozta kérkép,
ami tarsulhat kimutathaté mastocytainfiltriciéval vagy
onall6 entitdsként jelenik meg [10].

Viszketés, flush, urticaria, hasi fijjdalom, hinyas, has-
menés, izomfijdalom, érrendszeri instabilitds, fejfdjds és
neuropszichidtriai zavarok is jelentkezhetnek. A csont-
fajdalom a hizésejtek csontvelSben torténd felszaporo-
désanak koszonhetd. Kialakulhat anaemia, leukopenia,
thrombocytopenia és eosinophilia is.

Az Egészségiigyi Viligszervezet (WHO) 2008-ban
Gjraosztilyozta a haemopoeticus és lymphoid eredetd
daganatokat, igy az MCD-t is [11, 12]. Ennek alapjin
tobb formdjit kilonboztetjiikk meg (3. tablizat). Benig-
nus lefolyast formdknak tekinthet6k a cutan mastocy-
tosis és az indolens szisztémas mastocytosis.

Betegeinket a legjabb WHO-klasszifikacié alapjan
dermatologus, dermatopatolégus és hematologus szak-
orvos egytittmiikodésével diagnosztizaltuk. A hizosejt-
betegségnek négy, bért érintd tipusa koziil [1] urticaria
pigmentosa és teleangiectasia macularis eruptiva per-
stans formakat diagnosztizaltunk. Betegeink 90%-a urti-
caria pigmentosiban, egy beteg teleangiectasia macula-
ris eruptiva perstansban szenvedett.

A cutan mastocytosis diagnézis feldllithat6 a jellemzé
bértiinetek (testszerte jelentkez8 barndsvords maculo-
papulak, teleangiectasiak), valamint a borszovettani min-
tdkban kimutathaté multifokalis perivascularis hizdsejt-
infiltratumok alapjan.

A szisztémds mastocytosis (SM) diagndzisa Osszetett,
mindenképpen hematoldgus szakorvos hatiskorébe tar-
tozik. Fokritérium a hizosejtek multifokalis aggregacio-
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3. tablazat A mastocytosis WHO szerinti csoportositdsa
Forris:
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC1473141/
?tool=pubmed
Tipus Altipus

Cutan mastocytosis (CM)

— Urticaria pigmentosa (UP) = maculopapularis CM
(MPCM)

- Diffaz CM (DCM)

— Mastocytoma

Indolens szisztémis mastocytosis (ISM)
— Lappangé SM

— Izolalt csontvel8i mastocytosis

Szisztémds mastocytosis nem mastocytavonalbol evedd hematologini
betegségyel tarsult formijo (SM-AHNMD)

- SMAML
- SM-MDS
- SM-MPD
- SM-HES
- SM-CMML
- SM-NHL

Agressziy szisztémds mastocytosis (ASM)

— Lymphadenopathids SM eosinophilidval
Hizdsejt-leukaemin (MCL)

— Nem leukaemias MCL

Hizisejt-sarcoma

Extracutan mastocyroma

ja a csontvel6ben vagy mas szervekben. Emellett tobb
minor kritérium is jelenthet SM-et: a hizésejtek abnor-
milis orsosejtes morfoldgidja; a c-KIT-gén D816V jeld
mutacidjanak (vagy egyéb aktivilé mutaciok) jelenléte;
a csontveldi hizosejtek CD2- és/vagy CD25-expresszio-
ja és az emelkedett szérumtriptizszint [13].

A mediator tiinetek koziil a legtobb beteg flushre, me-
legségérzetre és hasi fijdalomra, hasmenésre panasz-
kodott, mindazonaltal tapasztaltak fejfajast, fogyast,
eszméletvesztéssel jard kollapszust, s6t anaphylaxiat is.
Kordbban mindegyik tiinetre volt mar példa az iroda-
lomban [14, 15, 16, 17, 18, 19]. Huszonkét betegiink
koziil 20 beteg panaszkodott flushre, valamint 10 eset-
ben hasmenés és nyolc esetben fejfajas is el6fordult a
medidtor tiinetek koziil.

Egyes felmérések szerint a diagnézis feldllitisahoz
hozzasegité D816V-pontmuticiot szisztémdas mastocy-
tosisos mintakban 70-90%-ban, cutan mastocytosisos
mintikban pedig 10-30%-ban lehet kimutatni. Tovabbi
megfigyelések szerint a maculopapulosus tipus kozel
50%-aban van csontvel-érintettség, és a bérben kimu-
tathaté a c-KIT-mutacio, fiiggetleniil a csontvel$-érin-
tettségtdl [3, 4, 5, 6, 7].

A betegség valtozatos megjelenési formdi miatt sza-
mos differencidldiagnosztikai probléma meriil fel (café-au-
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lait foltok, syphilis II. maculopapulosa, multiplex cutan
lentiginosis, congenitalis naevus, lymphoma), aminek
koszonhetSen akir tobb évet is késhet a diagnézis.

Napjainkban még nem rendelkeziink a mastocytosis
kezelésére torzskonyvezett gyogyszerekkel. A tiineti te-
rapia a hizésejtekbdl felszabadulé medidtorok hatasat
(viszketés, flush, angiooedema, hanyinger, hanyas, hasi
fajdalom, hasmenés, anaphylaxids reakcié) mérsékli.

Legfontosabb a trigger faktorok szigort elkeriilése,
védekezés az extrém hémérséklet és a fizikai behatisok,
rovarcsipések ellen. Ellenjavallt az etanol, NSAID és opi-
at tipust fajdalomcsillapitok hasznalata. Az esetlegesen
kialakul6é anaphylaxidra fel kell hivni a betegek figyel-
mét, és célszerl epinephrinnel ellatni Gket.

Mediator hatast gatld terdpiaként magunk 20 esetben
javasoltunk HI-, illetve H2-blokkolokat, de urticaria
pigmentosiaban és viszketés esetén helyileg kortikoszte-
roidot [20, 21] is haszndlhatunk, ami jelentds mérték-
ben csokkenti a bérben a hizdsejtek szamat. A fényke-
zelésnek fontos szerepe van a bdérgydgydszati terdpidn
beliil. Cutan mastocytosis bértiineteire alkalmazhatunk
PUVA- vagy UVAl-kezelést [22, 23], valamint sz(ik
spektruma ultraibolya fényt (narrow band ultraviolet B)
is [24]. Betegeink koziil 11 beteg részestilt fénykezelés-
ben. Tapasztalataink szerint hiarom-hat hoénappal a
PUVA-kezelést kovetSen a viszketés visszatérhet. A PUVA-
kezelést eredményesen alkalmazzik TMEP esetén is
[25]. A fenti terdpidkra nem reagalé két betegnél inter-
feron-a-kezelést alkalmaztunk. Szervi érintettség (hepa-
tosplenomegalia, majenzimeltérések, ascites, cytope-
nia, osteoporosis, teststlycsokkenéssel jaré hasmenés),
agressziv szisztémas mastocytosis és MCL esetén felme-
ril a citoreduktiv terdpia sziikségessége. Elsé vonalbeli
szerként az interferon-a és a cladribin jelentds mérték-
ben csokkenti a koros hizdsejttomeget, eziltal mérsékli
a mediator tiineteket, az urticaria pigmentosa bdrtiine-
teit, a maj-, lépmegnagyobbodast és az ascitest [26, 27,
28,29, 30, 31].

Osszefoglaléan elmondhatjuk, hogy a betegeket elss-
ként a bdérpanaszok viszik orvoshoz, a tirsulé6 medidtor
tiineteket gyakran sem a beteg, sem az 6t vizsgild orvos
nem hozza Osszefiiggésbe a bortiinetekkel, ami késlel-
teti a diagnozist. A bérgydgyasz feladata a betegség korai
diagnosztizalasa. FelndSttekben szdmolni kell a csont-
vel§ érintettségével is. Tekintettel arra, hogy a sziszté-
mds mastocytosis irinydba vizsgilt betegeink hiromne-
gyedében ISM diagnézist allapitott meg a hematologus,
munkacsoportunk tapasztalata is aldtimasztja, hogy
mastocytosisban szenveds felndtt betegeknél a csontveld
vizsgalatit el kell végezni. A hematoldgus szakorvossal
vald egytttmiikodés és a szisztémas kezelés (interfe-
ron-, tirozinkindz-inhibitor kezelés) bedllitasa nélkiiloz-
hetetlen.

Munkank jelentGsége, hogy a koriabbi, mastocytosis
témaban sziiletett, magyar publikicioktdl eltéréen 22
beteg adatait dolgoztuk fel, ami viszonylag nagy beteg-
szamnak tekinthetd a korkép ritka elGforduldsa miatt.
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