
Sisteminë mastocitozë:
mastocitø leukemijos
klinikinis atvejis

Santrauka

Áva das. Mas to ci to zë – he te ro ge nið ka gru pë li gø, ku rioms bû din ga ne op -
la zi niø mas to ci tø au gi mas ir kau pi ma sis vie na me ar dau giau or ga nø,
daþ niau siai odo je ir (ar) kau lø èiul puo se. Ið ski ria mi trys pa grin di niai li -
gos va rian tai: 1) odos mas to ci to zë, 2) sis te mi në mas to ci to zë ir 3) mas to -
ci tø sar ko ma. Li gos diag nos ti ka re mia si Pa sau lio svei ka tos or ga ni za ci -
jos re ko men duo ja mais su tar ti niais kri te ri jais.

Kli ni ki nis at ve jis. Vy ras, 52 me tø, krei pë si á Vil niaus uni ver si te to 
li go ni nës San ta ros kli ni kas dël nie þin èiø bë ri mø vei do, kak lo odo je ir
tarp men èiø. At li kus se ru mo trip ta zës kon cen tra ci jos ty ri mà átar ta sis -
te mi në mas to ci to zë. Kau lø èiul pø tre pa no biop ta te ap tik tos mas to ci tø
san kau pos, at li kus imu no his to che mi ná da þy mà nu sta ty ta abe ran ti në
CD2/25 eks pre si ja. Kau lø èiul puo se kar tu bu vo ap tik ta B lim foi di në in -
fil tra ci ja. Pe ri fe ri nio krau jo tëk mës ci to met ri jos ty ri mu ras ta ~0,03 %
abe ran ti nio fe no ti po mas to ci tø. Pa tvir tin ta mas to ci tø leu ke mi jos (aleu -
ke mi nës for mos) su aso ci juo ta he ma to lo gi ne ne op laz ma diag no zë.

Ið va dos. Sis te mi nës mas to ci to zës diag nos ti kai rei ka lin gas ið sa mus 
pa cien to ið ty ri mas ir tei gia mi PSO re ko men duo ti kri te ri jai. Li gos diag -
nos ti kà su da ro se ru mo trip ta zës kon cen tra ci jos nu sta ty mas, kau lø èiul -
pø ar ki to pa þeis to eks tra ku ta ni nio or ga no mor fo lo gi nis ty ri mas, abe -
ran ti nio mas to ci tø fe no ti po nu sta ty mas ir KIT mu ta ci jos ty ri mas. Mas -
to ci tø leu ke mi ja – re èiau siai pa si tai kan tis sis te mi nës mas to ci to zës ti -
pas, diag no zuo ja mas esant tei gia miems li gos diag nos ti kos kri te ri jams ir 
kau lø èiul pø as pi ra te nu sta èius di de læ (³20 %) in fil tra ci jà mas to ci tais.

Reikð mi niai þo dþiai: sis te mi në mas to ci to zë, mas to ci tø leu ke mi ja, tëk -
mës ci to met ri ja, trip ta zë, CD2, CD25.

ÁVADAS

Mas to ci to zëms pri klau so gru pë li gø,
api bû di na mø mas to ci tø (put liø jø làs -
te liø) kau pi mu si vie na me ar dau giau
or ga nø (daþ niau siai odo je ir kau lø
èiul puo se) dël mor fo lo gið kai bei imu -
no fe no ti pið kai pa ki tu siø mas to ci tø
klo ni nës pro li fe ra ci jos [1]. Ma no ma,
kad mas to ci to zës pa pli ti mas yra 1 at -
ve jis 10 000 gy ven to jø [2]. Nuo
2001 m. PSO siû lo su tar ti nius ðios li -
gos kla si fi ka ci jos ir diag no zës kri te ri -
jus, ku rie bu vo at nau jin ti 2016 m. At -
nau jin to je PSO mie loi di niø ne op laz -
mø kla si fi ka ci jo je mas to ci to zë ne be -

pri ski ria ma mie lop ro li fe ra ci nëms li -
goms ir su da ro at ski rà li gø gru pæ. Ið -
ski ria mi ke li mas to ci to zës ti pai:
1) odos mas to ci to zë (to liau skirs to ma á: 
a) ma ku lo pa pu li næ, b) di fu zi næ odos
mas to ci to zæ, c) odos mas to ci to mà),
2) sis te mi në mas to ci to zë (SM) (to liau
skirs to ma á: a) in do len ti næ (van già),
b) ru se nan èià (angl. smoul der ing),
c) SM su aso ci juo ta he ma to lo gi ne ne o -
plaz ma, d) ag re sy vià SM, e) mas to ci tø
leu ke mi jà) ir 3) mas to ci tø sar ko ma
[3–4]. SM diag no zuo ti rei kia vie no di -
dþio jo ir vie no ma þo jo ar ba bent tri jø
ma þø jø kri te ri jø (len te lë). Li gos simp -
to mus su ke lia mas to ci tø ið ski ria mi
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bio lo gi niai me dia to riai – his ta mi nas,
pro te a zës, se ro to ni nas, in ter leu ki nai
ir kt., ir (ar ba) ma sy vi mas to ci tø in fil -
tra ci ja ávai riuo se or ga nuo se. Pa grin di -
niai or ga nai, in fil truo ja mi mas to ci tø,
yra oda, kau lø èiul pai, ke pe nys, virð -
ki ni mo trak tas [5]. Kli ni ki në li gos
raið ka pri klau so nuo mas to ci to zës ti -
po. Ser gant odos mas to ci to ze bû din gi
odos simp to mai – bë ri mai, nie þu lys,
odos pa rau di mas, li ga daþ niau siai pa -
si reið kia vai kams ir yra lin ku si re gre -
suo ti bren di mo me tu; dël sis te mi nës
mas to ci to zës ga li bû ti pa þei dþia ma
ávai riø or ga nø sis te mø funk ci ja, trum -
pë ti pa cien to gy ve ni mo truk më [6].

Li gos pa to ge ne zë ápras tai aið ki na -
ma at si ra du sia ak ty vuo jan èia KIT
mu ta ci ja. Mas to ci tai ið si vys to ið kau lø 
èiul pø he mo po e zës ka mie ni niø làs te -
liø vei kiant ka mie ni niø làs te liø veiks -
niui (angl. Stem Cell Fac tor, SCF),
pas ta ra sis yra CD117 tran smemb ra -
ni nio ti ro zi no ki na zës re cep to riaus,
va di na mo KIT, li gan das. Sà vei ka tarp
CD117 ir jo li gan do, SCF, re gu liuo ja
mas to ci tø au gi mà, mig ra ci jà, ið gy ve -
na mu mà bei jø efek to ri nes funk ci jas.
Vys ty da mie si mas to ci tø pirm ta kai pa -
lie ka kau lø èiul pus kaip CD34+/
CD117+ ne grû dë tos vienb ran duo lës
làs te lës, mig ruo ja á pe ri fe ri nius au di -
nius ir ten mor fo lo gið kai bei funk cið -
kai su bræs ta, kar tu pra ras da mi CD34
ir ið lai ky da mi CD117 þy mens raið kà
[7]. Þmo gaus mas to ci tai ápras tai skirs -
to mi á glei vi niø ir jun gia mo jo au di nio
mas to ci tus. Làs te lës yra ak ty vuo ja -
mos tiek nuo FceRI ir IgE pri klau so mø 
re ak ci jø, tiek ne pri klau so mø sti mu -
lø – ana fi la tok si nø, ag re guo tø IgG,
vais tø, nu odø, fi zi niø sti mu lø, emo ci -
nio stre so ir neu ro pep ti dø. At si ra dus
ak ty vuo jan èiai c-KIT mu ta ci jai vyks ta 
nuo li gan do ne be pri klau san ti re cep to -
riaus ak ty va ci ja. Ak ty vuo ti mas to ci tai 
ið sa vo gra nu liø ið ski ria me dia to rius,
ku rie ga li su kel ti dil gë li nës ti po bë ri -
mus, odos pa rau di mà, ana fi lak si jà, os -
te o po ro zæ, virð ki na mo jo trak to spaz -
mus, kvë pa vi mo sis te mos ir neu rop si -
chiat ri nius simp to mus [5, 8].

Mas to ci tø leu ke mi ja (angl. Mast
Cell Leu ke mia, MCL) yra re èiau siai
pa si tai kan tis sis te mi nës mas to ci to zës
ti pas (su da ro apie 1 % vi sø SM at ve jø). 
Ðia li gos for ma ser gan èiø pa cien tø ið -
gy ve na mu mas ga li siek ti vos ke lis më -
ne sius. Ji ga li at si ras ti de novo ar ba
trans for muo tis ið ki to SM ti po (ant ri -
në). Trans for ma ci ja daþ niau siai ávyks -
ta ser gant SM su aso ci juo ta he ma to lo -
gi ne ne op laz ma ar ba ag re sy via SM.
Ant ri nëms mas to ci tø leu ke mi joms,
prie ðin gai nei de novo, daþ niau bû din -
gi kar tu pa si reið kian tys odos simp to -
mai [9].

KLINIKINIS ATVEJIS

Pa grin di niai 52 me tø vy ro nu si skun -
di mai bu vo nie þin tis, kais tan tis bë ri -
mas skruos tø, kak lo odo je ir tarp men -
èiø. Mi në ti simp to mai pa cien tà var gi -
no epi zo dið kai apie 2 me tus. 2018 m.
sau sio mën. pa cien tas kon sul tuo tas
gy dy to jo der ma to ve ne ro lo go, pa im tas
odos biop ta tas, nu sta ty ti ne þy mûs re -
ak ty vûs odos po ky èiai. At lik tas se ru -
mo trip ta zës ty ri mas: >200 mg/l. Áta -
riant sis te mi næ mas to ci to zæ pa cien tas
bu vo nu siøs tas he ma to lo go kon sul ta -
ci jos á VUL SK. Ap þiû ros duo me ni mis,
kak lo odo je bu vo
ma to mas eri te mi -
nis bë ri mas, ki tos
or ga nø sis te mos –
be pa to lo gi  jos.
Anam ne zës duo -
me ni mis, pa cien -
tas aler gi jà me di -
ka men tams nei -
gia, prieð 20 me tø
diag no zuo ta gas -
tro e zo fa gi nio re -
fliuk so li ga, epi zo -
dið kai var to ja pro -
to nø siur blio in hi -
bi to rius.

Au to ma ti zuo to 
h e  m a  t o  l o  g i  n i o
krau jo ty ri mo re -
zul ta tai bu vo be

pa ki ti mø, ið sky rus ne þy mià eozi no fi li -
jà (0,90 × 10

9
/l). Krau jo mik ro sko pi -

nia me ty ri me eozi no fi lai su da rë
13,1 % vi sø bran duo lë tø làs te liø. Ið
tir tø bio che mi niø ro dik liø tik ga ma
gliu ta mil trans fe ra zës kon cen tra ci ja
bu vo pa di dë ju si – 50 U/l. Kau lø èiul pø
as pi ra te su skai èiuo ta 22,5 % lim fo ci -
tø, 31,5 % mas to ci tø, ras ta dau gia li ni -
ji në dis pla zi ja. Mas to ci tai bu vo ap va -
liais, ova liais bran duo liais, stip riai
grû dë ti, pa si tai kë san kau pø, ras ta ne -
ma þai de gra nu liuo tø mas to ci  tø
(1 pav.). Áver ti nus kau lø èiul pø tre pa -
no biop ta to ty ri mà ap tik ta, kad 60 %
kau lø èiul pø su da rë mas to ci tai (vy -
rau ja kom pak ti nis so li di nis pie ði nys).
At li kus imu no his to che mi ná da þy mà,
mas to ci tuo se ras ti tei gia mi CD117,
CD2/CD25 þy me nys ir ne igia mas
CD30 þy muo. Tre pa no biop ta te kar tu
ras ta ir B lim foi di në in fil tra ci ja (fo li -
ku li nis cen tri nis ir in ters ti ci nis pie ði -
niai). Pa cien tui at li kus pe ri fe ri nio
krau jo tëk mës ci to met ri jos ty ri mà nu -
sta ty ta, kad apie 26 % pe ri fe ri nio
krau jo lim fo ci tø su da ro B lim foi di nës
làs te lës, ku riø fe no ti pas ga li bû ti bû -
din gas ati pi nei lë ti nei B lim fo leu ke mi -
jai. Taip pat pe ri fe ri nia me krau jy je
ap tik ta ~0,03 % abe ran ti nio fe no ti po
(CD45+ blan kus, CD117+ ryð kus,
CD33+,  CD2+,  CD25+ blan kus,
CD34-) mas to ci tø (2–5 pav.). At lik ta -
me c-KIT 17 eg zo no mu ta ci jos ty ri me
D816V mu ta ci ja ne nu sta ty ta; ið tir ta ir 
dël ki tø ga li mø mu ta ci jø: BCR/ABL1
t(9;22)(q34;q11), JAK2 V617F, MPL
10 eg zo no, FIP1L1/PDGFRA del4q12, 
CALR 9 eg zo no, ta èiau jø mu ta ci jos –
in tar pø ir ið kri tø – ne nu sta ty ta. At li -
kus ka rio ti po ty ri mà reikð min gø ge no -
mi niø abe ra ci jø taip pat ne ras ta.

Ki tø or ga nø sis te mø pa þei di mui
áver tin ti at lik ta me vi so kû no kom piu -
te ri nës to mog ra fi jos ty ri me de struk ci -
niø þi di niø kau luo se ne ma ty ti, vi daus
or ga nuo se pa ki ti mø, bû din gø sis te mi -
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Len te lë. Sis te mi nës mas to ci to zës diag nos ti kos kri te ri jai

Ta b le. Di ag nos tic cri te ria for sys te mic mas to cy to sis

Di dy sis
kriteri jus

Daugiaþidiniai mastocitø infiltratai (³15 mastocitø sankaupoje)
kaulø èiulpuose ir (ar) kituose ekstrakutaniniuose organuose

Ma þie ji
kriteri jai

Kaulø èiulpø ar kitø organø bioptatuose >25 % infiltratuose esan èiø 
mastocitø yra verpstës formos arba atipiðkos mor fo lo gi jos arba
>25 % mastocitø kaulø èiulpø as pi rate yra nesubrendæ ar atipiðki

KIT 816 ko do no mu ta ci ja ras ta kau lø èiul puo se, pe ri fe ri nia me
kraujy je ar ba ki ta me eks tra ku ta ni nia me or ga ne

Mas to ci tai kau lø èiul puo se, krau jy je ar ba ki ta me eks tra ku ta ni nia -
me or ga ne eks pre suo ja CD25 þy me ná ir (ar) CD2 þy me ná

Se ru mo trip ta zës kon cen tra ci ja >20 mg/l (ið sky rus pa cien tus,
kuriems diag no zuo ta ki ta su si ju si mie loi di në ne op laz ma)

1 pav. Mastocitai kaulø èiulpø as pi rate

Fig. 1. Bone mar row as pi rate show ing mast cells



nei mas to ci to zei, ne ras ta. Lim fa de no -
pa ti ja ne nu sta ty ta. Ið ty rus kau lø tan -
ká (DE XA) os te o po ro zës ne ras ta.

Pa cien to his to lo gi niai më gi niai
ant rai nuo mo nei, pre pa ra tø per þiû rai
bu vo ið siøs ti á Vo kie ti jà, Miun che nà
(prof. Hor ny HP, Ins ti tut für Patholo -
gie der LMU). Ávar dy ta ga lu ti në diag -
no zë: mas to ci tø leu ke mi ja (ti kë ti na
aleu ke mi në for ma) su ge rai di fe ren ci -
juo tais mas to ci tais (60–70 % kau lø
èiul pø in fil tra ci ja); aso ci juo ta he ma to -
lo gi në ne op laz ma – CD5+ in do len ti në
B làs te liø lim fo ma su dau gia þi di ne
kau lø èiul pø in fil tra ci ja 5–10 %.

Pa cien tas bu vo hos pi ta li zuo tas á
VUL SK ben dro sios he ma to lo gi jos
sky riø. 2018 m. ko vo mën. pra dë tas
gy dy mas ima ti ni bu, vë liau pa skir tas
mi dos tau ri nas po 100 mg × 2 k./d. Po
6 mën. pa kar to ti nai áver ti nus at lik tø
ty ri mø re zul ta tus, nu sta ty ta di dë jan ti 
trip ta zës kon cen tra ci ja, ið lie kan ti
gau si kau lø èiul pø in fil tra ci ja mas to -
ci tais – kon sta tuo tas at spa ru mas mi -
do stau ri nui. Sie kiant li gos kon tro lës

ir re mi si jos (pa sie kus re mi si jà pla nuo -
ja ma at lik ti ne gi mi nin go do no ro / hap -
loi den ti næ ka mie ni niø krau jo da ros
làs te liø transp lan ta ci jà), skir tas pir -
mas che mo te ra pi jos kur sas klad ri bi -
nu. Pa cien tas pa pil do mai kon sul tuo -
tas gy dy to jo aler go lo go, jam pa aið kin -
ta mi ty ba, elg se na, jei ið tik tø ana fi lak -
si ja.

DISKUSIJA

Sis te mi nës mas to ci to zës diag nos ti kai
rei ka lin gas ið sa mus ir kom plek si nis
pa cien to ið ty ri mas. Vie nas ið siû lo mø
SM diag nos ti kos al go rit mø, jei pa cien -
tui pa si reið kia odos mas to ci to zë, pa -
tei kia mas 6 pav. [10, 11]. SM sun kiau
átar ti ne sant odos pa þei di mo. Li gà rei -
kia ap svars ty ti pa si reið kus ne pa aið ki -
na mai ana fi lak si jai, ne aið kios kil mës
os te o po ro zei, virð ki na mo jo trak to
opoms, lë ti nei dia rë jai, ne aið kiems
kon sti tu ci niams, neu ro lo gi niams ar
en dok ri ni niams simp to mams [10]. Li -
gai diag no zuo ti rei ka lin ga ið sa mi me -
di ci ni në anam ne zë, áskai tant pa cien to
var to ja mus vais tus. Svar bu áver tin ti
pa cien tui pa si reið kian èius simp to mus
ir nu sta ty ti ga li mus simp to mus pro vo -
kuo jan èius veiks nius (vais tai, karð tis,
vabz dþiø ákan di mai, stre sas ir kt.).
Bû ti na do ku men tuo ti vi sas bu vu sias
ana fi lak si nes re ak ci jas.

Áta riant SM at lie ka mas se ru mo
trip ta zës ty ri mas. Se ru mo trip ta zës
kon cen tra ci jos pa di dë ji mas >20 mg/l
yra vie nas ið ma þø jø SM diag nos ti kos
kri te ri jø. Jis ap tin ka mas ir ne di de lei
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2 pav. Mëlyna spalva paþymëtø mas to -
ci tø populiacija, atskiriama pagal ðo -
ni næ spindulio sklaidà ir CD117 raiðkà

Fig. 2. Pop u la tion of mastocytes (blue)
dis tin guished by side scat ter and
CD117 ex pres sion

3 pav. Mastocitai atskirti pagal nei gia -
mà CD34 ir ryðkià CD117 raiðkà

Fig. 3. Mast cells dis tin guished by neg -
a tive CD34 and bright CD117 ex pres -
sion

4 pav. Mastocitø populiacija, pa tiks lin -
ta pagal CD33 ir CD117 raiðkà

Fig. 4. Mast cells gated more spe cif i -
cally on the ba sis of CD33 and CD117
ex pres sion

5 pav. Paciento aberantiniai mas to ci -
tai ekspresuoja CD25 (blankus) ir CD2

Fig. 5. Pa tient’s ab er rant mastocytes
ex press CD25 dimly and CD2

6 pav. Sisteminës mastocitozës diagnostikos algoritmas
*organomegalija, citopenija, leukocitozë, pakitusi leukograma

Fig. 6. Di ag nos tic al go rithm for sys temic mastocytosis
*organomegaly, cytopenia, leukocytosis, ab nor mal dif fer en tial count



da liai li go niø, ser gan èiø odos mas to ci -
to ze, o apie 20 % SM pa cien tø (daþ -
niau siai ser gan èiø ne ag re sy viø for mø
SM) se ru mo trip ta zës kon cen tra ci ja
ne pa di dë ja [12]. Trip ta zës kie kis ga li
bû ti pa di dæs esant ir ki toms bûk lëms – 
ûmi nei mie loi di nei leu ke mi jai, lë ti nei
mie loi di nei leu ke mi jai, mie lo disp la zi -
niams sin dro mams ir mie lop ro li fe ra ci -
nëms li goms, to dël esant mas to ci to zei
su aso ci juo ta mie loi di ne ne op laz ma
ðio ty ri mo nau da yra ri bo ta [13]. Mû sø 
ap ra ðo mam pa cien tui kar tu diag no -
zuo ta B làs te liø lim fo ma, to dël trip ta -
zës kon cen tra ci jos ty ri mas diag no zei
nu sta ty ti bu vo at lie ka mas ir ver ti na -
mas ste bint to les næ li gos ei gà. Rei kia
pa mi në ti, kad ko re lia ci ja tarp mas to -
ci tø me dia to riø kon cen tra ci jos bei
mas to ci tø skai èiaus ar jø me dia to riø
at si pa lai da vi mo su ke lia mø simp to mø
në ra iki ga lo aið ki [14].

Pa grin di nis mas to ci to zës bruo -
þas – dau gia þi di niai mas to ci tø tel ki -
niai vie no je ar dau giau or ga nø sis te -
mø. Áver ti na mi pa cien tui pa si reið -
kian tys simp to mai ir at lie ka ma ti kë ti -
nai pa þeis to or ga no biop si ja – kau lø
èiul pø biop si jos at lie ka mos daþ niau -
siai, ki tø or ga nø – re èiau. Esant pa di -
dë ju siai trip ta zës kon cen tra ci jai ir
sun kiai pa aið ki na miems simp to -
mams, re ko men duo ja ma at lik ti kau lø
èiul pø biop si jà, nes jie pa þei dþia mi be -
veik vi sais SM li gos at ve jais [15]. Vie -
nas ið SM ma þø jø diag nos ti kos kri te -
ri jø yra pa ki tæ, ne bran dûs mas to ci tai.
Ti pi nës, kla si ki nës mas to ci tø làs te lës
yra ap va lios, ci top laz mos grû dë tu mas
yra pa kan ka mas, bran duo lys ápras tai
ap va lus, làs te lës cen tre. Pa ki tæ mas to -
ci tai nuo nor ma liø ski ria si ávai ruo jan -
èia ið vaiz da – làs te lës ga li bû ti verps -
tës for mos su ci top laz mos ið au go mis,
ci top laz ma men kai grû dë ta, bran duo -
lys ova lus eks cen trið kas ar dau gia -
skil tis [16]. Re tai ma to ma ge ros di fe -
ren cia ci jos mas to ci tø mor fo lo gi ja. Mû -
sø ap ra ðy tu at ve ju li ga pa si reið kë nie -
þin èiais odos bë ri mais, o at li kus odos
biop si jà nu sta ty ti re ak ty vûs po ky èiai.
Ið lie kant simp to mams ir áta riant ga li -
mà mas to ci to zæ at lik tas se ru mo trip -
ta zës kon cen tra ci jos ty ri mas. Esant
di de lei trip ta zës kon cen tra ci jai
(>200 mg/l), vy res niam pa cien to am -
þiui ir ti kë ti nai sis te mi nës mas to ci to -
zës diag no zei, at lik ta kau lø èiul pø
biop si ja ir áver tin ta ga li ma in fil tra ci ja
mas to ci tais bei ki to mis ne op la zi në mis
làs te lë mis. Kau lø èiul pø as pi ra te mas -
to ci tai su da rë 31,5 % vi sø bran duo lë tø 
làs te liø, tre pa no biop ta to at spau duo -
se – 25 %. Mas to ci tai bu vo ap va liais ar 
ova liais bran duo liais, ci top laz ma stip -
riai grû dë ta, pa si tai kë làs te liø san -
kau pø, ras ta ne ma þai de gra nu liuo tø
mas to ci tø.

Imu no  h is  to  -
che mi nis da þy mas 
trip ta zei ap tik ti
pa de da at skir ti
mas to ci tus, ta èiau 
(kaip ir da þy mas
KIT/CD117) ne lei -
dþia at skir ti nor -
ma liø mas to ci tø
nuo ne op la zi niø
[6]. Ne o pla zi niai
mas to ci tai pa si þy -
mi CD2 ir (ar)
CD25 þy me nø
raið ka. Ðiø þy me -
nø raið ka, nu sta -
ty ta pe ri fe ri nia me 
krau jy je,  kau lø
èiul puo se ar ba ki -
ta me eks tra ku ta -
ni nia me or ga ne,
yra vie nas ið PSO ma þø jø SM diag nos -
ti kos kri te ri jø. CD25 þy muo ápras tai
yra eks pre suo ja mas ak ty vuo tø T lim -
fo ci tø, mas to ci tams ðio þy mens raið ka
në ra bû din ga, tad jai at si ra dus ga li ma
átar ti mas to ci to zæ [17]. Nors ke lios
stu di jos su sie jo mas to ci tø CD30 þy -
mens raið kà su ag re sy ves niais SM ti -
pais, ki tas ty ri mas, átrau kæs 142 pa -
cien tus, ne nu sta të CD30 raið kos skir -
tu mø tarp skir tin gø SM ti pø [18]. Mû -
sø pa cien tui abe ran ti nis mas to ci tø fe -
no ti pas bu vo áver tin tas tiek imu no his -
to che mi niu da þy mu, tiek tëk mës ci to -
met ri jos ty ri mu. Abiem ty ri mais nu -
sta ty ta CD2 ir CD25 þy me nø raið ka,
imu no his to che mi niu da þy mu – ne igia -
ma CD30 þy mens raið ka.

Pas ku ti nis ið PSO re ko men duo ja -
mø diag nos ti kos kri te ri jø yra KIT 816
ko do no ak ty vuo jan èios mu ta ci jos nu -
sta ty mas kau lø èiul puo se, pe ri fe ri nia -
me krau jy je ar ba ki ta me eks tra ku ta -
ni nia me or ga ne. KIT (tran smemb ra -
ni nis ti ro zi no ki na zës re cep to rius) yra
eks pre suo ja mas he mo po e zës ka mie ni -
niø làs te liø ir jo raið ka ápras tai pra -
ran da ma vyks tant dau gu mos làs te liø
di fe ren cia ci jai, ið sky rus mas to ci tus,
ku rie ið sau go KIT vi sà gy va vi mo truk -
mæ. Mas to ci to zë sie ja ma su ak ty vuo -
jan èia c-KIT mu ta ci ja – nuo li gan do
ne be pri klau san èia re cep to riaus ak ty -
va ci ja. KIT D816V mu ta ci ja ran da ma
dau giau nei 80 % SM pa cien tø ir
20–40 % odos mas to ci to ze ser gan èiø
pa cien tø [8]. Mas to ci tø leu ke mi jos
30–50 % at ve jø ne op la zi niuo se mas to -
ci tuo se KIT D816V mu ta ci jos ne ran -
da ma [19]. Mas to ci to zës pa to ge ne zei
pa grás ti vien ak ty vuo jan èios KIT mu -
ta ci jos ne pa kan ka, ty ri mai lei dþia da -
ry ti prie lai dà, kad ne op la zi nei mas to -
ci tø trans for ma ci jai rei ka lin gos pa pil -
do mos so ma ti nës mu ta ci jos [6]. Pa -
cien tai, ser gan tys ag re sy ves niø ti pø
SM, ga li tu rë ti ir ki tø ge nø – TET2,

SRSF2, ASXL1, RUNX1 ir JAK2 mu -
ta ci jø [20]. Mû sø ap ra ðy tu at ve ju pa -
cien tui tiek KIT D816V, tiek ki tuo se
tir tuo se ge nuo se mu ta ci jø ne nu sta ty -
ta. At li kus ka rio ti po ty ri mà reikð min -
gø ge no mi niø abe ra ci jø taip pat ne bu -
vo ras ta.

Mas to ci tø leu ke mi ja (MCL) yra re -
èiau siai pa si tai kan tis SM ti pas (su da -
ro apie 1 % vi sø SM). Li go niø ið gy ve -
na mu mas yra trum pas (iki 1 me tø),
ta èiau kai ku riø kli ni ki në bûk lë ku rá
lai kà ið lie ka sta bi li, ne pa si reið kia or -
ga nø pa þei di mo po þy miø, to dël ne se -
niai li te ra tû ro je pra dë ta siû ly ti skir ti
lë ti næ ir ûmi næ mas to ci tø leu ke mi jà
[21]. MCL diag no zuo ja ma esant tei -
gia miems SM diag nos ti kos kri te ri -
jams ir kau lø èiul pø as pi ra te nu sta -
èius di de læ (³20 %) in fil tra ci jà mas to ci -
tais. Ápras tai mas to ci tai ne bran dûs ir
ati pið ki. Pe ri fe ri nia me krau jy je mas -
to ci tø ra dus <10 % vi sø bran duo lë tø
làs te liø, nu sta to ma aleu ke mi në MCL
for ma [4]. Tai gi, mas to ci tø leu ke mi jos
diag no zei rei ka lin ga ci to lo gi në tiek
kau lø èiul pø as pi ra to, tiek pe ri fe ri nio
krau jo te pi në lio ana li zë. Ap ra ðy tu at -
ve ju pa cien tui kau lø èiul pø as pi ra te
ras ta 31,5 % mas to ci tø. Pe ri fe ri nio
krau jo te pi në ly je pa vie niai mas to ci tai
bu vo ap tik ti tik pra ëjus ~6 mën. nuo
diag no zës nu sta ty mo (7 pav.). Pe ri fe -
ri nio krau jo tëk mës ci to met ri jos bû du
ap tik ta 0,03 % abe ran ti nio fe no ti po
mas to ci tø.

IÐVADOS

Mas to ci to zë – he te ro ge ni në gru pë li -
gø, ku rioms bû din ga ne op la zi niø
mas to ci tø in fil tra ci ja or ga nuose. Sis -
te mi nës mas to ci to zës diag nos ti kai
rei ka lin gas ið sa mus pa cien to ið ty ri -
mas ir tei gia mi PSO pa tvir tin ti diag -
nos ti kos kri te ri jai. Li gos diag nos ti kà
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7 pav. Mastocitas periferinio kraujo tepinëlyje

Fig. 7. Pe riph eral blood smear show ing a mast cell



su da ro se ru mo trip ta zës kon cen tra ci -
jos nu sta ty mas, kau lø èiul pø ar ki to
pa þeis to eks tra ku ta ni nio or ga no mor -
fo lo gi nis ty ri mas, abe ran ti nio mas to -
ci tø fe no ti po nu sta ty mas ir KIT
D816V mu ta ci jos ty ri mas. Li gai diag -
no zuo ti bû ti nas vie nas di dy sis ir vie -
nas ma þa sis kri te ri jus ar ba bent trys
ma þie ji kri te ri jai. Mas to ci tø leu ke mi -
ja – re èiau siai pa si tai kan tis sis te mi -
nës mas to ci to zës ti pas, diag no zuo ja -
mas esant tei gia miems li gos diag nos -
ti kos kri te ri jams ir kau lø èiul pø as pi -
ra te nu sta èius di de læ (³20 %) mas to ci -
tø in fil tra ci jà. u
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Summary

SYSTEMIC MASTOCYTOSIS: A CASE REPORT OF MAST CELL LEUKEMIA

Justina Kauðaitë, Rëda Matuzevièienë

Back ground. Mastocytosis is a het er o -
ge neous group of he ma to log i cal dis or ders 
char ac ter ized by ex pan sion and ac cu mu -
la tion of clonal mast cells in one or more
or gans, typ i cally the skin and bone mar -
row. The clas si fi ca tion of the World
Health Or ga ni za tion (WHO) di vides the
dis ease into cu ta ne ous mastocytosis, sys -
temic mastocytosis and mast cell sar -
coma. The di ag no sis of sys temic masto -
cytosis is based on the cri te ria pro posed
by the WHO.

Clin i cal pre sen ta tion. 52 year old
man was re ferred to the Vilnius Uni ver -
sity Hos pi tal Santaros Klinikos be cause
of itchy rash in the skin of neck and face.
Se rum tryptase level was found to be
mark edly el e vated (>200 mg/L). Histolog -
ical ex am i na tion of the bone mar row tre -
phine bi opsy re vealed de po si tion of mast
cells and an in fil tra tion by B-lym phoid
cells. Immuno histochemi cally the mast
cells ex hib ited an ab er rant immunophe -

notype with ex pres sion of CD2 and CD25. 
Flow cytometry found that 0.03% of pe -
riph eral blood cells com prised mast cells
with ab er rant phe no type. The di ag no sis
of mast cell leu ke mia (an aleukemic vari -
ant) with as so ci ated hematologic neo -
plasm was es tab lished.

Con clu sion. A com pre hen sive di ag -
nos tics is re quired for es tab lish ing a di ag -
no sis of sys temic mastocytosis. The di ag -
no sis of this dis or der is based on the WHO
cri te ria, in which the se rum tryptase
level, histological, cy to log i cal and
immuno phenotypic eval u a tion of mast
cells and mo lec u lar anal y sis are re quired.
Di ag nos tic al go rithms have been es tab -
lished to de lin eate an ap proach to pa tients 
with sus pected mastocytosis. Mast cell
leu ke mia is a very rare form of sys temic
mastocytosis char ac ter ized by at least
20% of mast cells in a bone mar row smear.

Keywords: sys temic mastocytosis, mast
cell leu ke mia, flow cytometry, tryptase,
CD2, CD25.
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