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Sisteminé mastocitoze:
mastocity leukemijos
klinikinis atvejis

Santrauka

Ivadas. Mastocitozé —heterogeniska grupé ligu, kurioms budinga neop-
laziniu mastocity augimas ir kaupimasis viename ar daugiau organu,
dazniausiai odoje ir (ar) kauluy ¢iulpuose. I§skiriami trys pagrindiniai li-
gos variantai: 1) odos mastocitoze, 2) sisteminé mastocitozé ir 3) masto-
cituy sarkoma. Ligos diagnostika remiasi Pasaulio sveikatos organizaci-
jos rekomenduojamais sutartiniais kriterijais.

Klinikinis atvejis. Vyras, 52 metu, kreipési i Vilniaus universiteto
ligoninés Santaros klinikas dél niezinéiuy bérimuy veido, kaklo odoje ir
tarp menciu. Atlikus serumo triptazés koncentracijos tyrima itarta sis-
teminé mastocitozé. Kauly ¢iulpu trepanobioptate aptiktos mastocity
sankaupos, atlikus imunohistochemini dazyma nustatyta aberantiné
CD2/25 ekspresija. Kauly ¢iulpuose kartu buvo aptikta B limfoidiné in-
filtracija. Periferinio kraujo tékmés citometrijos tyrimu rasta ~0,03 %
aberantinio fenotipo mastocity. Patvirtinta mastocity leukemijos (aleu-
keminés formos) su asocijuota hematologine neoplazma diagnozé.

Isvados. Sisteminés mastocitozés diagnostikai reikalingas iSsamus
paciento iStyrimas ir teigiami PSO rekomenduoti kriterijai. Ligos diag-
nostika sudaro serumo triptazés koncentracijos nustatymas, kauly ¢iul-
pu ar kito pazeisto ekstrakutaninio organo morfologinis tyrimas, abe-
rantinio mastocitu fenotipo nustatymas ir KIT mutacijos tyrimas. Mas-
tocitu leukemija — reciausiai pasitaikantis sisteminés mastocitozés ti-
pas, diagnozuojamas esant teigiamiems ligos diagnostikos kriterijams ir
kauly ¢iulpu aspirate nustacius didele (=20 %) infiltracija mastocitais.

Reiksminiai ZodZiai: sisteminé mastocitozé, mastocitu leukemija, ték-
més citometrija, triptaze, CD2, CD25.

IVADAS

priskiriama mieloproliferacinéms li-
goms ir sudaro atskira ligu grupe. Is-
skiriami keli mastocitozés tipai:
1) odos mastocitozé (toliau skirstoma i:

Mastocitozéms priklauso grupeé ligu,
apibudinamu mastocity (putliuju las-

teliu) kaupimusi viename ar daugiau
organu (dazniausiai odoje ir kaulu
Giulpuose) del morfologiskai bei imu-
nofenotipiS§kai pakitusiu mastocitu
kloninés proliferacijos [1]. Manoma,
kad mastocitozes paplitimas yra 1 at-
vejis 10 000 gyventoju [2]. Nuo
2001 m. PSO sitalo sutartinius Sios li-
gos klasifikacijos ir diagnozés kriteri-
jus, kurie buvo atnaujinti 2016 m. At-
naujintoje PSO mieloidiniy neoplaz-
muy klasifikacijoje mastocitozé nebe-
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a) makulopapuline, b) difuzine odos
mastocitoze, ¢) odos mastocitoma),
2) sisteminé mastocitozé (SM) (toliau
skirstoma i: a) indolentine (vangia),
b) rusenancia (angl. smouldering),
¢) SM su asocijuota hematologine neo-
plazma, d) agresyvia SM, e) mastocitu
leukemija) ir 3) mastocitu sarkoma
[3—4]. SM diagnozuoti reikia vieno di-
dziojo ir vieno mazojo arba bent triju
mazuju kriteriju (Ientelé). Ligos simp-
tomus sukelia mastocity iSskiriami
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Lentelé. Sisteminés mastocitozés diagnostikos kriterijai
Table. Diagnostic criteria for systemic mastocytosis

Didysis Daugiazidiniai mastocity infiltratai (>15 mastocitu sankaupoje)
kriterijus kaulu ¢iulpuose ir (ar) kituose ekstrakutaniniuose organuose
Mazieji Kauluy ¢iulpu ar kity organuy bioptatuose >25 % infiltratuose esanéiu
kriterijai mastocitu yra verpstés formos arba atipiskos morfologijos arba

>25 % mastocity kaulu ¢iulpy aspirate yra nesubrende ar atipiski

KIT 816 kodono mutacija rasta kauly ¢iulpuose, periferiniame
kraujyje arba kitame ekstrakutaniniame organe

Mastocitai kauly ¢iulpuose, kraujyje arba kitame ekstrakutaninia-
me organe ekspresuoja CD25 Zymeni ir (ar) CD2 Zymeni

Serumo triptazés koncentracija >20 ng/l (isskyrus pacientus,
kuriems diagnozuota kita susijusi mieloidiné neoplazma)

biologiniai mediatoriai — histaminas,
proteazés, serotoninas, interleukinai
ir kt., ir (arba) masyvi mastocity infil-
tracija ivairiuose organuose. Pagrindi-
niai organai, infiltruojami mastocitu,
yra oda, kaulu ¢iulpai, kepenys, virs-
kinimo traktas [5]. Klinikiné ligos
raiska priklauso nuo mastocitozés ti-
po. Sergant odos mastocitoze budingi
odos simptomai — bérimai, niezulys,
odos paraudimas, liga dazniausiai pa-
sirei§kia vaikams ir yra linkusi regre-
suoti brendimo metu; dél sisteminés
mastocitozés gali buti pazeidziama
ivairiy organuy sistemu funkcija, trum-
peéti paciento gyvenimo trukmeé [6].
Ligos patogenezé iprastai aiskina-
ma atsiradusia aktyvuojanc¢ia KIT
mutacija. Mastocitai iSsivysto i$ kaulu
éiulpu hemopoezés kamieniniy laste-
liy veikiant kamieniniuy lasteliy veiks-
niui (angl. Stem Cell Factor, SCF),
pastarasis yra CD117 transmembra-
ninio tirozino kinazés receptoriaus,
vadinamo KIT, ligandas. Saveika tarp
CD117 ir jo ligando, SCF, reguliuoja
mastocitu augima, migracija, iSgyve-
namuma bei ju efektorines funkcijas.
Vystydamiesi mastocitu pirmtakai pa-
lieka kauly ¢iulpus kaip CD34+/
CD117+ negrudétos vienbranduolés
lastelés, migruoja i periferinius audi-
nius ir ten morfologiskai bei funkcis-
kai subresta, kartu prarasdami CD34
ir iglaikydami CD117 Zymens raiSka
[7]. Zmogaus mastocitai iprastai skirs-
tomi i gleiviniu ir jungiamojo audinio
mastocitus. Lastelés yra aktyvuoja-
mos tiek nuo FceRI ir IgE priklausomu
reakciju, tiek nepriklausomu stimu-
lu — anafilatoksinu, agreguotu IgG,
vaistu, nuodu, fiziniy stimulu, emoci-
nio streso ir neuropeptidu. Atsiradus
aktyvuojandiai c-KIT mutacijai vyksta
nuo ligando nebepriklausanti recepto-
riaus aktyvacija. Aktyvuoti mastocitai
i§ savo granuliu iSskiria mediatorius,
kurie gali sukelti dilgélinés tipo béri-
mus, odos paraudima, anafilaksija, os-
teoporoze, virSskinamojo trakto spaz-
mus, kvépavimo sistemos ir neuropsi-
chiatrinius simptomus [5, 8].

Mastocitu leukemija (angl. Mast
Cell Leukemia, MCL) yra reéiausiai
pasitaikantis sisteminés mastocitozés
tipas (sudaro apie 1 % visu SM atveju).
Sia ligos forma serganciy pacienty is-
gyvenamumas gali siekti vos kelis mé-
nesius. Ji gali atsirasti de novo arba
transformuotis i§ kito SM tipo (antri-
né). Transformacija dazniausiai jvyks-
ta sergant SM su asocijuota hematolo-
gine neoplazma arba agresyvia SM.
Antrinéms mastocitu leukemijoms,
priesingai nei de novo, dazniau budin-
gi kartu pasireiSkiantys odos simpto-
mai [9].

KLINIKINIS ATVEJIS

Pagrindiniai 52 metu vyro nusiskun-
dimai buvo niezintis, kaistantis béri-
mas skruostu, kaklo odoje ir tarp men-
¢iu. Minéti simptomai pacienta vargi-
no epizodiskai apie 2 metus. 2018 m.
sausio mén. pacientas konsultuotas
gydytojo dermatovenerologo, paimtas
odos bioptatas, nustatyti nezZymus re-
aktyvas odos poky¢iai. Atliktas seru-
mo triptazés tyrimas: >200 pg/l. Ita-
riant sistemine mastocitoze pacientas
buvo nusiustas hematologo konsulta-
cijos i VUL SK. Apzitros duomenimis,

pakitimu, iSskyrus nezymia eozinofili-
ja (0,90 x 109/1). Kraujo mikroskopi-
niame tyrime eozinofilai sudaré
13,1 % visu branduoléty lasteliu. I$
tirtu biocheminiu rodikliu tik gama
gliutamiltransferazés koncentracija
buvo padidéjusi — 50 U/l. Kaulu ¢iulpu
aspirate suskaiéiuota 22,5 % limfoci-
tu, 31,5 % mastocitu, rasta daugialini-
jiné displazija. Mastocitai buvo apva-
liais, ovaliais branduoliais, stipriai
grudéti, pasitaikeé sankaupu, rasta ne-
mazai degranuliuotu mastocitu
(1 pav.). Ivertinus kauly ¢iulpu trepa-
nobioptato tyrima aptikta, kad 60 %
kaulu ¢iulpu sudaré mastocitai (vy-
rauja kompaktinis solidinis pieSinys).
Atlikus imunohistocheminj daZyma,
mastocituose rasti teigiami CD117,
CD2/CD25 zymenys ir neigiamas
CD30 zymuo. Trepanobioptate kartu
rasta ir B limfoidiné infiltracija (foli-
kulinis centrinis ir intersticinis piesi-
niai). Pacientui atlikus periferinio
kraujo tékmeés citometrijos tyrima nu-
statyta, kad apie 26 % periferinio
kraujo limfocity sudaro B limfoidinés
lastelés, kuriu fenotipas gali bati ba-
dingas atipinei létinei B limfoleukemi-
jai. Taip pat periferiniame kraujyje
aptikta ~0,03 % aberantinio fenotipo
(CD45+ blankus, CD117+ ryskus,
CD33+, CD2+, CD25+ blankus,
CD34-) mastocitu (2-5 pav.). Atlikta-
me c-KIT 17 egzono mutacijos tyrime
D816V mutacija nenustatyta; istirta ir
del kitu galimu mutaciju: BCR/ABL1
1(9;22)(q34;q11), JAK2 V617F, MPL
10 egzono, FIP1L1/PDGFRA del4q12,
CALR 9 egzono, tafiau ju mutacijos —
intarpy ir iSkritu — nenustatyta. Atli-
kus kariotipo tyrima reikSmingu geno-
miniu aberaciju taip pat nerasta.
Kitu organu sistemu pazeidimui
ivertinti atliktame viso kino kompiu-
terinés tomografijos tyrime destrukci-
niy zidiniu kauluose nematyti, vidaus
organuose pakitimu, badingy sistemi-

kaklo odoje buvo
matomas eritemi-
nis bérimas, kitos
organy sistemos —
be patologijos.
Anamnezés duo-
menimis, pacien-
tas alergijg medi-
kamentams nei-
gia, pries 20 metyu
diagnozuota gas-
troezofaginio re-
fliukso liga, epizo-
diskai vartoja pro-
tonuy siurblio inhi-
bitorius. ]

Automatizuoto | s DA

hematologinio b/
kraujo tyrimo re-
zultatai buvo be

1 pav. Mastocitai kaulu ¢iulpu aspirate
Fig. 1. Bone marrow aspirate showing mast cells
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2 pav. Mélyna spalva pazymétu masto-
cituy populiacija, atskiriama pagal $o-
nine spindulio sklaidg ir CD117 raiska
Fig. 2. Population of mastocytes (blue)
distinguished by side scatter and
CD117 expression

1ES
1

1E4
|

1E3
1

CD33:PE-A

1E2
|

-1E2

T T
o 1E3 1E4 1ES

4 pav. Mastocitu populiacija, patikslin-
ta pagal CD33 ir CD117 raiska

Fig. 4. Mast cells gated more specifi-
cally on the basis of CD33 and CD117
expression

nei mastocitozei, nerasta. Limfadeno-
patija nenustatyta. IStyrus kaulu tan-
ki (DEXA) osteoporozés nerasta.
Paciento histologiniai méginiai
antrai nuomonei, preparaty perzitarai
buvo issiusti 1 Vokietija, Miunchena
(prof. Horny HP, Institut fiir Patholo-
gie der LMU). Ivardyta galutiné diag-
nozé: mastocity leukemija (tikétina
aleukeminé forma) su gerai diferenci-
juotais mastocitais (60-70 % kaulu
¢iulpu infiltracija); asocijuota hemato-
loginé neoplazma — CD5+ indolentiné
B lasteliu limfoma su daugiazidine
kaulu ¢iulpu infiltracija 5-10 %.
Pacientas buvo hospitalizuotas i
VUL SK bendrosios hematologijos
skyriu. 2018 m. kovo mén. pradétas
gydymas imatinibu, veliau paskirtas
midostaurinas po 100 mg * 2 k./d. Po
6 mén. pakartotinai ivertinus atlikty
tyrimu rezultatus, nustatyta didéjanti
triptazés koncentracija, iSliekanti
gausi kaulu ¢iulpu infiltracija masto-
citais — konstatuotas atsparumas mi-
dostaurinui. Siekiant ligos kontrolés
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3 pav. Mastocitai atskirti pagal neigia-
ma CD34 ir ryskia CDI117 raiska

Fig. 3. Mast cells distinguished by neg-
ative CD34 and bright CD117 expres-
sion
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5 pav. Paciento aberantiniai mastoci-
tai ekspresuoja CD25 (blankus) ir CD2
Fig. 5. Patient’s aberrant mastocytes
express CD25 dimly and CD2

ir remisijos (pasiekus remisija planuo-
jama atlikti negiminingo donoro/hap-
loidentine kamieniniu kraujodaros
lasteliu transplantacija), skirtas pir-
mas chemoterapijos kursas kladribi-
nu. Pacientas papildomai konsultuo-
tas gydytojo alergologo, jam paaiskin-
ta mityba, elgsena, jei iStiktu anafilak-
sija.

DISKUSIJA

Sisteminés mastocitozés diagnostikai
reikalingas iSsamus ir kompleksinis
paciento iStyrimas. Vienas i§ sialomu
SM diagnostikos algoritmu, jei pacien-
tui pasireiSkia odos mastocitoze, pa-
teikiamas 6 pav. [10, 11]. SM sunkiau
itarti nesant odos pazeidimo. Liga rei-
kia apsvarstyti pasireiskus nepaaiski-
namai anafilaksijai, neaiskios kilmés
osteoporozei, vir§kinamojo trakto
opoms, létinei diaréjai, neaiSkiems
konstituciniams, neurologiniams ar
endokrininiams simptomams [10]. Li-
gai diagnozuoti reikalinga iSsami me-
dicininé anamnezé, iskaitant paciento
vartojamus vaistus. Svarbu ivertinti
pacientui pasireiSkianéius simptomus
ir nustatyti galimus simptomus provo-
kuojancius veiksnius (vaistai, karstis,
vabzdziu ikandimai, stresas ir kt.).
Batina dokumentuoti visas buvusias
anafilaksines reakcijas.

Itariant SM atliekamas serumo
triptazés tyrimas. Serumo triptazés
koncentracijos padidéjimas >20 ug/l
yra vienas i§ mazuju SM diagnostikos
kriteriju. Jis aptinkamas ir nedidelei

Mastocitozé
odoje

‘/

Vaikas

P vl

i

\\-.

Suauges

Serumo triptazé Serumo triptazé
<20 pg/l 20-100 pg/l

Serumo triptazé

L

Yra sisteminés ligos

>100 pg/|
L

istyrimas del SM

Pilnas etapinis
Taip

poZymiy*

[=

Odos mastocitozé.

Tolesnis stebéjimas

h 4

pagal diagn.
kriterijus

/N

Odos
mastocitozeé

Sisteminé
mastocitozé

6 pav. Sisteminés mastocitozés diagnostikos algoritmas
*organomegalija, citopenija, leukocitozé, pakitusi leukograma

Fig. 6. Diagnostic algorithm for systemic mastocytosis
*organomegaly, cytopenia, leukocytosis, abnormal differential count
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daliai ligoniu, sergan¢iu odos mastoci-
toze, o apie 20 % SM pacientu (daz-
niausiai serganéiu neagresyviu formu
SM) serumo triptazés koncentracija
nepadidéja [12]. Triptazés kiekis gali
buti padides esant ir kitoms bukléms —
aminei mieloidinei leukemijai, létinei
mieloidinei leukemijai, mielodisplazi-
niams sindromams ir mieloproliferaci-
néms ligoms, todél esant mastocitozei
su asocijuota mieloidine neoplazma
§io tyrimo nauda yra ribota [13]. Masu
aprasomam pacientui kartu diagno-
zuota B lasteliu limfoma, todél tripta-
zés koncentracijos tyrimas diagnozei
nustatyti buvo atliekamas ir vertina-
mas stebint tolesne ligos eiga. Reikia
paminéti, kad koreliacija tarp masto-
citu mediatoriu koncentracijos bei
mastocity skaiCiaus ar ju mediatoriuy
atsipalaidavimo sukeliamu simptomu
néra iki galo aiski [14].

Pagrindinis mastocitozés bruo-
niai vienoje ar daugiau organu siste-
mu. Ivertinami pacientui pasireis-
kiantys simptomai ir atliekama tikéti-
nai pazeisto organo biopsija — kaulu
Giulpu biopsijos atliekamos dazniau-
siai, kity organu — re¢iau. Esant padi-
déjusiai triptazés koncentracijai ir
sunkiai paaiSkinamiems simpto-
mams, rekomenduojama atlikti kaulu
Giulpu biopsija, nes jie pazeidziami be-
veik visais SM ligos atvejais [15]. Vie-
nas i§ SM mazuju diagnostikos krite-
riju yra pakite, nebrandts mastocitai.
Tipinés, klasikinés mastocity lastelés
yra apvalios, citoplazmos grudétumas
yra pakankamas, branduolys iprastai
apvalus, lastelés centre. Pakite masto-
citai nuo normaliy skiriasi ivairuojan-
Gia iSvaizda — lastelés gali bati verps-
tés formos su citoplazmos iSaugomis,
citoplazma menkai grudéta, branduo-
lys ovalus ekscentriskas ar daugia-
skiltis [16]. Retai matoma geros dife-
renciacijos mastocitu morfologija. Ma-
su aprasytu atveju liga pasireiske nie-
Zinc¢iais odos bérimais, o atlikus odos
biopsija nustatyti reaktyvas pokyéiai.
Isliekant simptomams ir itariant gali-
ma mastocitoze atliktas serumo trip-
tazés koncentracijos tyrimas. Esant
didelei triptazés koncentracijai
(>200 pg/1), vyresniam paciento am-
ziui ir tikeétinai sisteminés mastocito-
zés diagnozei, atlikta kauly ciulpu
biopsija ir ivertinta galima infiltracija
mastocitais bei kitomis neoplazinémis
lastelémis. Kaulu ¢iulpu aspirate mas-
tocitai sudaré 31,5 % visy branduolétu
lasteliu, trepanobioptato atspauduo-
se — 25 %. Mastocitai buvo apvaliais ar
ovaliais branduoliais, citoplazma stip-
riai grudéta, pasitaiké lasteliu san-
kaupu, rasta nemazai degranuliuoty
mastocitu.

Imunohisto-
cheminis dazymas
triptazei aptikti
padeda atskirti
mastocitus, ta¢iau
(kaip ir dazymas
KIT/CD117) nelei-
dzia atskirti nor-
maliu mastocity
nuo neoplaziniuy
[6]. Neoplaziniai
mastocitai pasizy-
mi CD2 ir (ar)
CD25 zymenu
raiska. Siu zyme-
nu raiska, nusta-
tyta periferiniame

kraujyje, kaulu
Giulpuose arba ki-
tame ekstrakuta-
niniame organe,
yra vienas i§ PSO mazuju SM diagnos-
tikos kriteriju. CD25 Zymuo iprastai
yra ekspresuojamas aktyvuotu T lim-
focitu, mastocitams Sio Zymens raiska
néra budinga, tad jai atsiradus galima
itarti mastocitoze [17]. Nors kelios
studijos susiejo mastocitu CD30 zy-
mens raiska su agresyvesniais SM ti-
pais, kitas tyrimas, itraukes 142 pa-
cientus, nenustaté CD30 raiskos skir-
tumu tarp skirtingu SM tipu [18]. Ma-
su pacientui aberantinis mastocitu fe-
notipas buvo ivertintas tiek imunohis-
tocheminiu dazymu, tiek tékmeés cito-
metrijos tyrimu. Abiem tyrimais nu-
statyta CD2 ir CD25 Zymenu raiska,
imunohistocheminiu dazymu — neigia-
ma CD30 zZymens raiska.

Paskutinis i§ PSO rekomenduoja-
muy diagnostikos kriteriju yra KIT 816
kodono aktyvuojanc¢ios mutacijos nu-
statymas kauluy ¢iulpuose, periferinia-
me kraujyje arba kitame ekstrakuta-
niniame organe. KIT (transmembra-
ninis tirozino kinazés receptorius) yra
ekspresuojamas hemopoezés kamieni-
niu lasteliy ir jo raiska iprastai pra-
randama vykstant daugumos lasteliu
diferenciacijai, iSskyrus mastocitus,
kurie issaugo KIT visg gyvavimo truk-
me. Mastocitozé siejama su aktyvuo-
janéia c-KIT mutacija — nuo ligando
nebepriklausandia receptoriaus akty-
vacija. KIT D816V mutacija randama
daugiau nei 80 % SM pacientu ir
20-40 % odos mastocitoze serganciu
pacientu [8]. Mastocitu leukemijos
30-50 % atveju neoplaziniuose masto-
cituose KIT D816V mutacijos neran-
dama [19]. Mastocitozés patogenezei
pagristi vien aktyvuojancios KIT mu-
tacijos nepakanka, tyrimai leidzia da-
ryti prielaida, kad neoplazinei masto-
citu transformacijai reikalingos papil-
domos somatinés mutacijos [6]. Pa-
cientai, sergantys agresyvesniu tipu
SM, gali turéti ir kitu genu — TET2,

7 pav. Mastocitas periferinio kraujo tepiné¢lyje
Fig. 7. Peripheral blood smear showing a mast cell

SRSF2, ASXL1, RUNXI ir JAK2 mu-
taciju [20]. Masu aprasytu atveju pa-
cientui tiek KIT D816V, tiek kituose
tirtuose genuose mutaciju nenustaty-
ta. Atlikus kariotipo tyrima reikSmin-
gu genominiy aberaciju taip pat nebu-
vo rasta.

Mastocitu leukemija (MCL) yra re-
Giausiai pasitaikantis SM tipas (suda-
ro apie 1 % visu SM). Ligoniuy isgyve-
namumas yra trumpas (iki 1 metu),
tadiau kai kuriu klinikiné buklé kuri
laika islieka stabili, nepasireiskia or-
ganuy paZeidimo pozymiu, todél nese-
niai literataroje pradéta sialyti skirti
létine ir Gmine mastocitu leukemija
[21]. MCL diagnozuojama esant tei-
giamiems SM diagnostikos kriteri-
jams ir kaulu ¢iulpu aspirate nusta-
¢ius didele (>20 %) infiltracija mastoci-
tais. Iprastai mastocitai nebrandas ir
atipiski. Periferiniame kraujyje mas-
tocituy radus <10 % visu branduolétu
lasteliu, nustatoma aleukeminé MCL
forma [4]. Taigi, mastocitu leukemijos
diagnozei reikalinga citologiné tiek
kauluy ¢iulpu aspirato, tiek periferinio
kraujo tepineélio analizeé. Aprasytu at-
veju pacientui kaulu ¢Giulpu aspirate
rasta 31,5 % mastocity. Periferinio
kraujo tepinélyje pavieniai mastocitai
buvo aptikti tik praéjus ~6 mén. nuo
diagnozés nustatymo (7 pav.). Perife-
rinio kraujo tékmeés citometrijos badu
aptikta 0,03 % aberantinio fenotipo
mastocitu.

ISVADOS

Mastocitozé — heterogeniné grupé li-
gu, kurioms budinga neoplaziniu
mastocitu infiltracija organuose. Sis-
teminés mastocitozés diagnostikai
reikalingas iSsamus paciento iStyri-
mas ir teigiami PSO patvirtinti diag-
nostikos kriterijai. Ligos diagnostika
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sudaro serumo triptazés koncentraci-
jos nustatymas, kaulu ¢iulpu ar kito
pazeisto ekstrakutaninio organo mor-
fologinis tyrimas, aberantinio masto-
citu fenotipo nustatymas ir KIT
D816V mutacijos tyrimas. Ligai diag-
nozuoti butinas vienas didysis ir vie-
nas mazasis kriterijus arba bent trys
mazieji kriterijai. Mastocity leukemi-
ja — reciausiai pasitaikantis sistemi-
nés mastocitozeés tipas, diagnozuoja-
mas esant teigiamiems ligos diagnos-
tikos kriterijams ir kaulu ¢iulpu aspi-
rate nustacius didele (=20 %) mastoci-
tu infiltracija. ¢
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nostics is required for establishing a diag-
nosis of systemic mastocytosis. The diag-
nosis of this disorder is based on the WHO
criteria, in which the serum tryptase
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20% of mast cells in a bone marrow smear.
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