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MASTOCYTY

Mastocyty — zirné bunky

Typ granulocytu, vyviji se z myeloidni
vyvojove linie

Lokalizovany v pojivoveé tkani a ve
sliznicich

Uéast v boji proti parazitlim, pfi
hojeni ran a angiogenezi ale takeé pri
alergiich Ci autoimunité

Na povrchu vysokoafinni receptor pro
IgE

Produkce zanétlivych mediatorl a
derivatt kyseliny arachnidové

ZDROJ:
http://www.pathologyoutlines.com/topic/bonemarro
wmastcells.html



MASTOCYTOZY

Heterogenni skupina myeloproliferativhich onemocnéni

Nadmérna proliferace mastocytu s jejich akumulaci v
jednom Ci vice organovych systéemech, pokud je
infiltrace min. jednoho organového systému kromeé kuze
(nejCastéjsi), jedna se o systémovou mastocytozu (KD,
jatra, slezina, GIT)

Formy indolentni az velmi agresivni

Priznaky mastocytozy jsou velmi riznorodé, zplsobeny
jednak latkami, které se z patologickych mastocytu
uvolniuji, a jednak postizenim organd, které je
zpusobeno jejich infiltraci malignimi bunkami



WHO KLASIFIKACE MASTOCYTOZ

KoZni mastocytoza

Indolentni systémova
mastocytoza

SM spojena s dalsim
klonalnim hematologickym
onemocnénim

Agresivni systémova
mastocytoza
Mastocytarni leukémie
Mastocytarni sarkom

Extrakutanni mastocytom

Urticaria pigmentosa
Maculopapularni koZni mastocytéza
Difuzi kozni mastocytoza

KoZni mastocytom

lzolovana mastocytdza kostni dfené
Doutnajici systémova mastocytoza

Typy asociovaného klonalniho hematologického onemocnéni: akutni myeloidni
leukémie, myelodysplasticky syndrom, chronicka myelomonocytarni leukémie,
ne-Hodgkinové lymfomy, esencialni trombocytémie, prava polycytémie,
idiopaticka myelofibroza

e ZDROIJ: http://www.vzacne-diagnozy.cz/index.php?pg=mastocytozy



DIAGNOSTIKA u SM

e VELKE KRITERIUM:

— Histologie KD: nalez min. tri denznich infiltratd
mastocytu

 MALA KRITERIA:

— Morfologie: vice nez 25% mastocytu v KD, ¢asto s
atypickou morfologii

— Molekularni biologie: mutace v genu c-KIT, casto
bodova mutace D816V

— FCM: detekce patologické exprese CD2 nebo /
zaroven CD25 na mastocytech

— SEROLOGIE: zvy3eni hladiny sérové tryptazy




FENOTYP MASTOCYTU

 Mastocyty standardné exprimuiji:

— CD9, CD11b, CD11c, CD13, CD18, CD22, CD29,
CD33, CD40, CD43, CD44, CD45, CD49, CD51,
CD54, CD55, CDé61, CD68, CD69, CD71, CD117,
CD203c

e Aberantni exprese CD2 a CD25, dale CD63 a

CD35, CD59 exprese patrna na normalnich i

neoplastickych mastocytech



DETEKCE MASTOCYTU

E e \lysoky SSC
* Pozitivita CD45
e Silna exprese CD117

R1

Side scatter
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ZDROJ: Flow Cytometric Immunophenotypic Analysis of Systemic Mastocytosis
Involving Bone Marrow



DETEKCE MASTOCYTU
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FENOTYP MASTOCYTU

CD2 + - -
CcD4 +/- - -
CD13 +/- - +
CD14 - - -
CD15 - - -
CD25 + - -
CD33 + + +
CD34 - - +/-
CD45 + + +
CD63 + + T
CD117 (c-kit) + +

ZDROJ: http://www.vzacne-diagnozy.cz/index.php?pg=mastocytozy--systemova-mastocytoza



NAS PRIPAD

Pacientka, 58 let

Alergie na bodnuti vCely

Kozni reakce na horkou vodu a oslunéni

Prichazi pro bolesti skeletu

Dle CT postizeni KD neznamé etiologie
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NALEZ — FCM

Vv/

e Cca 1% bunky s vyssi hodnotou SSC a silnou expresi
znaku CD117

* Exprese a postaveni bunék na scattergramu by mohlo
odpovidat mastocytim
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let] CD59-PE / SS INT
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[Bez doblet(] CD2-PE / SS INT
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NALEZ — MORFOLOGIE




NALEZ — HISTOLOGIE KD
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ZAVER
Vysledek sérové tryptazy 157 ug/l (norma do
14,0 ug/l)
Infiltrace KD 40-50%, susp. infiltrace sleziny

c-KIT bez mutace

Zahajena terapie Litakem (kladribin) a Zarzio,
ustup bolesti skeletu a zlepsSeni stavu, pacientka
dale sledovana a kontrolovana u spadového
hematologa






