
MASTOCYTOSES

L'alpha-tryptasémie héréditaire (HαT) est un trait génétique présent chez environ
5 % des populations étudiées. Elle est due à la présence de copies supplémentaires
d’un gène appelé TPSAB1, qui produit une protéine, l'α-tryptase. La HαT peut
entraîner divers symptômes, même s'il est difficile de déterminer jusqu'à présent si
elle en est directement la cause.  Les personnes symptomatiques atteintes de HαT
peuvent présenter des symptômes légèrement à sévèrement invalidants, similaires
à ceux d’autres maladies des mastocytes. La HαT peut survenir en plus d'une
autre mastocytose et augmenter le risque d’anaphylaxie sévère. Étonnamment,
jusqu’à deux tiers des personnes porteuses du trait HαT pourraient ne pas
présenter de symptômes visibles. 

Que sont les
maladies des
mastocytes ?

Je pense souffrir d'une mastocytose
ou d'une maladie des mastocytes

Un guide d'orientation pour les patient·es, les
familles et les communautés

Types de maladies des mastocytes :

Les symptômes peuvent différer en fonction des patient·es. Les maladies des
mastocytes peuvent survenir aussi bien chez les adultes que chez les enfants.

Les mastocytes peuvent réagir aux éléments suivants :
Chaleur, froid ou pression
Infections ou opération chirurgicale
Certains aliments
Parfums et facteurs environnementaux
Médicaments
Stress ou changements hormonaux 

Que faire ?
Suivez vos symptômes :

Tenez un journal reprenant les symptômes, les déclencheurs et le
moment, si nécessaire
Enregistrez tous les médicaments ou compléments administrés

Consultez un médecin :
Interrogez-le sur les maladies des mastocytes.
Évoquez l'idée des tester les médiateurs des mastocytes
Envisagez de consulter un hématologue, un immunologiste ou un
allergologue expérimenté

Le traitement peut inclure :
Des antihistaminiques H1 et H2
Des stabilisateurs de mastocytes 
Des antagonistes des récepteurs des leucotriènes
Des ajustements du mode de vie et de l'alimentation 
Dans les formes avancées de maladies des mastocytes, des
médicaments ciblés ou des greffes de cellules souches peuvent aider à
réduire la charge mastocytaire ou à remplacer les cellules anormales

Appelez les services d’urgence en cas de :
Difficultés respiratoires
Gonflement du visage, des lèvres ou de la gorge
Chute soudaine de la pression artérielle
Diarrhée sévère ou vomissements
Perte de conscience

Les mastocytes font partie du système immunitaire. 
On les trouve dans la plupart des tissus du corps, en
particulier ceux qui interagissent avec le monde
extérieur, notamment les poumons, le tube digestif et
la peau.

Lorsqu’un mastocyte est activé par un déclencheur, il
libère de nombreux médiateurs (substances chimiques
qui déclenchent des processus conduisant aux
symptômes). L’histamine fait partie des plus de
200 médiateurs que les mastocytes peuvent libérer. 

Les symptômes possibles sont :
Cutanés : urticaire, rougeurs, démangeaisons
Gastro-intestinaux : nausées, diarrhée, douleurs abdominales
Respiratoires : respiration sifflante, congestion nasale
Cardiovasculaires : étourdissements, hypotension artérielle
Neurologiques : brouillard mental, maux de tête
Systémiques : fatigue, intolérance à la température

Symptômes courants 
Les symptômes varient considérablement et peuvent affecter plusieurs
systèmes de l'organisme. Ils peuvent être déclenchés par le stress, la
maladie ou des expositions environnementales.

Déclencheurs courants

Quand demander
une aide
d'urgence

La mastocytose est une maladie dans laquelle votre corps présente une
accumulation inhabituelle de mastocytes dans une ou plusieurs de ses parties. Les
mastocytes contribuent à vous protéger, mais lorsque vous souffrez de mastocytose,
ces cellules se comportent anormalement. Il existe quatre groupes principaux : un
qui affecte uniquement la peau (mastocytose cutanée), un qui peut affecter des
organes tels que la moelle osseuse et le tube digestif et d'autres organes
(mastocytose systémique non avancée), et deux qui affectent plus gravement le
fonctionnement de systèmes clés de l'organisme (mastocytose systémique
avancée (MSAdv) et sarcome à mastocytes).

Les personnes atteintes du syndrome d’activation mastocytaire (MCAS)
présentent des épisodes récurrents au cours desquels leurs mastocytes libèrent des
médiateurs, entraînant une série de symptômes. Ces symptômes peuvent être très
divers, notamment de l’urticaire, une respiration sifflante, des troubles gastro-
intestinaux, une hypotension artérielle, voire des réactions graves telles que
l’anaphylaxie. Heureusement, ces épisodes s’améliorent souvent avec l’aide de
médicaments qui peuvent bloquer ou inhiber ces médiateurs mastocytaires.  Il n’est
pas toujours simple de diagnostiquer le MCAS ; pour les médecins, c’est une sorte de
casse-tête médical à résoudre. Ils prennent en compte le moment où la personne
présente des symptômes, l’efficacité des médicaments et des tests spécialisés pour
reconstituer le tableau complet et gérer cette condition avec efficacité.

Les maladies des mastocytes surviennent lorsque ces cellules ne se comportent
pas normalement et les réactions peuvent être amplifiées chez les personnes qui
présentent un excès de mastocytes.
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Chaque personne atteinte d’une maladie des mastocytes est différente :
certaines peuvent réagir aux déclencheurs suivants, tandis que d’autres
peuvent ne réagir à aucun.
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Portez des vêtements respirants
Évitez les changements extrêmes de température
Identifiez le niveau d'activité que votre corps est capable
de tolérer en toute sécurité
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Aliments
Alcool (s'il provoque des symptômes)
Aliments (en fonction de chaque personne ;
beaucoup tolèrent une grande variété)

Envisagez de tenir un journal pendant une courte période afin
de repérer les aliments qui vous posent problème
Privilégiez les aliments frais et entiers
Lisez attentivement les étiquettes 

Médicaments
Anti-inflammatoires non stéroïdiens (p. ex. ibuprofène, aspirine)
Opioïdes
Certains antibiotiques
Médicaments contenant des colorants ou des 

  conservateurs

Discutez d'alternatives avec votre médecin
Demandez aux pharmaciens des alternatives si vous
réagissez à certains excipients
Ayez sur vous une liste des médicaments que vous tolérez et
de ceux auxquels vous réagissez

Facteurs environnementaux
Pollen, moisissures, acariens
Parfums, produits d'entretien
Fumée, pollution

Stress
Stress émotionnel
Privation de sommeil
Changements hormonaux

Pratiquez la méditation de pleine conscience ou le
yoga doux
Faites attention à votre sommeil
Recherchez le soutien de thérapeutes ou de groupes
de pairs

Température et stimuli physiques
Chaleur, froid, humidité
Pression, vibrations
Activité physique

Envisagez de noter les symptômes et les déclencheurs pendant une
période donnée
Gardez sur vous une liste de vos produits et médicaments préférés
Créez un plan d’urgence avec votre équipe soignante
Demandez des aménagements au travail, à l'école ou lors d'événements
Informez vos proches de votre état de santé et de vos besoins

Gérer les déclencheurs : 
boîte à outils personnelle

MALADIES DES MASTOCYTES

Reconnaître et gérer les
déclencheurs
Un guide pratique pour les personnes atteintes
de maladies des mastocytes

Que sont les
déclencheurs des
mastocytes ?

Les personnes atteintes de maladies des mastocytes peuvent
réagir à une grande variété de stimuli. Ces déclencheurs incitent
les mastocytes à libérer divers médiateurs, notamment
l’histamine, les prostaglandines et les leucotriènes, entraînant des
symptômes pouvant affecter plusieurs systèmes corporels.

L’étude PRISM* a interrogé plus de 540 personnes
atteintes de maladies des mastocytes et a révélé que
plus de 50 % d’entre elles avaient signalé des
réactions à des aliments, à des médicaments, à des
facteurs environnementaux ou au stress.

Déclencheurs
courants

Utilisez des purificateurs d'air et des produits sans parfum
Portez un masque dans les zones à forte exposition
Gardez les fenêtres fermées pendant la saison du pollen

Chaque personne atteinte d’une maladie des mastocytes est différente. Certaines peuvent réagir à certains déclencheurs,
tandis que d’autres peuvent ne réagir à aucun, et le type de réaction est très individuel. Parlez à votre médecin de tout ce
qui, selon vous, pourrait provoquer une réaction, et faites attention aux déclencheurs dont votre médecin vous conseille
de vous méfier.
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Conservez une carte imprimée ou numérique contenant :
Votre diagnostic (mastocytose, syndrome d'activation
mastocytaire (MCAS), alpha-tryptasémie héréditaire (HαT))
Les déclencheurs connus et réactions passées
Vos médicaments actuels
La liste des médicaments que vous tolérez
La liste des médicaments auxquels vous réagissez
Vos antécédents d'anaphylaxie et si vous transportez des
médicaments d'urgence (p. ex. de l'adrénaline)
Vos autres diagnostics
Les coordonnées de votre médecin ou spécialiste

Créez une carte d'information médicale

Portez un bracelet d'alerte médicale
Incluez les éléments suivants :

Diagnostic
Anaphylaxie
Médicaments que vous tolérez et ceux auxquels vous avez réagi
Numéro de contact d'urgence

Les bracelets aident les ambulanciers à agir rapidement, surtout si
vous ne pouvez pas parler.

Médicaments à avoir sur vous
Discutez avec votre médecin des médicaments que vous pourriez avoir
besoin de garder avec vous pour un usage quotidien et en cas
d’urgence, ainsi que du moment où vous devez demander des soins
d’urgence.

Conservez-les dans un endroit frais et accessible et vérifiez
mensuellement les dates de péremption.

Informations à donner aux ambulanciers
Indiquez-leur vos diagnostics
Si vous avez déjà subi une réaction anaphylactique
La liste des médicaments auxquels vous réagissez
Vos allergies alimentaires, au latex et environnementales
Vos médicaments actuels

Communiquez clairement et calmement. Si possible, remettez-leur
votre carte d’information ou vos informations médicales.

Gardez vos documents à portée de main
Incluez :

Une lettre de diagnostic ou un résumé de votre médecin
Un protocole d'urgence fourni par votre professionnel·le de
santé
Une liste des médicaments avec dosage et fréquence
Tous vos résultats d'analyse récents (p. ex. niveaux de
tryptase)

Conservez des copies dans votre sac, dans votre voiture et auprès
d'un contact de confiance, ainsi qu'une copie numérique sur votre
téléphone.

Pourquoi faut-il
se préparer aux
urgences

Les maladies des mastocytes peuvent provoquer des
réactions imprévisibles, notamment l’anaphylaxie, dues
à des déclencheurs tels que les médicaments, le stress
ou les changements environnementaux. En cas
d’urgence, une communication et une préparation
claires peuvent sauver des vies.

Préparation aux urgences dans les
cas de maladies des mastocytes

Un guide étape par étape pour rester en sécurité
et prêt·e en cas d'urgence médicale

Vous vous sentirez peut-être plus en confiance si
vous avez travaillé en amont avec vos médecins
pour élaborer un plan d’urgence.

Conseils
Préparez une trousse de voyage contenant des doubles de
médicaments d'urgence
Traduisez votre fiche d'information si vous voyagez à l'étranger
Informez votre famille, vos collègues et le personnel de l'école
de votre état de santé
Pratiquez des techniques de relaxation pour réduire le stress en
cas d'urgence

Rendez-vous sur mastocytosis-mcas.org pour localiser des
organismes de soutien aux patients. 

Vous souhaiterez peut-être emporter vos médicaments sur
ordonnance : 

Principaux médicaments d'urgence (p. ex. adrénaline)
Antihistaminiques H1 et H2
Stabilisateurs de mastocytes, corticostéroïdes, inhalateurs
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Antihistaminiques H1
Réduisent les démangeaisons, les rougeurs et l'urticaire
      

Antihistaminiques H2
Aident à soulager les douleurs abdominales, les nausées et les
reflux
 

Stabilisateurs de mastocytes 
Empêchent les mastocytes de libérer des médiateurs
inflammatoires
      

Inhibiteurs des leucotriènes
Réduisent la respiration sifflante et les symptômes gastro-
intestinaux
     

Médicaments d’urgence, si prescrits

Médicaments
Chaque personne a un plan de traitement différent. Consultez
toujours votre médecin ou votre pharmacien pour savoir quels
médicaments vous conviennent. 

Voici les traitements couramment utilisés pour les maladies des
mastocytes :

Facultatif, mais utile :
Gardez sur vous une dose de vos médicaments quotidiens en
cas de problème à l'extérieur de chez vous
Carte ou identifiant d'alerte médicale
Liste des médicaments que vous tolérez
Liste des médicaments auxquels vous réagissez
Protocole d'urgence fourni par votre professionnel·le de santé
Contact d'urgence et plan de soins

Conseils de conservation
Une conservation appropriée contribue à maintenir l’efficacité et la
sécurité des médicaments.

Bonnes pratiques :

Conservez les médicaments dans un endroit frais et sec
(évitez la chaleur et l'humidité)
Gardez les médicaments d’urgence facilement accessibles
(p. ex. sac à main, sac à dos, table de chevet)
Utilisez des sachets isothermes pour les médicaments
sensibles à la température
Évitez de conserver les médicaments dans une voiture ou à
la lumière directe du soleil

Sensibilisation à la date d'expiration
Les médicaments périmés peuvent perdre leur efficacité ou devenir
dangereux.

Liste de contrôle :

Vérifiez tous les mois les dates d'expiration
Remplacez rapidement les médicaments périmés ou
endommagés
Accordez la priorité à vos anciens médicaments (s'ils sont
périmés) lorsque vous utilisez des préparations magistrales ou
des médicaments à courte durée de conservation
Demandez à votre pharmacien des alternatives stables à
température ambiante

Conseils de préparation

Gardez une trousse de voyage contenant des doubles de
médicaments essentiels
Informez les personnes avec lesquelles vous voyagez ou vos
collègues de travail de votre état de santé
Tenez une liste imprimée des médicaments et des dosages
Demandez à votre médecin quelles sont les meilleures
options pour les besoins courants, comme le soulagement
de la douleur

Sécurité et préparation des
médicaments
Une liste de contrôles pour les personnes
atteintes de maladies des mastocytes

Auto-injecteur d'adrénaline 
Corticostéroïdes
Antihistaminiques 

MALADIES DES MASTOCYTES
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Traitements spécialisés
Dans les formes avancées de maladies des mastocytes, des
médicaments ciblés ou des greffes de cellules souches
peuvent aider à réduire la charge mastocytaire ou à
remplacer les cellules anormales
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Gérer les interventions
médicales et dentaires
Guide pour les patient·es souffrant de
maladies des mastocytes

Planifier une intervention

La plupart des personnes atteintes de maladies des mastocytes tolèrent
bien les interventions médicales et dentaires. Toutefois, certains
médicaments ou stimuli physiques peuvent déclencher des réactions chez
certains individus, causées par des mastocytes libérant des médiateurs
inflammatoires en réponse :

Aux anesthésiques
Aux opioïdes (p. ex. morphine, codéine)
Aux produits de contraste (utilisés en imagerie)
Aux antibiotiques et anti-inflammatoires non stéroïdiens
Aux déclencheurs physiques tels que la pression, les changements de
température ou le stress

La plupart des personnes atteintes de maladies des mastocytes tolèrent
bien les interventions lorsque des précautions sont prises.

Informations à transmettre à votre
médecin
Avant toute intervention, fournissez :

Questions à poser avant toute
intervention

Quels médicaments seront utilisés et peuvent-ils être compatibles
avec les mastocytes ?
Est-il possible d'éviter les conservateurs ou les colorants ?
Une prémédication avec des antihistaminiques ou des
stabilisateurs de mastocytes est-elle recommandée ?
Quel est le plan d’urgence en cas de réaction ?
L'intervention peut-elle être réalisée avec un minimum de stress
physique (p. ex. positionnement en douceur, contrôle de la
température) ?

 Liste de contrôle de sécurité

Une prémédication si elle est conseillée (p. ex. bloqueurs H1/H2)
Utilisez des médicaments sans conservateur dans la mesure du
possible
Évitez les déclencheurs connus (p. ex. opioïdes, produits de contraste)
Assurez-vous que le personnel est au courant de votre état de santé
Ayez des médicaments d’urgence à portée de main
Une surveillance attentive est nécessaire pendant et après
l'intervention
Réalisez un suivi avec votre équipe de soins
Établissez un plan concernant le moment où vous devrez prendre vos
médicaments habituels contre la maladie des mastocytes, avant et
après l'intervention.
Avant une quelconque intervention, assurez-vous qu’un plan est en
place pour gérer les urgences médicales qui pourraient survenir.

La plupart des personnes atteintes de maladies des mastocytes subissent des interventions en toute sécurité lorsque des
précautions sont prises. Une communication ouverte avec votre équipe soignante aide à réduire les risques et l’anxiété.
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Il est important de se rassurer

Votre diagnostic (mastocytose, syndrome d'activation
mastocytaire (MCAS), alpha-tryptasémie héréditaire
(HαT))
Une liste de déclencheurs connus et de réactions
passées
Les médicaments que vous tolérez bien
Les principaux médicaments d'urgence (p. ex.
adrénaline, antihistaminiques)
Les coordonnées de votre spécialiste (le cas échéant)
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