
CHOROBY KOMÓREK TUCZNYCH

Leczenie może obejmować:
leki przeciwhistaminowe typu H1 i H2,
stabilizatory komórek tucznych,
leki z grupy antagonistów receptora leukotrienowego,
modyfikacje stylu życia i diety. 
W zaawansowanych postaciach choroby komórek tucznych leczenie
może obejmować leki celowane lub terapię komórkami macierzystymi,
które pomagają zmniejszyć liczbę mastocytów lub zastąpić
nieprawidłowe komórki.

Osoby z zespołem aktywacji komórek tucznych (MCAS) doświadczają
nawracających epizodów, w trakcie których komórki tuczne uwalniają tzw.
mediatory – substancje chemiczne wywołujące objawy choroby. Objawy te mogą
być bardzo różne: od pokrzywki i świszczącego oddechu, przez dolegliwości
żołądkowo-jelitowe oraz niskie ciśnienie krwi, aż po ciężkie reakcje, takie jak
anafilaksja. Na szczęście objawy często ustępują lub łagodnieją po zastosowaniu
leków, które blokują lub hamują działanie mediatorów uwalnianych przez
komórki tuczne. Rozpoznanie MCAS może być trudne, ponieważ objawy są
niespecyficzne i mogą przypominać inne schorzenia. Lekarz analizuje moment
występowania dolegliwości, reakcję na leczenie oraz wyniki specjalistycznych
badań, aby ustalić pełny obraz choroby i dobrać odpowiednie leczenie.

Dziedziczna alfa-tryptazemia (HαT) to cecha genetyczna występująca u około
5% badanej populacji. Jej przyczyną jest obecność dodatkowych kopii genu
TPSAB1, który odpowiada za produkcję białka zwanego α-tryptazą. HαT może
wiązać się z występowaniem różnorodnych objawów, choć obecnie trudno
jednoznacznie określić, czy sama w sobie jest ich bezpośrednią przyczyną. 
U osób z objawową postacią HαT mogą występować łagodne lub nasilone
dolegliwości, podobne do obserwowanych w innych chorobach komórek
tucznych. HαT może współwystępować z innymi chorobami z tej grupy i zwiększać
ryzyko ciężkich reakcji anafilaktycznych. Co ciekawe, nawet do dwóch trzecich
osób posiadających tę cechę genetyczną może nie mieć żadnych zauważalnych
objawów. 

Czym są choroby
komórek
tucznych?

Podejrzewam, że mam
chorobę komórek tucznych
Przewodnik dla pacjentów, rodzin i
społeczności

Rodzaje chorób komórek tucznych:

Objawy mogą różnić się w zależności od pacjenta. Choroby komórek tucznych
mogą występować zarówno u dorosłych, jak i u dzieci.

Komórki tuczne mogą zostać aktywowane przez:
działanie ciepła, zimna lub ucisku,
zakażenia lub zabiegi chirurgiczne,
niektóre pokarmy,
substancje zapachowe i czynniki środowiskowe,
leki,
stres oraz zmiany hormonalne. 

Kolejne kroki
Monitoruj swoje objawy:

Prowadź dziennik objawów, możliwych czynników wyzwalających
oraz czas ich występowania, jeśli to konieczne.
Zapisuj wszystkie przyjmowane leki i suplementy.

Skonsultuj się z lekarzem:
Zapytaj o choroby komórek tucznych.
Omów możliwość wykonania badań w kierunku mediatorów komórek
tucznych.
Poproś o skierowanie do doświadczonego hematologa, immunologa
lub alergologa.

Wezwij pomoc medyczną, jeśli wystąpi
którykolwiek z poniższych objawów:

trudności w oddychaniu,
obrzęk twarzy, warg lub gardła,
nagły spadek ciśnienia krwi,
silna biegunka lub wymioty,
utrata świadomości.

Choroby komórek tucznychnależą do zaburzeń układu
odpornościowego. Komórki tuczne (mastocyty)
występują we wszystkich tkankach — szczególnie pod
powierzchnią skóry, w drogach oddechowych oraz w
przewodzie pokarmowym.

Kiedy mastocyty ulegają aktywacji przez wyzwalający,
uwolniają mediatory (substancje chemiczne, które
uruchamiają pewne procesy prowadzące do
wystąpienia objawów). Jednym z mediatorów jest
histamina, jednak komórki tuczne mogą uwalniać
ponad 200 różnych substancji. 

Do objawów chorób komórek tucznych zaliczamy:
Skóra: pokrzywka, zaczerwienienie, świąd
Przewód pokarmowy: nudności, biegunka, bóle brzucha
Układ oddechowy: świszczący oddech, zatkany nos
Układ sercowo-naczyniowy: zawroty głowy, niskie ciśnienie krwi
Układ nerwowy: mgła umysłowa, bóle głowy
Objawy ogólnoustrojowe: przewlekłe zmęczenie, nietolerancja
temperatury

Typowe objawy choroby komórek tucznych 
Choroba może wywoływać różne objawy w różnych częściach ciała. Objawy
często pojawiają się pod wpływem stresu, choroby lub czynników
środowiskowych.

Typowe czynniki wyzwalające

Kiedy szukać
pomocy w
nagłych
przypadkach

Mastocytoza to schorzenie, w którym dochodzi do nieprawidłowego, nadmiernego
gromadzenia się komórek tucznych w jednym lub kilku obszarach organizmu.
Komórki tuczne odgrywają istotną rolę w ochronie immunologicznej, jednak w
przebiegu mastocytozy ich funkcjonowanie ulega zaburzeniu. Istnieją cztery
główne postacie choroby: jedna, która dotyczy wyłącznie skóry(mastocytoza
skórna), druga, która może obejmować narządy takie jak szpik kostny, przewód
pokarmowy i inne narządy (niezaawansowana mastocytoza układowa), oraz dwie,
które w większym stopniu wpływają na funkcjonowanie kluczowych układów
organizmu(zaawansowana mastocytoza układowa i mięsak z komórek tucznych).

Choroby komórek tucznych występują, gdy komórki te nie funkcjonują
prawidłowo lub gromadzą się w nadmiernej ilości.
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U każdej osoby z chorobą komórek tucznych reakcje na czynniki
wyzwalające mogą przebiegać inaczej. Niektórzy reagują na określone
bodźce, a inni nie.
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Ubieraj się na cebulkę i wybieraj 
odzież z oddychających materiałów.
Unikaj nagłych zmian temperatury.
Wybieraj taką aktywność fizyczną, którą Twój organizm
dobrze toleruje i które są dla Ciebie bezpieczne.

Pokarmy
Alkohol (jeśli powoduje występowanie objawów)
Pokarmy (reakcje są indywidualne; wiele osób dobrze
toleruje większość artykułów spożywczych)

Warto przez pewien czas prowadzić dziennik, aby obserwować,
które pokarmy pogarszają samopoczucie.
Stawiaj na świeże i nieprzetworzone produkty.
Dokładnie czytaj etykiety i skład produktów spożywczych. 

Leki
Niesteroidowe leki przeciwzapalne (np. ibuprofen, aspiryna)
Opioidy
Niektóre antybiotyki
Leki zawierające barwniki lub konserwanty

Omów z lekarzem możliwe alternatywy.
Skonsultuj się z farmaceutą, gdy pojawia się reakcja na
substancje pomocnicze lub konserwanty.
Noś przy sobie listę leków, które są dobrze tolerowane, oraz
tych, które wywołały działania niepożądane lub reakcje.

Czynniki środowiskowe
Pyłki roślin, pleśnie, roztocza kurzu domowego
Substancje zapachowe, środki czystości
Dym, zanieczyszczenia powietrza

Stres
Stres emocjonalny
Niedobór snu
Zmiany hormonalne

Praktykuj uważność lub jogę.
Dbaj o higienę snu.
Korzystaj ze wsparcia terapeuty lub grup wsparcia.

Temperatura i bodźce fizyczne
Ciepło, zimno, wilgotność
Ucisk, wibracje
Wysiłek fizyczny

Obserwuj objawy i czynniki wyzwalające przez pewien czas.
Noś przy sobie listę sprawdzonych produktów i leków, które dobrze
tolerujesz.
Ustal wspólnie ze swoim zespołem medycznym plan postępowania w
nagłych przypadkach.
Zadbaj o dostosowanie warunków w pracy, szkole lub podczas wydarzeń.
Powiedz bliskim i osobom z Twojego otoczenia o swojej chorobie oraz
poinformuj ich o sposobach udzielenia pomocy.

Kontrola czynników wyzwalających:
zestaw narzędzi

Rozpoznawanie i kontrola
czynników wyzwalających 
Praktyczny przewodnik dla osób z chorobami
komórek tucznych

Czym są czynniki
aktywujące
komórki tuczne?

Osoby z chorobami komórek tucznych mogą reagować na bardzo
szeroki zakres bodźców. Czynniki te powodują aktywację komórek
tucznych i uwalnianie różnych mediatorów, takich jak histamina,
prostaglandyny czy leukotrieny, co skutkuje objawami
ogólnoustrojowymi.

W badaniu PRISM przeprowadzonym wśród ponad 540
osób z chorobami komórek tucznych stwierdzono, że
ponad 50% uczestników zgłaszało reakcje na pokarmy,
leki, czynniki środowiskowe lub stres.

Typowe czynniki
wyzwalające

Używaj oczyszczaczy powietrza i produktów
bezzapachowych.
Noś maseczkę w miejscach o dużym stężeniu
alergenów lub zanieczyszczeń.
Zamykaj okna w sezonie pylenia roślin.

Każda osoba z chorobą komórek tucznych jest inna. Niektórzy pacjenci mogą reagować na określone czynniki wyzwalające,
podczas gdy inni nie reagują na żadne bodźce, a rodzaj reakcji jest bardzo indywidualny. Warto omówić z lekarzem wszystkie
sytuacje lub czynniki, które mogą wywołać reakcję, i zwracać uwagę na te, w przypadku których lekarz zaleca zachowanie
ostrożności.
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Warto mieć przy sobie papierową lub cyfrową kartę, zawierającą:
rozpoznanie (np. mastocytoza, zespół aktywacji komórek tucznych
– MCAS, dziedziczna alfa-tryptazemia – HαT),
znane czynniki wyzwalające i wcześniejsze reakcje,
aktualnie przyjmowane leki,
listę leków dobrze tolerowanych,
listę leków, na które reagujesz,
informację o przebytych reakcjach anafilaktycznych oraz o tym,
czy masz przy sobie leki ratunkowe (np. adrenalinę),
inne zdiagnozowane u Ciebie choroby.
dane do kontaktu z Twoim lekarzem prowadząceym lub
specjalistą.

Przygotuj kartę informacji medycznych

Noś opaskę medyczną
Ważne informacje:

rozpoznanie,
ryzyko anafilaksji,
leki dobrze tolerowane oraz te, które wywołują reakcję,
numer kontaktowy do osoby bliskiej lub opiekuna medycznego.

Taka opaska pomaga ratownikom szybko podjąć właściwe działania,
zwłaszcza jeśli chory nie może mówić.

Leki, które warto mieć przy sobie
Omów z lekarzem, jakie leki do codziennego stosowania i na wypadek
nagłej reakcji musisz mieć zawsze przy sobie. Warto też ustalić, kiedy
musisz niezwłocznie szukać pomocy medycznej.

Leki należy przechowywać w chłodnym, łatwo dostępnym miejscu i co
miesiąc sprawdzać terminy ważności.

Informacje dla ratowników medycznych
rozpoznanie,
wcześniejsze reakcje anafilaktyczne,
lista leków, na które reagujesz,
alergie na pokarmy, lateks lub czynniki środowiskowe,
aktualnie przyjmowane leki.

Mów spokojnie i konkretnie. Jeśli to możliwe, przekaż ratownikom
swoją kartę informacji medycznych lub inny dokument z
informacjami o chorobie 

Miej dokumentację medyczną pod ręką
Ważne informacje:

rozpoznanie lub pismo od lekarza,
procedura postępowania w nagłych przypadkach,
przekazana przez lekarza prowadzącego,
lista przyjmowanych leków z ich dawkowaniem i
częstotliwością przyjmowania,
najnowsze wyniki badań (np. poziom tryptazy).

Przechowuj kopie w torebce, samochodzie i u zaufanej osoby, a
także wersję cyfrową w telefonie.

Dlaczego
przygotowanie planu
na wypadek nagłej
sytuacji jest tak
ważne?

Choroby komórek tucznych mogą powodować
nieprzewidywalne reakcje, w tym anafilaksję,
wywołaną przez takie czynniki jak leki, stres czy
zmiany środowiskowe. W sytuacjach nagłych
prawidłowa komunikacja i odpowiednie
przygotowanie mogą uratować życie.

Postępowanie w nagłych sytuacjach
w chorobach komórek tucznych
Przewodnik dotyczący zachowania bezpieczeństwa
i gotowości w nagłych przypadkach medycznych

Poczujesz się pewniej, jeśli wcześniej opracujesz
plan postępowania w nagłych przypadkach
razem z lekarzem lub zespołem medycznym.

Praktyczne wskazówki
Spakuj zestaw podróżny z zapasowymi lekami ratunkowymi.
Przetłumacz kartę informacyjną, jeśli wybierasz się za granicę.
Poinformuj rodzinę, współpracowników i personel szkoły o
swojej chorobie
Praktykuj techniki relaksacyjne, które pomagają złagodzić
stres w sytuacjach nagłych.

Odwiedź stronę mastocytosis-mcas.org, aby znaleźć
odpowiednie organizacje wsparcia. 

Może to obejmować: 
leki ratujące życie, np. adrenalinę,
leki przeciwhistaminowe typu H1 i H2,
stabilizatory komórek tucznych, kortykosteroidy oraz
inhalatory.
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Leki przeciwhistaminowe typu H1
Zmniejszają świąd, zaczerwienienie i pokrzywkę
      

Leki przeciwhistaminowe typu H2
Łagodzą ból brzucha, nudności i refluks
 

Stabilizatory komórek tucznych
Zapobiegają uwalnianiu mediatorów stanu zapalnego z komórek
tucznych
      

Inhibitory leukotrienów
Redukują świszczący oddech i objawy ze strony przewodu
pokarmowego
     

Leki ratunkowe (jeśli zostały przepisane)

Leki
Każdy chory ma indywidualny plan leczenia. Zawsze skonsultuj się z
lekarzem lub farmaceutą, aby ustalić, które leki są dla Ciebie
odpowiednie. 

Najczęściej stosowane leki w chorobach komórek tucznych to:

Dodatkowe informacje – co może się przydać:
Dawka codziennych leków – warto mieć przy sobie zapas na
wypadek nieplanowanego przedłużenia pobytu poza domem.
Opaska lub karta medyczna z informacjami o chorobie.
Lista leków dobrze tolerowanych.
Lista leków, na które reagujesz.
Procedura postępowania w nagłych przypadkach, przekazana
przez lekarza prowadzącego.
Dane kontaktowe do osoby bliskiej lub opiekuna medycznego
oraz plan postępowania w razie nagłej reakcji.

Wskazówki dotyczące przechowywania leków
Prawidłowe przechowywanie leków pomaga zachować ich
skuteczność i bezpieczeństwo stosowania.

Najlepsze praktyki:

Przechowuj leki w chłodnym, suchym miejscu (chroń je
przed wysokimi temperaturami i wilgocią).
Leki ratunkowe trzymaj w łatwo dostępnym miejscu (np. w
torebce, plecaku lub przy łóżku).
Używaj toreb termoizolacyjnych do przechowywania leków
wrażliwych na temperaturę.
Nie zostawiaj leków w samochodzie ani na słońcu.

Kontrola terminów ważności
Przeterminowane leki mogą stracić skuteczność lub stać się
szkodliwe.

Lista kontrolna:
Sprawdzaj terminy ważności raz w miesiącu.
Niezwłocznie wymieniaj leki przeterminowane lub
uszkodzone na nowe.
Zużywaj w pierwszej kolejności leki w wcześniejszym
terminem ważności (jeśli są nadal ważne), zwłaszcza w
przypadku leków recepturowych lub o krótkim terminie
ważności.
Zapytaj farmaceutę o preparaty o przedłużonej trwałości.

Wskazówki dotyczące gotowości

Przygotuj zestaw podróżny z zapasowymi, niezbędnymi
lekami.
Poinformuj współpracowników lub osoby, z którymi
podróżujesz, o swojej chorobie.
Miej przy sobie wydrukowaną listę leków i dawek.
Skonsultuj z lekarzem, jakie leki przeciwbólowe i inne
środki doraźne będą dla Ciebie najbezpieczniejsze.

Bezpieczeństwo i gotowość
do zastosowania leków
Lista kontrolna dla osób z chorobami komórek
tucznych

Adrenalina we wstrzykiwaczu automatycznym 
Kortykosteroidy
Leki przeciwhistaminowe 
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Leczenie specjalistyczne
W zaawansowanych postaciach choroby komórek tucznych
leczenie może obejmować leki celowane lub terapię komórkami
macierzystymi, które pomagają zmniejszyć liczbę mastocytów
lub zastąpić nieprawidłowe komórki.
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Przygotowanie do zabiegów
medycznych i stomatologicznych
Przewodnik dla pacjentów z chorobami
komórek tucznych

Przygotowanie do zabiegu

Większość osób z chorobami komórek tucznych dobrze toleruje zabiegi
medyczne i stomatologiczne. U części pacjentów reakcje mogą jednak
wystąpić w wyniku działania niektórych leków lub bodźców fizycznych, które
powodują uwalnianie mediatorów stanu zapalnego przez komórki tuczne.
Potencjalne czynniki wyzwalające to m.in.:

leki znieczulające,
opioidy (np. morfina, kodeina),
środki kontrastowe stosowane w diagnostyce obrazowej,
antybiotyki i niesteroidowe leki przeciwzapalne,
bodźce fizyczne, takie jak ucisk, zmiany temperatury czy stres.

Większość pacjentów z chorobami komórek tucznych dobrze znosi zabiegi
pod warunkiem zachowania odpowiednich środków ostrożności. Właściwe
przygotowanie i planowanie pomaga znacząco zmniejszyć ryzyko wystąpienia
reakcji.

Jakie informacje przekazać lekarzowi
przed zabiegiem
Przed każdym zabiegiem przekaż personelowi medycznemu
następujące informacje:

Pytania do zadania przed
zabiegiem

Jakie leki zostaną zastosowane i czy są bezpieczne dla osób z
chorobami komórek tucznych?
Czy można uniknąć konserwantów lub barwników w
stosowanych preparatach?
Czy zalecana jest premedykacja lekami przeciwhistaminowymi
lub stabilizatorami komórek tucznych?
Jaki jest plan postępowania w razie nagłej reakcji podczas
zabiegu?
Czy zabieg może być przeprowadzony przy minimalnym
obciążeniu fizycznym (np. ostrożne ułożenie ciała, kontrola
temperatury)?
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Przyjmij premedykacyje, jeśli zalecił to lekarz (np. leki
przeciwhistaminowe H1/H2).
Stosuj leki bez konserwantów, jeśli jest to możliwe.
Unikaj znanych czynników wyzwalających, takich jak opioidy
czy środki kontrastowe.
Poinformuj personel medyczny o swojej chorobie.
Miej przy sobie leki ratunkowe.
Poproś o ścisłą obserwację w trakcie i po zakończeniu zabiegu.
Skontaktuj się z zespołem medycznym po zabiegu w celu
omówienia dalszego postępowania.
Ustal z lekarzem plan przyjmowania leków stosowanych w
chorobie komórek tucznych przed i po zabiegu. 
Przed rozpoczęciem zabiegu upewnij się, że istnieje plan
postępowania na wypadek nagłej reakcji medycznej.

Większość osób z chorobami komórek tucznych bezpiecznie przechodzi zabiegi pod warunkiem zachowania odpowiednich
środków ostrożności. Otwartość i dobra komunikacjaz zespołem medycznym pomagają zmniejszyć ryzyko i ograniczyć
stres związany z procedurą.

Bibliografia
Orphan anaesthesia: Systemic mastocytosis, orphan anesthesia (2020)
Management of anaphylaxis in the dental practice: an update, British Dental Journal (2020)

Planowanie bezpiecznego zabiegu

rozpoznanie (np. mastocytoza, zespół aktywacji komórek
tucznych – MCAS, dziedziczna alfa-tryptazemia – HαT),
znane czynniki wyzwalające i wcześniejsze reakcje,
leki dobrze tolerowane,
leki ratunkowe (takie jak adrenalina czy leki
przeciwhistaminowe),
dane do kontaktu z lekarzem specjalistą (jeśli dotyczy).

mastocytosis-mcas.org
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https://www.orphananesthesia.eu/en/rare-diseases/published-guidelines/systemic-mastocytosis/1710-systemic-mastocytosis-2/file.html
https://www.nature.com/articles/s41415-020-2454-1

