CHOROBY KOMOREK TUCZNYCH

Podejrzewam, ze mam
chorobe komorek tucznych

Przewodnik dla pacjentow, rodzin i
Spotecznosci

mastocytosis-mcas.org

Czym s3g choroby Choroby komérek tucznychnalezg do zaburzer uktadu Typowe objawy choroby komérek tucznych

z odpornosciowego. Komorki tuczne (mastocyt
komorek poTTo 5 . ( y,y) . Choroba moze wywotywac rézne objawy w réznych czesciach ciata. Objawy
wystepujg we wszystkich tkankach — szczegdlnie pod 7 L
tucznych? oowierzchnia skory, w drogach oddechowych oraz w czesto pojawiajg sie pod wptywem stresu, choroby lub czynnikow

przewodzie pokarmowym. srodowiskowych.

Do objawéw choréb komoérek tucznych zaliczamy:
o Skora: pokrzywka, zaczerwienienie, swigd
o Przewdd pokarmowy: nudnosci, biegunka, bole brzucha
o Uktad oddechowy: Swiszczgcy oddech, zatkany nos
o Uktad sercowo-naczyniowy: zawroty gtowy, niskie ciSnienie krwi
o Uktad nerwowy: mgta umystowa, bole gtowy

Kiedy mastocyty ulegajg aktywacji przez wyzwalajgcy,
uwolniajg mediatory (substancje chemiczne, ktore
uruchamiajg pewne procesy prowadzgce do
wystgpienia objawdow). Jednym z mediatorow jest

histamina, jednak komorki tuczne mogg uwalniac
ponad 200 réznych substangji.

Choroby komaorek tucznych wystepujg, gdy komaorki te nie funkcjonujg
prawidtowo lub gromadzg sie w nadmiernej ilosci.

Rodzaje choréb komorek tucznych:

Mastocytoza to schorzenie, w ktorym dochodzi do nieprawidtowego, nadmiernego
gromadzenia sie komérek tucznych w jednym lub kilku obszarach organizmu.
Komorki tuczne odgrywajg istotng role w ochronie immunologicznej, jednak w
przebiegu mastocytozy ich funkcjonowanie ulega zaburzeniu. Istniejg cztery
gtdbwne postacie choroby: jedna, ktora dotyczy wytgcznie skory(mastocytoza
skorna), druga, ktéra moze obejmowacd narzady takie jak szpik kostny, przewod
pokarmowy i inne narzady (niezaawansowana mastocytoza uktadowa), oraz dwie,
ktore w wiekszym stopniu wptywajg na funkcjonowanie kluczowych uktaddéw
organizmu(zaawansowana mastocytoza uktadowa i miesak z komaorek tucznych).

Osoby z zespotem aktywacji komorek tucznych (MCAS) doswiadczajg
nawracajgcych epizodow, w trakcie ktorych komorki tuczne uwalniajg tzw.
mediatory - substancje chemiczne wywotujgce objawy choroby. Objawy te mogg
byC bardzo rozne: od pokrzywki i Swiszczgcego oddechu, przez dolegliwosci
zotgdkowo-jelitowe oraz niskie ciSnienie krwi, az po ciezkie reakcje, takie jak
anafilaksja. Na szczescie objawy czesto ustepujg lub tagodniejg po zastosowaniu
lekow, ktore blokujg lub hamujg dziatanie mediatorow uwalnianych przez
komorki tuczne. Rozpoznanie MCAS moze byc trudne, poniewaz objawy s3
niespecyficzne i mogg przypominac inne schorzenia. Lekarz analizuje moment
wystepowania dolegliwosci, reakcje na leczenie oraz wyniki specjalistycznych
badan, aby ustali¢ petny obraz choroby i dobrac¢ odpowiednie leczenie.

Dziedziczna alfa-tryptazemia (HaT) to cecha genetyczna wystepujgca u okoto
5% badanej populacji. Jej przyczyng jest obecnosc¢ dodatkowych kopii genu
TPSAB1, ktéry odpowiada za produkcje biatka zwanego a-tryptazg. HaT moze
wigzac sie z wystepowaniem réznorodnych objawdw, choc¢ obecnie trudno
jednoznacznie okresli¢, czy sama w sobie jest ich bezposrednig przyczyna.

U 0sbéb z objawowg postacig HaT mogg wystepowac tagodne lub nasilone
dolegliwosci, podobne do obserwowanych w innych chorobach komorek
tucznych. HaT moze wspotwystepowac z innymi chorobami z tej grupy i zwiekszac
ryzyko ciezkich reakcji anafilaktycznych. Co ciekawe, nawet do dwoch trzecich
0sOb posiadajgcych te ceche genetyczng moze nie miec¢ zadnych zauwazalnych
objawow.

Objawy mogg rdoznic sie w zaleznosci od pacjenta. Choroby komorek tucznych
mogg wystepowac zarowno u dorostych, jak i u dzieci.
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Objawy ogolnoustrojowe: przewlekte zmeczenie, nietolerancja

temperatury

Typowe czynniki wyzwalajgce

U kazdej osoby z chorobg komadrek tucznych reakcje na czynniki
wyzwalajgce mogg przebiegac inaczej. Niektorzy reagujg na okreslone
bodzce, a inni nie.

Komoérki tuczne moga zosta¢ aktywowane przez:

dziatanie ciepta, zimna lub ucisku,

zakazenia lub zabiegi chirurgiczne,

niektére pokarmy,

substancje zapachowe i czynniki srodowiskowe,
leki,

stres oraz zmiany hormonalne.

Kolejne kroki

Monitoruj swoje objawy:
o Prowadz dziennik objawow, mozliwych czynnikow wyzwalajgcych

oraz czas ich wystepowania, jesli to konieczne.

o Zapisuj wszystkie przyjmowane leki i suplementy.

Skonsultuj sie z lekarzem:
o Zapytaj o choroby komadrek tucznych.
o Omoéw mozliwosc¢ wykonania badan w kierunku mediatoréow komaorek

tucznych.

o Popros o skierowanie do doswiadczonego hematologa, immunologa

lub alergologa.

Leczenie moze obejmowac:

©)

o O O O

Kiedy szukac

leki przeciwhistaminowe typu H1 i H2,

stabilizatory komérek tucznych,

leki z grupy antagonistow receptora leukotrienowego,

modyfikacje stylu zycia i diety.

W zaawansowanych postaciach choroby komorek tucznych leczenie
moze obejmowac leki celowane lub terapie komorkami macierzystymi,
ktore pomagajg zmniejszyc liczbe mastocytow lub zastgpic
nieprawidtowe komaorki.

Wezwij pomoc medycznga, jesli wystapi
ktérykolwiek z ponizszych objawow:
o trudnosci w oddychaniu,

pomocy w o obrzek twarzy, warg lub gardta,
nagtych o nagly spadek cisnienia krwi,
przypadkach o silna biegunka lub wymioty,

o utrata Swiadomosci.


https://www.jaci-inpractice.org/article/s2213-2198(22)00281-1/fulltext
https://doi.org/10.1016/j.jaci.2019.08.023
https://doi.org/10.3389/falgy.2025.1600680
https://www.jaci-inpractice.org/action/showPdf?pii=S2213-2198%2822%2900640-7
https://www.jaci-inpractice.org/action/showPdf?pii=S2213-2198%2822%2900640-7
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Rozpoznawanie | kontrola

czynnikow wyzwalajacych

Praktyczny przewodnik dla os6b z chorobami

komorek tucznych

Czym s czynniki
aktywujgce

Osoby z chorobami komorek tucznych mogg reagowad na bardzo
szeroki zakres bodzcoéw. Czynniki te powodujg aktywacje komorek
tucznych i uwalnianie réznych mediatorow, takich jak histamina,
prostaglandyny czy leukotrieny, co skutkuje objawami

mastocytosis-mcas.org

W badaniu PRISM przeprowadzonym wsrod ponad 540
0sob z chorobami komorek tucznych stwierdzono, ze
ponad 50% uczestnikow zgtaszato reakcje na pokarmy,
leki, czynniki Srodowiskowe lub stres.

ogolnoustrojowymi.

komorki tuczne?

Kazda osoba z chorobg komorek tucznych jest inna. Niektorzy pacjenci mogg reagowac na okreslone czynniki wyzwalajgce,

Typowe czynniki
wyzwalajgce

ostroznosci.

Pokarmy
o Alkohol (jesli powoduje wystepowanie objawow)
o Pokarmy (reakcje sg indywidualne; wiele oséb dobrze
toleruje wiekszosc artykutow spozywczych)

10D 11§

ktore pokarmy pogarszajg samopoczucie.
o Stawiaj na Swieze i nieprzetworzone produkty.
o Doktadnie czytaj etykiety i sktad produktow spozywczych.

Leki
o Niesteroidowe leki przeciwzapalne (np. ibuprofen, aspiryna)
o Opioidy
o Niektére antybiotyki
o Leki zawierajgce barwniki lub konserwanty

o Omow z lekarzem mozliwe alternatywy.
o Skonsultuj sie z farmaceutg, gdy pojawia sie reakcja na
substancje pomocnicze lub konserwanty.

10D 11DS

o NoS przy sobie liste lekéw, ktére sg dobrze tolerowane, oraz

tych, ktére wywotaty dziatania niepozgdane lub reakcje.

Czynniki Srodowiskowe

o Pytki roslin, plesnie, roztocza kurzu domowego
o Substancje zapachowe, Srodki czystosci
o Dym, zanieczyszczenia powietrza

o Uzywaj oczyszczaczy powietrza i produktow
bezzapachowych.

o Nos maseczke w miejscach o duzym stezeniu
alergendw lub zanieczyszczen.

o Zamykaj okna w sezonie pylenia roslin.

10D 11§
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o Warto przez pewien czas prowadzic¢ dziennik, aby obserwowac,

podczas gdy inni nie reagujg na zadne bodzce, a rodzaj reakcji jest bardzo indywidualny. Warto omowic z lekarzem wszystkie
sytuacje lub czynniki, ktére mogg wywotac reakcje, i zwracac uwage na te, w przypadku ktérych lekarz zaleca zachowanie

Stres

o Stres emocjonalny
o Niedobdr snu
o Zmiany hormonalne

o Praktykuj uwaznosc lub joge.

TOD ﬂ Dg z Ect))?zjy(;t:;gziir:/?sg;.cia terapeuty lub grup wsparcia.

Temperatura i bodzce fizyczne
o Ciepto, zimno, wilgotnosc
o Ucisk, wibracje
o Wysitek fizyczny

o Ubieraj sie na cebulke i wybieraj
o odziez z oddychajgcych materiatow.

TOD H Dg o Unikaj nagtych zmian temperatury.
o Wybieraj takg aktywnosc fizyczng, ktérg Twaoj organizm
dobrze toleruje i ktore sg dla Ciebie bezpieczne.

Kontrola czynnikéw wyzwalajgcych:
zestaw narzedzi

o Obserwuj objawy i czynniki wyzwalajgce przez pewien czas.

o Nos$ przy sobie liste sprawdzonych produktéw i lekéw, ktore dobrze
tolerujesz.

o Ustal wspolnie ze swoim zespotem medycznym plan postepowania w
nagtych przypadkach.

o Zadbaj o dostosowanie warunkow w pracy, szkole lub podczas wydarzen.

o Powiedz bliskim i osobom z Twojego otoczenia o swojej chorobie oraz
poinformuj ich o sposobach udzielenia pomocy.


https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/cea.70101
https://doi.org/10.1007/s40521-023-00349-2
https://www.jaci-inpractice.org/article/S2213-2198(22)00493-7/fulltext
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/37511729/
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/full/10.1111/all.12617
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18186813/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21668033/
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Postepowanie w nagtych sytuacjach
w chorobach komaorek tucznych mastocytosis-mcas.org

Przewodnik dotyczgcy zachowania bezpieczenstwa
| gotowosci w nagtych przypadkach medycznych

i Dlaczego Choroby komoérek tucznych mogg powodowac Poczujesz sie pewniej, jesli wczesniej opracujesz
przygotowanie planu nieprzewidywalne reakcje, w tym anafilaksje, plan postepowania w nagtych przypadkach
na wypadek nagtej wywotang przez takie czynniki jak leki, stres czy razem z lekarzem lub zespotem medycznym.
sytuacji jest tak zmiany srodowiskowe. W sytuacjach nagtych
waine? prawidtowa komunikacja i odpowiednie

przygotowanie mogg uratowac zycie.

Przygotuj karte informacji medycznych

Warto miec przy sobie papierowg lub cyfrowg karte, zawierajgca:
o rozpoznanie (Np. mastocytoza, zespot aktywacji komorek tucznych

/ Informacje dla ratownikéw medycznych

o rozpoznanie,

- MCAS, dziedziczna alfa-tryptazemia - HaT), o wczesniejsze reakcje anafilaktyczne,

o znane czynniki wyzwalajace i wcze$niejsze reakcje, o lista lekdw, na ktore reagujesz,

o aktualnie przyjmowane leki, o alergie na pokarmy, lateks lub czynniki srodowiskowe,

o liste lekéw dobrze tolerowanych, o aktualnie przyjmowane leki.

o liste lekdéw, na ktore reagujesz,

o informacje o przebytych reakcjach anafilaktycznych oraz o tym, Mow spokojnie i konkretnie. Jesli to mozliwe, przekaz ratownikom
czy masz przy sobie leki ratunkowe (np. adrenaline), swojg karte informacji medycznych lub inny dokument z

o inne zdiagnozowane u Ciebie choroby. informacjami o chorobie

o dane do kontaktu z Twoim lekarzem prowadzgceym lub
specjalista.

Miej dokumentacje medyczng pod reka

Wazne informacje:
o rozpoznanie lub pismo od lekarza,
o procedura postepowania w nagtych przypadkach,
przekazana przez lekarza prowadzgcego,
o lista przyjmowanych lekow z ich dawkowaniem i
czestotliwoscig przyjmowania,
o najnowsze wyniki badan (np. poziom tryptazy).

Nos opaske medyczng

Wazne informacje:
© rozpoznanie,
o ryzyko anafilaksji,
o |eki dobrze tolerowane oraz te, ktore wywotujg reakcje,
o numer kontaktowy do osoby bliskiej lub opiekuna medycznego.

Taka opaska pomaga ratownikom szybko podjg¢ wiasciwe dziatania, Przechowuj kopie w torebce, samochodzie i u zaufanej osoby, a
zwtaszcza jesli chory nie moze mowic. takze wersje cyfrowg w telefonie.

o . , Praktyczne wskazowki
Leki, ktore warto miec€ przy sobie

Spakuj zestaw podrozny z zapasowymi lekami ratunkowymi.
Przettumacz karte informacyjng, jesli wybierasz sie za granice.
Poinformuj rodzine, wspotpracownikow i personel szkoty o
swojej chorobie

Praktykuj techniki relaksacyjne, ktore pomagajg ztagodzic
stres w sytuacjach nagtych.

Omow z lekarzem, jakie leki do codziennego stosowania i na wypadek
nagtej reakcji musisz mie¢ zawsze przy sobie. Warto tez ustali¢, kiedy
musisz niezwtocznie szuka¢ pomocy medyczne,;.

Moze to obejmowac:
o |eki ratujgce zycie, np. adrenaling,
o leki przeciwhistaminowe typu H1 i H2,
o stabilizatory komorek tucznych, kortykosteroidy oraz
inhalatory.

Odwiedz strone mastocytosis-mcas.org, aby znalez¢
odpowiednie organizacje wsparcia.

Leki nalezy przechowywac w chtodnym, tatwo dostepnym miejscu i co
miesigc sprawdzac terminy waznosci.
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https://doi.org/10.1186/s13054-015-0956-z
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28351784/
https://doi.org/10.3390/ijms22052684
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1081120625003369

CHOROBY KOMOREK TUCZNYCH

BezpleczeNnstwo | gotowosc
do zastosowania lekow

Lista kontrolna dla osob z chorobami komorek
tucznych

Leki

Kazdy chory ma indywidualny plan leczenia. Zawsze skonsultuj sie z
lekarzem lub farmaceutg, aby ustali¢, ktore leki sg dla Ciebie
odpowiednie.

Najczesciej stosowane leki w chorobach komérek tucznych to:

» Leki przeciwhistaminowe typu H1
Zmniejszajg swigd, zaczerwienienie i pokrzywke

» Leki przeciwhistaminowe typu H2
tagodzg bdl brzucha, nudnosci i refluks

p Stabilizatory komorek tucznych

Zapobiegajg uwalnianiu mediatorow stanu zapalnego z komorek
tucznych

p Inhibitory leukotrienow

Redukujg swiszczgcy oddech i objawy ze strony przewodu
pokarmowego

» Leki ratunkowe (jesli zostaty przepisane)

o Adrenalina we wstrzykiwaczu automatycznym
o Kortykosteroidy
o Leki przeciwhistaminowe

P Leczenie specjalistyczne

W zaawansowanych postaciach choroby komoérek tucznych
leczenie moze obejmowac leki celowane lub terapie komorkami
macierzystymi, ktore pomagajg zmniejszyc liczbe mastocytéw
lub zastgpic nieprawidtowe komorki.

Dodatkowe informacje - co moze sie przydac:

o Dawka codziennych lekdw - warto miec przy sobie zapas na
wypadek nieplanowanego przedtuzenia pobytu poza domem.

o Opaska lub karta medyczna z informacjami o chorobie.

o Lista lekdéw dobrze tolerowanych.

o Lista lekow, na ktore reagujesz.

o Procedura postepowania w nagtych przypadkach, przekazana
przez lekarza prowadzgcego.

o Dane kontaktowe do osoby bliskiej lub opiekuna medycznego
oraz plan postepowania w razie nagtej reakgcji.
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Wskazowki dotyczgce przechowywania lekow

Prawidtowe przechowywanie lekow pomaga zachowac ich
skutecznosc i bezpieczenstwo stosowania.

Najlepsze praktyki:

o Przechowuj leki w chtodnym, suchym miejscu (chron je
przed wysokimi temperaturami i wilgocig).

o Leki ratunkowe trzymaj w tatwo dostepnym miejscu (np. w
torebce, plecaku lub przy t6zku).

o Uzywaj toreb termoizolacyjnych do przechowywania lekéw
wrazliwych na temperature.

o Nie zostawiaj lekdw w samochodzie ani na stoncu.

Kontrola terminow waznosci

Przeterminowane leki mogg stracic skutecznosc lub stac sie
szkodliwe.

Lista kontrolna:

o Sprawdzaj terminy waznosci raz w miesigcu.

o Niezwtocznie wymieniaj leki przeterminowane lub
uszkodzone na nowe.

o Zuzywaj w pierwszej kolejnosci leki w wczesniejszym
terminem waznosci (jesli sg nadal wazne), zwtaszcza w
przypadku lekéw recepturowych lub o krotkim terminie
waznosci.

o Zapytaj farmaceute o preparaty o przedtuzonej trwatosci.

Wskazowki dotyczgce gotowosci

o Przygotuj zestaw podrozny z zapasowymi, niezbednymi
lekami.

o Poinformuj wspotpracownikow lub osoby, z ktorymi
podrozujesz, o swojej chorobie.

o Miej przy sobie wydrukowang liste lekow i dawek.

o Skonsultuj z lekarzem, jakie leki przeciwbolowe i inne
srodki dorazne bedg dla Ciebie najbezpieczniejsze.


https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1081120625003369
https://www.mayoclinic.org/diseases-conditions/systemic-mastocytosis/diagnosis-treatment/drc-20450478
https://www.jaci-inpractice.org/article/s2213-2198(22)00281-1/fulltext
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK544345/
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Przygotowanie do zabliegow
medyCZﬂyCh I StOmatO|Og|CZﬂyCh mastocytosis-mcasoorg

Przewodnik dla pacjentow z chorobami
komorek tucznych

Przygotowanie do zabiegu

Pytania do zadania przed

Wiekszos¢ oséb z chorobami komorek tucznych dobrze toleruje zabiegi Za biegiem
medyczne i stomatologiczne. U czesci pacjentow reakcje mogg jednak
wystgpi¢ w wyniku dziatania niektorych lekow lub bodzcow fizycznych, ktére
powodujg uwalnianie mediatoréw stanu zapalnego przez komorki tuczne.
Potencjalne czynniki wyzwalajgce to m.in.:

o Jakie leki zostang zastosowane i czy sg bezpieczne dla 0sob z
chorobami komorek tucznych?

o Czy mozna unikngc¢ konserwantow lub barwnikéw w
stosowanych preparatach?

o Czy zalecana jest premedykacja lekami przeciwhistaminowymi
lub stabilizatorami komorek tucznych?

o Jaki jest plan postepowania w razie nagtej reakcji podczas

o |eki znieczulajgce,

o opioidy (np. morfina, kodeina),

o Srodki kontrastowe stosowane w diagnostyce obrazowej,

o antybiotyki i niesteroidowe leki przeciwzapalne,

o bodzce fizyczne, takie jak ucisk, zmiany temperatury czy stres.

zabiegu?
o Czy zabieg moze byc przeprowadzony przy minimalnym
Wiekszo$¢ pacjentéw z chorobami komérek tucznych dobrze znosi zabiegi obcigzeniu fizycznym (np. ostrozne utozenie ciata, kontrola
pod warunkiem zachowania odpowiednich $rodkéw ostroznosci. Whasciwe temperatury)?
przygotowanie i planowanie pomaga znaczgco zmniejszyc ryzyko wystgpienia
reakcji.

. : . : Lista zasad bezpieczenstwa
Jakie informacje przekazac lekarzowi P

prZEd Zabiegiem o Przyjmij premedykacyije, jesli zalecit to lekarz (np. leki

przeciwhistaminowe H1/H2).
o Stosuj leki bez konserwantow, jesli jest to mozliwe.
o Unikaj znanych czynnikow wyzwalajgcych, takich jak opioidy

Przed kazdym zabiegiem przekaz personelowi medycznemu
nastepujgce informacje:

o rozpoznanie (Np. mastocytoza, zespot aktywacji komorek czy Srodki kontrastowe.
tucznych - MCAS, dziedziczna alfa-tryptazemia - HaT), o Poinformuj personel medyczny o swojej chorobie.
o znane czynniki wyzwalajgce i wczesniejsze reakcje, o Miej przy sobie leki ratunkowe.

o |eki dobrze tolerowane,

o |eki ratunkowe (takie jak adrenalina czy leki
przeciwhistaminowe),

o dane do kontaktu z lekarzem specjalistg (jesli dotyczy).

o Popros$ o Scistg obserwacje w trakcie i po zakonczeniu zabiegu.

o Skontaktuj sie z zespotem medycznym po zabiegu w celu
omowienia dalszego postepowania.

o Ustal z lekarzem plan przyjmowania lekow stosowanych w
chorobie komorek tucznych przed i po zabiegu.

o Przed rozpoczeciem zabiegu upewnij sie, ze istnieje plan
postepowania na wypadek nagtej reakcji medyczne,.

Plancmranie begprecencso cabron

Wiekszosc 0s6b z chorobami komorek tucznych bezpiecznie przechodzi zabiegi pod warunkiem zachowania odpowiednich
srodkow ostroznosci. Otwartosc¢ i dobra komunikacjaz zespotem medycznym pomagajg zmniejszyc ryzyko i ograniczyc
stres zwigzany z procedura.

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