
BOLILE MASTOCITARE

Triptazemia alfa ereditară (HαT) este o caracteristică genetică întâlnită la
aproximativ 5% din populațiile studiate. Este cauzată de copii suplimentare ale
unei gene numite TPSAB1, care produce o proteină numită α-triptază. HαT poate
provoca diferite simptome, deși este greu de stabilit dacă le cauzează direct.
Persoanele simptomatice cu HαT pot avea simptome ușoare până la severe,
asemănătoare cu cele ale altor boli mastocitare. HαT poate apărea împreună cu o
altă boală mastocitară și poate mări riscul de anafilaxie severă. Totuși, este posibil
ca până la două treimi dintre persoanele cu această trăsătură genetică HαT să nu
prezinte simptome vizibile. 

Ce sunt bolile
mastocitare?

Cred că aș putea avea mastocitoză
sau o boală mastocitară 

Ghid de inițiere pentru pacienți, familii și
comunități

Tipuri de boli mastocitare:

Simptomele pot fi diferite de la o persoană la alta. Bolile mastocitare pot apărea
atât la adulți, cât și la copii.

Mastocitele pot reacționa la:
căldură, frig sau presiune;
infecții sau intervenții chirurgicale;
unele alimente;
parfumuri și factori din mediu;
medicamente;
stres sau schimbări hormonale. 

Ce să faceți în continuare
Țineți evidența simptomelor:

Ține un jurnal cu simptomele, factorii declanșatori și momentul
apariției acestora.
Notează medicamentele sau suplimentele pe care le iei

Consultă un medic:
Întreabă despre bolile mastocitare.
Discută despre testarea mediatorilor mastocitelor
Solicită trimitere la un hematolog, imunolog sau alergolog cu
experiență

Tratamentul poate include:
antihistaminice H1 și H2
stabilizatori ai mastocitelor ;
antagoniști ai receptorilor de leucotriene;
ajustări ale stilului de viață și ale alimentației. 
În formele avansate ale bolii, medicamentele țintite sau transplantul de
celule stem pot ajuta la reducerea numărului de mastocite sau la
înlocuirea celulelor anormale.

Sună la urgențe în caz de:
dificultăți de respirație;
umflare a feței, a buzelor sau a gâtului;
scădere bruscă a tensiunii arteriale;
diaree sau vărsături severe;
pierdere a cunoștinței.

Mastocitele aparțin de sistemul imunitar. Mastocitele
se găsesc în aproape toate țesuturile corpului, mai ales
în cele care intră în contact cu mediul înconjurător,
cum ar fi plămânii, tubul digestiv și pielea.

Când o mastocită este activată de un factor
declanșator, aceasta eliberează mai mulți mediatori
(substanțe chimice care declanșează procese ce duc la
apariția simptomelor). Histamina este doar una dintre
cele peste 200 de mediatori pe care îi poate elibera o
mastocită. 

Printre simptomele posibile se numără:
Piele: urticarie, roșeață, mâncărime;
Sistem digestiv: greață, diaree, dureri abdominale;
Sistem respirator: respirație șuierătoare, nas înfundat;
Sistem cardiovascular: amețeli, tensiune scăzută;
Sistem neurologic: ceață mentală, dureri de cap;
General: oboseală, intoleranță la temperatură

Simptome comune 
Simptomele pot varia foarte mult și pot afecta mai multe sisteme ale
corpului. Acestea pot fi declanșate de stres, boli sau factori din mediu.

Factori declanșatori comuni

Când să soliciți
ajutor de
urgență

Mastocitoza este o afecțiune în care organismul acumulează un număr neobișnuit
de mare de mastocite în una sau mai multe zone. Mastocitele vă ajută să vă
protejați, dar, atunci când suferiți de mastocitoză, acestea se comportă anormal.
Există patru grupe principale: o grupă care afectează doar pielea (mastocitoza
cutanată), o grupă care poate afecta organe precum măduva osoasă, tractul
digestiv și alte organe (mastocitoza sistemică neavansată) și două grupe care
afectează grav funcția unor sisteme importante ale corpului (mastocitoza
sistemică avansată (AdvSM) și sarcomul mastocitar).

Persoanele cu sindrom de activare a mastocitelor (MCAS) au episoade
recurente în care mastocitele eliberează mediatori, provocând diverse simptome.
Aceste simptome pot fi foarte diverse și pot include urticaria, respirația
șuierătoare, disconfortul digestiv, tensiunea scăzută și, uneori, reacții severe,
precum anafilaxia. Din fericire, aceste episoade se ameliorează deseori cu
medicamente care blochează sau inhibă mediatorii mastocitelor.  Diagnosticul
MCAS nu este întotdeauna simplu; pentru medici, este ca un puzzle medical.
Aceștia iau în considerare momentul apariției simptomelor, eficiența
medicamentelor și teste specializate pentru a înțelege imaginea de ansamblu și a
gestiona eficient această afecțiune.

Bolile mastocitare apar atunci când aceste celule nu funcționează normal, iar
reacțiile pot fi mai intense la persoanele cu prea multe mastocite. 
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Fiecare persoană care suferă de o boală mastocitară este diferită. Unele
reacționează la anumiți factori declanșatori, iar altele pot să nu reacționeze
la niciunul.
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Îmbracă-te în straturi ușoare, 
care lasă pielea să respire
Evită schimbările bruște și extreme de temperatură
Găsește exerciții pe care corpul tău le poate face în
siguranță

Alimente
Alcoolul (dacă îți provoacă simptome)
Alimentele (reacțiile diferă de la o persoană la alta;
multe tolerează o gamă largă)

Ține câteva zile un jurnal, ca să observi ce alimente îți
provoacă disconfort
Alege alimente proaspete și cât mai naturale.
Citește cu atenție etichetele produselor 

Medicamente
Antiinflamatoare nesteroidiene (de ex.: ibuprofen, aspirină)
Opioide
Anumite antibiotice
Medicamente cu coloranți sau conservanți

Discută cu medicul opțiunile tale
Întreabă farmacistul dacă există și alte opțiuni, 
în cazul în care ai reacții la anumite ingrediente inactive
Păstrează o listă cu medicamentele pe care le tolerezi și
la care ai avut reacții

Factori de mediu
Polen, mucegai, acarieni
Parfumuri, produse de curățenie
Fum, poluare

Stres
Stres emoțional
Lipsa somnului
Schimbări hormonale

Practică mindfulness sau exerciții ușoare de yoga
Acordă atenție igienei somnului
Discută cu terapeuți sau alătură-te unui grup de suport

Temperatură și stimuli fizici
Căldură, frig, umiditate
Presiune sau vibrații
Exerciții fizice

Ține pentru un timp evidența simptomelor și a factorilor declanșatori
Păstrează o listă cu medicamentele și produsele pe care le tolerezi
Stabilește cu medicii un plan de urgență
Cere facilități la muncă, la școală sau la evenimente
Informează persoanele apropiate despre boala ta și despre nevoile tale

Cum să gestionezi factorii
declanșatori: un ghid personal
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Recunoașterea și gestionarea
factorilor declanșatori
Ghid practic pentru persoanele care trăiesc
cu boli mastocitare

Care sunt factorii
declanșatori ai
mastocitelor?

Persoanele cu boli mastocitare pot reacționa la o gamă largă de
factori. Acești factori declanșatori determină mastocitele să
elibereze diferiți mediatori, precum histamina, prostaglandinele și
leucotrienele, ceea ce duce la apariția de simptome care pot
afecta mai multe sisteme ale corpului.

Studiul PRISM*, realizat pe mai mult de 540 de
persoane cu boli mastocitare, a arătat că peste 50%
dintre acestea au avut reacții la alimente,
medicamente, factori de mediu sau stres.

Factori
declanșatori
comuni

Folosește purificatoare de aer și produse fără parfum
Poartă mască în locurile cu nivel ridicat de expunere
Ține geamurile închise în timpul sezonului de polen

Fiecare persoană care suferă de o boală mastocitară este diferită. Unele reacționează la anumiți factori declanșatori,
altele la niciunul, iar tipul reacțiilor variază de la o persoană la alta. Discută cu medicul despre orice crezi că poate să îți
provoace o reacție și ține cont de recomandările acestuia privind factorii declanșatori de care ar trebui să te ferești.
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Păstrează o fișă scrisă sau digitală care să conțină:
diagnosticul tău (mastocitoză, sindrom de activare a
mastocitelor – MCAS, triptazemie alfa ereditară – HαT);
factorii declanșatori cunoscuți și reacțiile anterioare;
medicamentele pe care le iei în prezent;
lista medicamentelor pe care le tolerezi;
lista medicamentelor la care ai avut reacții;
istoricul de anafilaxie și dacă ai medicamente de urgență (de ex.:
adrenalină);
alte diagnostice medicale;
datele de contact ale medicului sau ale specialistului.

Creează o fișă cu informații medicale

Poartă o brățară medicală de alertă
Include:

diagnosticul;
istoricul de anafilaxie;
medicamentele pe care le tolerezi și cele la care ai reacții;
un număr de contact în caz de urgență.

Brățările medicale ajută paramedicii să intervină rapid, mai ales dacă
nu poți vorbi.

Medicamente pe care să le ai la tine
Discută cu medicul ce medicamente este bine să ai mereu la
îndemână, atât pentru uz zilnic, cât și pentru situații de urgență.
Stabilește cu medicul când este momentul să soliciți ajutor de
urgență.

Păstrează medicamentele într-un loc răcoros și ușor accesibil și verifică
lunar data de expirare a acestora.

Ce să le spui paramedicilor
Diagnosticul tău
Dacă ai avut vreodată anafilaxie
Lista medicamentelor la care ai avut reacții
Alergii la alimente, latex sau factori de mediu
Medicamentele pe care le iei în prezent

Rămâi calm și oferă explicaţii clare. Oferă-le fișa cu informații
medicale, dacă este posibil.

Păstrează documentele la îndemână
Include:

scrisoarea medicală sau rezumatul de la medicul tău;
protocolul de urgență pus la dispoziție de instituția medicală;
lista medicamentelor cu dozele și frecvența administrării;
rezultatele recente ale testelor (de ex.: nivelele de triptază).

Păstrează copii în geantă, în mașină și la o persoană de
încredere, precum și o copie digitală pe telefon.

De ce este
important să ai
un plan de
urgență

Bolile mastocitare pot provoca reacții
imprevizibile, inclusiv anafilaxie, declanșate de
factori precum medicamente, stres sau schimbări
din mediu. În situații de urgență, o comunicare
clară și o pregătire corespunzătoare pot salva
vieți.

Pregătirea pentru situații de
urgență în bolile mastocitare
Ghid pas cu pas pentru a rămâne în siguranță și a
fi pregătit în caz de urgențe medicale

Te vei simți mai încrezător dacă ai stabilit
deja cu medicii un plan de urgență.

Sfaturi
Pregătește o trusă de călătorie cu doze suplimentare din
medicamentele de urgență.
Atunci când călătorești în străinătate, tradu fișa cu informații
medicale.
Informează familia, colegii sau personalul școlii despre boala
ta.
Exersează tehnici de relaxare pentru a reduce stresul în
situații de urgență

Vizitează mastocytosis-mcas.org pentru a găsi organizații de
suport pentru pacienți. 

Medicamente prescrise care ar fi bine să le ai la tine: 
medicamente esențiale de urgență (de ex.: adrenalină);
antihistaminice H1 și H2
stabilizatori ai mastocitelor, corticosteroizi, orice inhalatoare
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Antihistaminice H1
Reduc mâncărimea, roșeața și urticaria
      

Antihistaminice H2
Ajută la durerile abdominale, greață și reflux
 

Stabilizatori ai mastocitelor
Împiedică mastocitele să elibereze mediatori care provoacă
inflamație
      

Inhibitori de leucotriene
Reduc respirația șuierătoare și simptomele digestive
     

Medicamente de urgență, dacă au fost
prescrise

Medicamente
Fiecare persoană are un plan de tratament diferit. Discută
întotdeauna cu medicul sau cu farmacistul pentru a afla ce
medicamente sunt potrivite pentru tine. 

Printre tratamentele folosite frecvent în bolile mastocitare se
numără:

Este bine să ai la tine:
o doză din medicamentele zilnice, în caz că ești reținut
departe de casă;
cardul sau brățara de alertă medicală;
lista medicamentelor pe care le tolerezi;
lista medicamentelor la care ai avut reacții;
protocolul de urgență pus la dispoziție de instituția medicală;
persoana de contact de urgență și planul de îngrijire.

Sfaturi pentru depozitare
O depozitare corectă ajută la menținerea eficienței și siguranței
medicamentelor.

Bune practici:

Păstrează medicamentele într-un loc răcoros și uscat (evită
căldura și umezeala).
Ține medicamentele de urgență la îndemână (de ex.: în
geantă, rucsac sau lângă pat).
Folosește pungi izoterme pentru medicamentele sensibile
la temperatură
Nu ține medicamentele în mașină sau în lumina directă a
soarelui

Atenție la data de expirare
Medicamentele expirate își pot pierde eficiența sau pot deveni nesigure.

Listă de verificare:

Verifică lunar data de expirare.
Înlocuiește imediat medicamentele expirate sau deteriorate
Folosește mai întâi medicamentele mai vechi (dacă sunt
valabile) mai ales dacă au termen scurt de valabilitate sau
sunt preparate la comandă
Întreabă farmacistul despre alternative cu termen lung de
valabilitate

Sfaturi pentru a fi pregătit

Pregătește o trusă de călătorie cu doze suplimentare din
medicamentele esențiale.
Spune-le colegilor sau însoțitorilor de drum despre boala
ta
Păstrează la îndemănă o listă scrisă cu medicamentele și
dozele pe care le iei
Discută cu medicul ce medicamente poți folosi pentru
simptome obișnuite, cum ar fi durerea

Siguranța și pregătirea
medicamentelor
Listă de verificare pentru persoanele cu boli
mastocitare

Autoinjector cu adrenalină 
Corticosteroizi
Antihistaminice 
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Tratamente specializate
În formele avansate ale bolii, medicamentele țintite sau
transplantul de celule stem pot ajuta la reducerea
numărului de mastocite sau la înlocuirea celulelor
anormale.
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Pregătirea pentru proceduri
medicale și stomatologice
Ghid pentru pacienții cu boli mastocitare

Pregătirea pentru o procedură

Majoritatea persoanelor cu boli mastocitare tolerează bine procedurile
medicale sau stomatologice. Totuși, există medicamente sau factori fizici care
pot declanșa reacții la unele persoane, atunci când mastocitele eliberează
mediatori inflamatorii ca răspuns la:

anestezice,
opioide (de exemplu, morfină, codeină),
substanțe de contrast (folosite în investigațiile imagistice),
antibiotice și medicamente antiinflamatoare nesteroidiene,
factori fizici precum presiunea, schimbările de temperatură sau stresul.

Majoritatea persoanelor cu boli mastocitare tolerează bine procedurile atunci
când sunt luate măsuri de precauție. Pregătirea din timp poate ajuta la
reducerea riscului de reacții.

Ce să îi comunici medicului tău
Înainte de orice procedură, oferă următoarele informații:

Întrebări pe care să le adresezi
înainte de procedură

Ce medicamente vor fi folosite? Sunt potrivite pentru mastocite?
Se pot evita conservanții sau coloranții?
Este recomandat să iau antihistaminice sau stabilizatori ai
mastocitelor înainte de procedură?
Care este planul de urgență în cazul în care apar reacții
neașteptate?
Procedura se poate face reducând, pe cât posibil, stresul fizic (de
ex.: printr-o poziționare confortabilă și controlul temperaturii)?

 Listă de siguranță

Dacă medicul îți recomandă, ia medicamentele înainte de
procedură (de ex.: antihistaminice H1/H2).
Folosește, pe cât posibil, medicamente fără conservanți.
Evită factorii declanșatori cunoscuți (cum ar fi opioidele sau
substanțele de contrast).
Asigură-te că personalul medical este la curent cu boala ta.
Ține medicamentele de urgență la îndemână.
Asigură-te că ești monitorizat cu atenție în timpul procedurii și
după aceasta.
După procedură, mergi la control la medicul tău. 
Stabilește din timp când să iei tratamentul obișnuit pentru boala
mastocitară, atât înainte, cât și după procedură. 
Înainte de orice procedură, asigură-te că există un plan clar
pentru gestionarea urgențelor medicale, în caz că apar reacții
neașteptate.

Majoritatea persoanelor cu boli mastocitare trec prin proceduri medicale fără probleme atunci când se iau măsuri de
precauție. Discuțiile deschise cu medicul tău ajută la reducerea riscului și a anxietății asociate procedurii.
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Siguranța și liniștea ta contează

diagnosticul tău (mastocitoză, sindrom de activare a
mastocitelor – MCAS, triptazemie alfa ereditară –
HαT);
o listă cu factorii declanșatori cunoscuți și cu reacțiile
anterioare;
medicamentele pe care le tolerezi bine;
medicamente de urgență (de ex.: adrenalină,
antihistaminice);
datele de contact ale medicului specialist (dacă este
cazul).
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