BOLILE MASTOCITARE

Cred ca as putea avea mastocitoza
sau o boala mastocitara

Ghid de initiere pentru pacienti, familii si
comunitati

Ce sunt bolile Mastocitele apartin de sistemul imunitar. Mastocitele

- - se gasesc in aproape toate tesuturile corpului, mai ales
mastocitare: in cele care intra in contact cu mediul inconjurator,
cum ar fi plamanii, tubul digestiv si pielea.

Cand o mastocita este activata de un factor
declansator, aceasta elibereaza mai multi mediatori
(substante chimice care declanseaza procese ce duc la
aparitia simptomelor). Histamina este doar una dintre
cele peste 200 de mediatori pe careii poate elibera o
mastocita.

Bolile mastocitare apar atunci cand aceste celule nu functioneaza normal, iar
reactiile pot fi mai intense la persoanele cu prea multe mastocite.

Tipuri de boli mastocitare:

Mastocitoza este o afectiune in care organismul acumuleaza un numar neobisnuit
de mare de mastocite in una sau mai multe zone. Mastocitele va ajuta sa va
protejati, dar, atunci cand suferiti de mastocitoza, acestea se comporta anormal.
Exista patru grupe principale: o grupa care afecteaza doar pielea (mastocitoza
cutanata), o grupa care poate afecta organe precum maduva osoasad, tractul
digestiv si alte organe (mastocitoza sistemica neavansata) si doua grupe care
afecteaza grav functia unor sisteme importante ale corpului (mastocitoza
sistemica avansata (AdvSM) si sarcomul mastocitar).

Persoanele cu sindrom de activare a mastocitelor (MCAS) au episoade
recurente in care mastocitele elibereaza mediatori, provocand diverse simptome.
Aceste simptome pot fi foarte diverse si pot include urticaria, respiratia
suieratoare, disconfortul digestiv, tensiunea scazuta si, uneori, reactii severe,
precum anafilaxia. Din fericire, aceste episoade se amelioreaza deseori cu
medicamente care blocheaza sau inhiba mediatorii mastocitelor. Diagnosticul
MCAS nu este intotdeauna simplu; pentru medici, este ca un puzzle medical.
Acestia iau in considerare momentul aparitiei simptomelor, eficienta
medicamentelor si teste specializate pentru a intelege imaginea de ansamblu si a
gestiona eficient aceasta afectiune.

Triptazemia alfa ereditara (HaT) este o caracteristica genetica intalnita la
aproximativ 5% din populatiile studiate. Este cauzata de copii suplimentare ale
unei gene numite TPSAB1, care produce o proteina numita a-triptaza. HaT poate
provoca diferite simptome, desi este greu de stabilit daca le cauzeaza direct.
Persoanele simptomatice cu HaT pot avea simptome usoare pana la severe,
asemanatoare cu cele ale altor boli mastocitare. HaT poate aparea impreuna cu o
alta boala mastocitara si poate mari riscul de anafilaxie severa. Totusi, este posibil
ca pana la doua treimi dintre persoanele cu aceasta trasatura genetica HaT sa nu
prezinte simptome vizibile.

Simptomele pot fi diferite de la o persoana la alta. Bolile mastocitare pot apdrea
atat la adulti, cat si la copii.
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Simptome comune

Simptomele pot varia foarte mult si pot afecta mai multe sisteme ale
corpului. Acestea pot fi declansate de stres, boli sau factori din mediu.

Printre simptomele posibile se numara:
o Piele: urticarie, roseata, mancarime;
o Sistem digestiv: greata, diaree, dureri abdominale;
o Sistem respirator: respiratie suieratoare, nas infundat;
o Sistem cardiovascular: ameteli, tensiune scazuta;
o Sistem neurologic: ceata mentala, dureri de cap;
o General: obosealq, intoleranta la temperatura

Factori declansatori comuni

Fiecare persoana care sufera de o boala mastocitara este diferita. Unele
reactioneaza la anumiti factori declansatori, iar altele pot sa nu reactioneze
la niciunul.

Mastocitele pot reactiona la:
o caldura, frig sau presiune;
o infectii sau interventii chirurgicale;
o unele alimente;
o parfumuri si factori din mediu;
o medicamente;
o stres sau schimbari hormonale.

Ce sa faceti in continuare

Tineti evidenta simptomelor:
o Tine un jurnal cu simptomele, factorii declansatori si momentul
aparitiei acestora.
o Noteaza medicamentele sau suplimentele pe care le iei

Consulta un medic:
o Intreaba despre bolile mastocitare.
o Discuta despre testarea mediatorilor mastocitelor
o Solicita trimitere la un hematolog, imunolog sau alergolog cu
experienta

Tratamentul poate include:
o antihistaminice H1 si H2
stabilizatori ai mastocitelor ;
antagonisti ai receptorilor de leucotriene;
ajustari ale stilului de viata si ale alimentatiei.
In formele avansate ale bolii, medicamentele tintite sau transplantul de
celule stem pot ajuta la reducerea numarului de mastocite sau la
inlocuirea celulelor anormale.

o O O O

Suna la urgente in caz de:
o dificultati de respiratie;
o umflare a fetei, a buzelor sau a gatului;
o scadere brusca a tensiunii arteriale;
o diaree sau varsaturi severe;
o pierdere a cunostintei.

cand sa soliciti

urgenta
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Recunoasterea si gestionarea
factorilor declansatori e E

Ghid practic pentru persoanele care traiesc
cu boli mastocitare

Persoanele cu boli mastocitare pot reactiona la o gama larga de Studiul PRISM*, realizat pe mai mult de 540 de

Care sunt factorii  factori. Acesti factori declansatori determind mastocitele s3 persoane cu boli mastocitare, a ardtat ci peste 50%
declansatori ai elibereze diferiti mediatori, precum histamina, prostaglandinele si  dintre acestea au avut reactii la alimente,
" leucotrienele, ceea ce duce la aparitia de simptome care pot medicamente, factori de mediu sau stres.
mastocitelor? afecta mai multe sisteme ale corpului.
Factori Fiecare persoana care sufera de o boala mastocitara este diferita. Unele reactioneaza la anumiti factori declansatori,
: altele la niciunul, iar tipul reactiilor variaza de la o persoana la alta. Discuta cu medicul despre orice crezi ca poate sa iti
declansatori o _ e ) . . .
’ provoace o reactie si tine cont de recomandarile acestuia privind factorii declansatori de care ar trebui sa te feresti.
comuni
Alimente Stres
o Alcoolul (daca iti provoaca simptome) o Stres emotional
o Alimentele (reactiile difera de la o persoani la alta; o Lipsa somnului
multe tolereazd o gam4 larg3) o Schimbari hormonale

o Tine cateva zile un jurnal, ca sa observi ce alimente Tti » Practics mindfulness sau exercitii usoare de yoga
TOD HDg provoaca disconfort LITUS

Alege alimente proaspete si cat mai naturale TOD ﬂDg ° Acorda atentie igienei somnulul

O

. 5 p . PELE 5 ' o Discuta cu terapeuti sau alatura-te unui grup de suport
o Citeste cu atentie etichetele produselor

Medicamente Temperatura si stimuli fizici
o Antiinflamatoare nesteroidiene (de ex.: ibuprofen, aspirinad) o Caldura, frig, umiditate
o Opioide o Presiune sau vibratii
o Anumite antibiotice o Exercitii fizice

o Medicamente cu coloranti sau conservanti

©)

Imbraca-te in straturi usoare,

o Discuta cu medicul optiunile tale o care lasa pielea sa respire
o Tntreaba farmacistul daca exists si alte optiuni, TOD H Dg Evita schimbarile bruste si extreme de temperatura
TOD H Dg o Tn cazul in care ai reactii la anumite ingrediente inactive o Gaseste exercitii pe care corpul tau le poate face in
o Pastreaza o lista cu medicamentele pe care le tolerezi si siguranta
la care ai avut reactii

@)

Cum sa gestionezi factorii

Factori de mediu declansatori: un ghid personal

o Polen, mucegai, acarieni
o Parfumuri, produse de curatenie

o Tine pentru un timp evidenta simptomelor si a factorilor declansatori
o Fum, poluare

o Pastreaza o lista cu medicamentele si produsele pe care le tolerezi

o Stabileste cu medicii un plan de urgenta

o Cere facilitati la munca, la scoala sau la evenimente

o Informeaza persoanele apropiate despre boala ta si despre nevoile tale

o Foloseste purificatoare de aer si produse fara parfum
TOD H Dg o Poarta masca in locurile cu nivel ridicat de expunere
o Tine geamurile inchise in timpul sezonului de polen
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Pregatirea pentru situatii de
urgenta in bolile mastocitare mastocytosis-mcas.org

Ghid pas cu pas pentru a ramane in siguranta si a
fi pregatit in caz de urgente medicale

- De ce este Bolile mastocitare pot provoca reacti Te vei simti mai increzator daca ai stabilit
- o e imprevizibile, inclusiv anafilaxie, declansate de deja cu medicii un plan de urgenta.
Important Sa al : : S

factori precum medicamente, stres sau schimbari
un plan de din mediu. In situatii de urgenta, o comunicare
= clara si o pregatire corespunzatoare pot salva
urgenta o Pres P p

Creeaza o fisa cu informatii medicale

Pastreaza o fisa scrisa sau digitala care sa contina:
o diagnosticul tau (mastocitoza, sindrom de activare a
mastocitelor - MCAS, triptazemie alfa ereditara - HaT);
o factorii declansatori cunoscuti si reactiile anterioare;
o medicamentele pe care le iei in prezent;
o lista medicamentelor pe care le tolerezi;

o lista medicamentelor la care ai avut reactii;

o istoricul de anafilaxie si dacd ai medicamente de urgents (de ex.: Ramai calm si ofera explicatii clare. Ofera-le fisa cu informatii
adrenalina); medicale, daca este posibil.

/ Ce sa le spui paramedicilor
o Diagnosticul tau

o Daca ai avut vreodata anafilaxie

o Lista medicamentelor |la care ai avut reactii

o Alergii la alimente, latex sau factori de mediu
o Medicamentele pe care le iei in prezent

o alte diagnostice medicale;
o datele de contact ale medicului sau ale specialistului.

Pastreaza documentele la indemana

Poarta o bratara medicala de alerta Include:
o scrisoarea medicala sau rezumatul de la medicul tau;
Includgz , o protocolul de urgenta pus la dispozitie de institutia medicalg;
> diagnosticul o lista medicamentelor cu dozele si frecventa administrarii;

o istoricul de anafilaxie;
o medicamentele pe care le tolerezi si cele |la care ai reactii;
o un numar de contactin caz de urgenta.

o rezultatele recente ale testelor (de ex.: nivelele de triptaza).

Pastreaza copii in geantad, in masina si la o persoana de
Bratarile medicale ajutd paramedicii s intervina rapid, mai ales daca incredere, precum si o copie digitala pe telefon.
nu poti vorbi.

Sfaturi

o Pregateste o trusa de calatorie cu doze suplimentare din
medicamentele de urgenta.
o Atunci cand calatoresti in strainatate, tradu fisa cu informatii

Medicamente pe care sa le ai la tine

Discuta cu medicul ce medicamente este bine sa ai mereu la
indemana, atat pentru uz zilnic, cat si pentru situatii de urgenta.
Stabileste cu medicul cand este momentul sa soliciti ajutor de

7 medicale.
urgenta. y . y y
' o Informeaza familia, colegii sau personalul scolii despre boala
Medicamente prescrise care ar fi bine sa le ai la tine: ta.
o medicamente esentiale de urgents (de ex.: adrenalina); o Exerseaza tehnici de relaxare pentru a reduce stresul in
o antihistaminice H1 si H2 situatii de urgenta
o stabilizatori ai mastocitelor, corticosteroizi, orice inhalatoare Viziteazd mastocytosis-mcas.org pentru a gasi organizatii de
Pastreaza medicamentele intr-un loc racoros si usor accesibil si verifica suport pentru pacienti.

lunar data de expirare a acestora.
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Siguranta si pregatirea
mMedicamentelor

Lista de verificare pentru persoanele cu boli
mastocitare

Medicamente

Fiecare persoana are un plan de tratament diferit. Discuta
intotdeauna cu medicul sau cu farmacistul pentru a afla ce
medicamente sunt potrivite pentru tine.

Printre tratamentele folosite frecvent in bolile mastocitare se
numara:

» Antihistaminice H1

Reduc mancarimea, roseata si urticaria

p Antihistaminice H2

Ajuta la durerile abdominale, greata si reflux

p Stabilizatori ai mastocitelor

Impiedicd mastocitele s§ elibereze mediatori care provoaca
inflamatie

» Inhibitori de leucotriene
Reduc respiratia suieratoare si simptomele digestive

» Medicamente de urgenta, daca au fost
prescrise

o Autoinjector cu adrenalina
o Corticosteroizi
o Antihistaminice

» Tratamente specializate

In formele avansate ale bolii, medicamentele tintite sau
transplantul de celule stem pot ajuta la reducerea
numarului de mastocite sau la inlocuirea celulelor
anormale.

Este bine sa ai la tine:

o 0 doza din medicamentele zilnice, in caz ca esti retinut
departe de casa;

o cardul sau bratara de alerta medicalg;

lista medicamentelor pe care le tolerezi;

lista medicamentelor la care ai avut reactii;

o protocolul de urgenta pus la dispozitie de institutia medicala;

o persoana de contact de urgenta si planul de ingrijire.

@)

@)
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Sfaturi pentru depozitare

O depozitare corecta ajuta la mentinerea eficientei si sigurantei

medicamentelor.

Bune practici:

O

Pastreaza medicamentele intr-un loc racoros si uscat (evita
caldura si umezeala).

Tine medicamentele de urgenta la indemana (de ex.: in
geanta, rucsac sau langa pat).

Foloseste pungi izoterme pentru medicamentele sensibile
la temperatura

Nu tine medicamentele in masina sau in lumina directa a
soarelui

Atentie la data de expirare

Medicamentele expirate isi pot pierde eficienta sau pot deveni nesigure.

Lista de verificare:

©)

@)

@)

Verifica lunar data de expirare.

Inlocuieste imediat medicamentele expirate sau deteriorate
Foloseste mai intai medicamentele mai vechi (daca sunt
valabile) mai ales daca au termen scurt de valabilitate sau
sunt preparate la comanda

Intreaba farmacistul despre alternative cu termen lung de
valabilitate

Sfaturi pentru a fi pregatit

Pregateste o trusa de calatorie cu doze suplimentare din
medicamentele esentiale.

Spune-le colegilor sau insotitorilor de drum despre boala
ta

Pastreaza la indemana o lista scrisa cu medicamentele si
dozele pe care le iei

Discuta cu medicul ce medicamente poti folosi pentru
simptome obisnuite, cum ar fi durerea


https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1081120625003369
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Pregatirea pentru procedurl

mMedicale si stomatologice
Ghid pentru pacientii cu boli mastocitare

Pregatirea pentru o procedura

Majoritatea persoanelor cu boli mastocitare tolereaza bine procedurile
medicale sau stomatologice. Totusi, exista medicamente sau factori fizici care
pot declansa reactii la unele persoane, atunci cand mastocitele elibereaza
mediatori inflamatorii ca raspuns la:

o anestezice,

o opioide (de exemplu, morfina, codeina),

o substante de contrast (folosite in investigatiile imagistice),

o antibiotice si medicamente antiinflamatoare nesteroidiene,

o factori fizici precum presiunea, schimbarile de temperatura sau stresul.

Majoritatea persoanelor cu boli mastocitare tolereaza bine procedurile atunci
cand sunt luate masuri de precautie. Pregatirea din timp poate ajuta la
reducerea riscului de reactii.

w /N

Ce sa1i comunici medicului tau

Inainte de orice procedur3, oferd urmatoarele informatii:

o diagnosticul tau (mastocitoza, sindrom de activare a
mastocitelor - MCAS, triptazemie alfa ereditara -
HaT);

o 0 lista cu factorii declansatori cunoscuti si cu reactiile
anterioare,

o medicamentele pe care le tolerezi bine;

o medicamente de urgenta (de ex.: adrenaling,
antihistaminice);

o datele de contact ale medicului specialist (daca este
cazul).

Sigunanta &i; linistea ta, conteasd

mastocytosis-mcas.org

Intrebari pe care sa le adresezi
Tnainte de procedura

Ce medicamente vor fi folosite? Sunt potrivite pentru mastocite?
Se pot evita conservantii sau colorantii?

Este recomandat sa iau antihistaminice sau stabilizatori ai
mastocitelor inainte de procedura?

Care este planul de urgenta in cazul in care apar reactii
neasteptate?

Procedura se poate face reducand, pe cat posibil, stresul fizic (de
ex.. printr-o pozitionare confortabila si controlul temperaturii)?

Lista de siguranta

Daca medicul iti recomanda, ia medicamentele inainte de
procedura (de ex.: antihistaminice H1/H2).

Foloseste, pe cat posibil, medicamente fara conservanti.

Evita factorii declansatori cunoscuti (cum ar fi opioidele sau
substantele de contrast).

Asigura-te ca personalul medical este la curent cu boala ta.
Tine medicamentele de urgenta la indemana.

Asigura-te ca esti monitorizat cu atentie in timpul procedurii si
dupa aceasta.

Dupa procedura, mergi la control la medicul tau.

Stabileste din timp cand sa iei tratamentul obisnuit pentru boala
mastocitara, atat inainte, cat si dupa procedura.

Inainte de orice procedurs, asigura-te ca exista un plan clar
pentru gestionarea urgentelor medicale, in caz ca apar reactii
neasteptate.

Majoritatea persoanelor cu boli mastocitare trec prin proceduri medicale fara probleme atunci cand se iau masuri de
precautie. Discutiile deschise cu medicul tau ajuta la reducerea riscului si a anxietatii asociate procedurii.
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