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CHOROBY KOMOREK TUCZNYCH

Podejrzewam, ze mam
chorobe komorek tucznych

Przewodnik dla pacjentow, rodzin i
Spotecznosci

Czym Sd choroby Choroby komorek tucznychnalezg do zaburzen uktadu

komoérek odpornosciowego. Komorki tuczne (mastocyty)
5 wystepujg we wszystkich tkankach — szczegolnie pod
tucznyCh : powierzchnig skory, w drogach oddechowych oraz w

przewodzie pokarmowym.
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Typowe objawy choroby komoérek tucznych

Choroba moze wywotywac rézne objawy w réznych czesciach ciata. Objawy
czesto pojawiajg sie pod wptywem stresu, choroby lub czynnikow
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

o Objawy ogoélnoustrojowe: przewlekte zmeczenie, nietolerancja
temperatury

Kiedy mastocyty ulegajg aktywacji przez wyzwalajgcy,
uwolniajg mediatory (substancje chemiczne, ktore
uruchamiajg pewne procesy prowadzgce do
wystgpienia objawdéw). Jednym z mediatorow jest
histamina, jednak komorki tuczne mogg uwalniac
ponad 200 réznych substangji.

Choroby komoérek 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 komorek 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 obejmowac narzady takie jak szpik kostny, przewaod
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, ktory 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 komaorek
tucznych. HaT moze wspotwystepowac z innymi chorobami z tej grupy i zwiekszac
ryzyko ciezkich reakcji anafilaktycznych. Co ciekawe, nawet do dwoch trzecich
0s6b posiadajgcych te ceche genetyczng moze nie miec¢ zadnych zauwazalnych
objawow.

Objawy mogga rdoznic sie w zaleznosci od pacjenta. Choroby komorek tucznych
mogg wystepowac zarowno u dorostych, jak i u dzieci.
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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,

niektore 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 Omow mozliwosc¢ wykonania badan w kierunku mediatorow komorek

tucznych.

o Popros o skierowanie do doswiadczonego hematologa, immunologa

lub alergologa.

Leczenie moze obejmowac:
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Kiedy szuka¢

leki przeciwhistaminowe typu H1 i H2,

stabilizatory komaorek 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 medyczng, jesli wystapi
ktorykolwiek z ponizszych objawow:
o trudnosci w oddychaniu,

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

o utrata Swiadomosci.
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