3Hamum
obbeanHancs

MACTOLNTO3 N APYTUE
SABOJIEBAHNA TYHHbIX K/TETOK

Ecnn 9 nogo3peBato y cebs
TYYHOK/NEeTOYHOe 3aboneBaHue

NHOPOPMALWMOHHBIE MATEPUADbI ANA
NMAUVNEHTOB N X BJIN3KNX

Ty4YHble KNeTKN - 3TO YaCTb UIMMYHHOWN CUCTEMBI.
OHW eCTb B 60/IbLUMHCTBE TKaHe OpraHmn3mMa,
0COBEHHO B /Ierknx, XenyL0UYHO-KNLWEeYHOM TPakTe U
KoXe. M3 TyUHbIX K/IeTOK B KPOBb NnornazgaeT 6onee
200 pa3HbIX BeLLecTB (MeanaTopos), B NepByro
oyepesb rMCTaMVH U TpunTala. 3aboneBaHune
Pa3BMBaETCH, eC/IV TYYHbIX KNeTOK CTaHOBUTCS
C/INLLKOM MHOTIO WM OHW HaYNHAKOT Ype3mMepHO
«BblOpPaCbIBaTb» B KPOBb MeAMATOPbI B OTBET Ha
06blYHblE BO34ENCTBUS.

YT0o Takoe
3a6os1eBaHUA
TYUHbIX KJ1€TOK?

PaccMOTpMM OCHOBHbIE BUAbI 3a60/1€BaHMIA.

Brabl 3a601€BaHNA TYUHbIX K/1€TOK

N36bITOK TYUHbIX KNETOK Ha3biBalOT MacToumMTo3omM. MacTounTos 6biBaeT
arpeccmMBHbLIN NN, CAMbIA YacCTbl, HearpecCcnBHbIN. Npu HearpecCnBHbIX
dopmMax TyuHble KNeTKU MOXHO YacTo HanTU B KoXe. Kpome Toro, 3Tu
K/IeTKN Haxo4sAT B KOCTHOM Mo3re, cesie3éHKe N KMLLIeYHUKe, 0AHaKo
BHYTpPEeHHUVe opraHbl paboTatoT npasubHo. Mpu apyrux dopmax:
TYYHOK/IETOYHas CapKOMa, TYYHOKNETOUYHbIA 1IeMKO3 N arpecCUBHbIN
MacTOLMNTO3 — MOXKET U3MEHUTbLCA COCTaB KPOBU, 3HAUNTENbHO
YBeINUUTBLCA NeveHb N cene3éHka, NoCTpagaTb KOCTU, U B LLeIOM
CaMOYyBCTBME U COCTOSAHUE 60/ILHOr0 6bLICTPO yXyALLaeTCs.

CyHapoMm aKkTuBaLuum Ty4YHbIX Knetok (CATK) nposiBnseTca B nepsyto
oyepenb peakuMsiMM BbICBO6OXAEHNA MeANaTOPOB: NOJIOBOKPY>XKEHNEM,
3yA0M U ApYyrMuMun. TUNUYHOW CbINU N yBenmnveHua cenesénkm npm CATK He
6biBaeT. AnarHoctnka CATK moXeT 6bITb C/IOXKHON, TaK Kak N36bITKa
TYYHbIX KN1€TOK, KaK nNpaBuio, He BbisiBaAseTca. O4HaKo CUMNTOMBI,
aHann3bl KPOBU M oLeHKa 3¢ deKTUBHOCTU pasHbIX NpenapaTos
NO3BONAIOT MNOCTaBUTb NPaBWIbHbIW ANarHo3. OCHOBHOe neyeHmne —
aHTUrNCTaMUHHbIE NMpenapaTtbl, KOTOPble MOXHO MPUHUMAaTbL rogamMu.

HacnepcrtBeHHas anbda-tpuntasemuma (HAT) — 310 ToXe Og4HO U3
HapyLUeHNA AeNCTBUSA TYUHbIX KNeToK. TpuntaseMusa BO3HUKAET, Koraa
NoSIBASKOTCSA AONOJIHUTENbHbIe Konuu reHa TPSAB1, uTo BeAeT K
«rnepenpounsBoacTBy» anbda-TpunTtasbl. lononHuTenbHble Konuu TPSAB1
MHOr4a MOXXHO HAUTW KaK y NauueHToB C gpyrumm ¢opmamm
MacToLMTO3a, TaK N 6e3 3HAaUMMOro N36bITKa TYUHbIX KeTOK. B neyeHnn
Tak>Xe UCMOoNb3YKT aHTUTMCTaMUHHbIE NpenapaTtbl, HO 0co60e 3HauYeHue
MMeIT CTabunmsaTopbl MeMO6paH TYUYHbIX KNIETOK (KPOMONVH, KETOTUGEH),
KOTOpble 61OKNPYIOT HE CTOJIbKO Bbl6POLLEHHbIN B KPOBb F’MCTaMUH,
CKOJIbKO OCTaHAB/IMBAKOT CaM MpoLecc 6bICTPOro NOCTYMN/eHNSA B KPOBb
BCeX Me4naTopoB.

CvmMmnTombl

Y pasHbIX NtoAer YacToTa, UHTEHCUBHOCTb U CAMU CUMIMTOMBI
oTAn4aTcs. XXanobbl MOryT NOSABASITLCA OT BOJIHEHUS, NPpUEMa
HEeKOTOPbIX MPenapaToB N OT APYrUX NPUUNH.

Bo3MO)KHble CMUMNTOMbI:

* CO CTOPOHbI KOXXWU: KpanMBHMLA, BHEe3anHoe NnokpacHeHue, 3ya;

* CO CTOPOHbI XeNyAOYHO-KNLLEYHOro TpakTa: TOWHOTAa, gnapes,
60/1b B )XMBOTE;

* CO CTOPOHbI AbIXaTe/IbHOW CUCTEMbI: CBUCTSALLEE AbIXaHWe,
HaCMOPK UIN HAaNPOTMB 3a/10)KEHHOCTb HOCa;

* CO CTOPOHbI CEpAEYHO-COCYANCTON CUCTEMbI: FONIOBOKPY>KEHUE,
CHUXXEHMe apTeprnanbHOro AaBfieHus, YYyBCTBO cepaLebneHuns;

* CO CTOPOHbI HEPBHOW CUCTEMBbI: KTYMaH B ros10Be», r0JI0BHas
60/b, AYPHOTa;

e 06LWMe CUMNTOMBbI: ObICTPas YTOMISAEMOCTb, C/1ab0CTb.

MepeBenn Ha PyCccKuin A3bIK 1 aganTUpoBanu
Bpay-rematosnor MotaneHko B.I. n Bpau-TepaneBT Napbysosa A.A.
lopoackas knnHnyeckas 6onbHuLa Ne31 (r.CaHkT-MeTepbypr, Poccns)
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MexayHapoaHbIi AeHb CBeAeHUM
0 MacToLMTO3€e U O APYrUX
TYYHOK/IETOUYHbIX 3aboneBaHUsAX

mastocytosis-mcas.org

YacTble pasgpaxutenu

TeyeHMe TYYHOK/IETOUYHbIX 3a60/1€eBaHNIN BapbUpPYeT: Y OAHUX
nayMeHTOB CUMNTOMbI Pa3BMBAlOTCA Ha MHOre nNpoBoLuMpytoLme
daKTopbl, B TO BpeMsi KaK y APYrnx HU oguH U3 paKTOpPOB He
npuBOAUT K XXanobam. ObpaTuTe BHMMaHME Ha TO, UTO HEKOTopble
neKapcTBa v NMLLA MOTYT 6bITb MPUYUNHON peakumm Bbibpoca
MeaMaTopoB, OAHAKO 3anpeLéHHbIX NPOAYKTOB UK rnpenapaTos
HeT, TaK KaK y Ka)k,oro nauneHTa BCé NHANBUAYabHO.

Peakuum MoryT BO3HUKaTb Ha:
e pe3Kkue nepenagbl TeMnepaTypbl BO34yXa UAN TeNa;
* BbICOKOE apTepuasibHOe JaBeHNE;
e TpPUNN NN Apyrue nHdekunu;
* XMPYpPrvyeckoe nan CToMaTo/IornMyYeckoe eyeHune;
e HeEKOoTOopble NPOAYKTbl MNTAHUS;
e pe3Kue 3anaxu;
e HEKOTOpble IeKapCTBEHHbIE NMpenapaThbl;
e BOJIHEHME NN FTOPMOHAJIbHbIE U3SMEHEHMS.

UTo genaTb, ecv Bbl 3aMno[03puan y cebs
TYYHOK/IETOUHOE 3a6osieBaHne

CneguTte 3a cMMNTOMaMM:

e BeAuTe AHEBHUK, B KOTOPOM 3anucbiBaiTe NposiBNeHna
60ne3HN, BO3MOXKHbIE NpoBouupytolne ¢akTopbl, BpemMs v
06CTOATENLCTBA X BOSHUKHOBEHMS;

e 3anuncbiBanTe, Kakue fekapcTea nav AobaBKu Bbl MPUHMMAaETe.

O6paTuTechb K Bpauyy:

* pacCKa)kmTe eMy O CBOUX >asobax;

e 06CyaANTE HEOBXOAMMOCTb CAAYU AOMNOSTHUTENIbHbLIX aHANN30B
KPOBU U/WUNN KOHCYNbTaLUW remMaTosiora Uamv aanaeprosora,
YTOObI NCKAYUTBb NN OO6HAPYXXUTb 3a60/1eBaHNSA TYYHbIX
K/NeToK.

NeyeHne
BONBLUMHCTBO 60/IbHLIX HY>XAAaeTCcsl B MUHUMAIbHOM, HO
exxegHeBHOM Npuéme npenapaToB. JleueHVe MOXeT BK/1toYaTb:
* npenaparbl, HENTpanmsyrLime rMCTaMmH NI ero Bbl6poc ns
KNneTok;
e KOppeKLuu o obpasa XXU3HU;
* Npu arpeccrBHbIX GOpMax TYYHOKIETOYHbIX 3a60n1eBaHUI
NPUMEHSIOTCA XMUonpenaparbl.

JKCTPEHHbIe CUTyauuu

B uenom TeyeHme TY4YHOK/IETOUHbIX 3a6os1eBaHUiA 6haronpusTHoe.
XOTsl HEKOTOPbIM 60/IbHLIM MOXKET NOHAA06UTBLCS CKopas
MeaULMHCKasa noMolb. MpUYnHbI BbI30Ba CKOPOW NMOMOLLU MOTYT
ObITb:

e 3aTpyAHeHue AbIXaHUS;

e OTeK Inua, ryé nnm ropna, YTo MOXKeT NPUBECTU K CAABNEHNIO

AbIXaTeNbHbIX NyTen;

e BHe3anHoe najgeHve apTepuranbHOro AaB/eHUs;

e CUNbHas Anapesa Unu pBoTa;

* MOTepA CO3HaHWMA.

3aK/iroyeHue

3Ta NaMsATKa NoceBsiLeHa 3a6on1eBaHUAM TYUYHbIX KJ1€TOK. 3TO
60ne3Hn peakue N Manounsy4dyeHHble, O4HAKO sieyeHne pa3paboTaHo
" 3pPeKkTMBHO UcrnonblyeTcs. HekoTopble popMbl 3abonesaHUA
NpoTeKatoT Ierko U He TPebYIOT lIeyeHUs!, B APYrmnX cayyasnx
HeobxoAMMO 60/bLUe YCUNNIA U TePreHNs KakK NauueHTa, Tak U
Bpaya. [lenCcTBYyiTe BMeCTe C BpayuoMm, 1 Bbl 406bETeCh ycnexal
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	Если я подозреваю у себя тучноклеточное заболевание
	ИНФОРМАЦИОННЫЕ МАТЕРИАЛЫ ДЛЯ ПАЦИЕНТОВ И ИХ БЛИЗКИХ
	mastocytosis-mcas.org
	Частые раздражители
	Течение тучноклеточных заболеваний варьирует: у одних пациентов симптомы развиваются на многие провоцирующие факторы, в то время как у других ни один из факторов не приводит к жалобам. Обратите внимание на то, что некоторые лекарства и пища могут быть причиной реакции выброса медиаторов, однако запрещённых продуктов или препаратов нет, так как у каждого пациента всё индивидуально.
	Реакции могут возникать на:
	резкие перепады температуры воздуха или тела;
	высокое артериальное давление;
	грипп или другие инфекции;
	хирургическое или стоматологическое лечение;
	некоторые продукты питания;
	резкие запахи;
	некоторые лекарственные препараты;
	волнение или гормональные изменения.


	Что делать, если вы заподозрили у себя тучноклеточное заболевание
	Следите за симптомами:
	ведите дневник, в котором записывайте проявления болезни, возможные провоцирующие факторы, время и обстоятельства их возникновения;
	записывайте, какие лекарства или добавки вы принимаете.

	Обратитесь к врачу:
	расскажите ему о своих жалобах;
	обсудите необходимость сдачи дополнительных анализов крови и/или консультации гематолога или аллерголога, чтобы исключить или обнаружить заболевания тучных клеток.

	Лечение Большинство больных нуждается в минимальном, но ежедневном приёме препаратов. Лечение может включать:
	препараты, нейтрализующие гистамин или его выброс из клеток;
	коррекцию образа жизни;
	при агрессивных формах тучноклеточных заболеваний применяются химиопрепараты.


	Экстренные ситуации
	В целом течение тучноклеточных заболеваний благоприятное. Хотя некоторым больным может понадобиться скорая медицинская помощь. Причины вызова скорой помощи могут быть:
	затруднение дыхания;
	отек лица, губ или горла, что может привести к сдавлению дыхательных путей;
	внезапное падение артериального давления;
	сильная диарея или рвота;
	потеря сознания.


	Заключение
	Эта памятка посвящена заболеваниям тучных клеток. Это болезни редкие и малоизученные, однако лечение разработано и эффективно используется. Некоторые формы заболевания протекают легко и не требуют лечения, в других случаях необходимо больше усилий и терпения как пациента, так и врача. Действуйте вместе с врачом, и вы добьётесь успеха!

	Что такое заболевания тучных клеток?
	Тучные клетки – это часть иммунной системы. Они есть в большинстве тканей организма, особенно в легких, желудочно-кишечном тракте и коже. Из тучных клеток в кровь попадает более 200 разных веществ (медиаторов), в первую очередь гистамин и триптаза. Заболевание развивается, если тучных клеток становится слишком много или они начинают чрезмерно «выбрасывать» в кровь медиаторы в ответ на обычные воздействия.
	Рассмотрим основные виды заболеваний.

	Виды заболеваний тучных клеток
	Избыток тучных клеток называют мастоцитозом. Мастоцитоз бывает агрессивный или, самый частый, неагрессивный. При неагрессивных формах тучные клетки можно часто найти в коже. Кроме того, эти клетки находят в костном мозге, селезёнке и кишечнике, однако внутренние органы работают правильно. При других формах: тучноклеточная саркома, тучноклеточный лейкоз и агрессивный мастоцитоз — может измениться состав крови, значительно увеличиться печень и селезёнка, пострадать кости, и в целом самочувствие и состояние больного быстро ухудшается.
	Синдром активации тучных клеток (САТК) проявляется в первую очередь реакциями высвобождения медиаторов: головокружением, зудом и другими. Типичной сыпи и увеличения селезёнки при САТК не бывает. Диагностика САТК может быть сложной, так как избытка тучных клеток, как правило, не выявляется. Однако симптомы, анализы крови и оценка эффективности разных препаратов позволяют поставить правильный диагноз. Основное лечение — антигистаминные препараты, которые можно принимать годами.
	Наследственная альфа-триптаземия (НАТ) — это тоже одно из нарушений действия тучных клеток. Триптаземия возникает, когда появляются дополнительные копии гена TPSAB1, что ведёт к «перепроизводству» альфа-триптазы. Дополнительные копии TPSAB1 иногда можно найти как у пациентов с другими формами мастоцитоза, так и без значимого избытка тучных клеток. В лечении также используют антигистаминные препараты, но особое значение имеют стабилизаторы мембран тучных клеток (кромолин, кетотифен), которые блокируют не столько выброшенный в кровь гистамин, сколько останавливают сам процесс быстрого поступления в кровь всех медиаторов.

	Симптомы
	У разных людей частота, интенсивность и сами симптомы отличаются. Жалобы могут появляться от волнения, приёма некоторых препаратов и от других причин.
	Возможные симптомы:
	со стороны кожи: крапивница, внезапное покраснение, зуд;
	со стороны желудочно-кишечного тракта: тошнота, диарея, боль в животе;
	со стороны дыхательной системы: свистящее дыхание, насморк или напротив заложенность носа;
	со стороны сердечно-сосудистой системы: головокружение, снижение артериального давления, чувство сердцебиения;
	со стороны нервной системы: «туман в голове», головная боль, дурнота;
	общие симптомы: быстрая утомляемость, слабость.






