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Cutaneous Mastocytosis: Clinical Case
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Skin syndrome is common in the practice of allergologist-immunologist, and it requires differential diagnosis. One of the rare skin

diseases among children is mastocytosis caused by excessive accumulation of mast cells in various organs. Cutaneous mastocytosis

is the most common form in children. The disease onset may occur at any age. The pathognomonic symptom of mastocytosis is

positive Darier sign. The presented clinical case demonstrates typical picture of cutaneous mastocytosis.
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Кожная форма мастоцитоза:

клинический случай

А.Х. Ибишева, М.Р. Шахгиреева, Л.В.-М. Джабраилова, А.Б. Хильдихароева,

Л.С. Успанова, К.А.-Р. Гетаева
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В практике врача аллерголога-иммунолога часто встречается кожный синдром, требующий дифференциальной

диагностики. Одним из редких кожных заболеваний у детей является мастоцитоз, который обусловлен избыточным

накоплением тучных клеток в различных органах. Наиболее распространенной формой у детей является кожный

мастоцитоз. Дебют заболевания возможен в любом возрасте. Патогномоничным признаком мастоцитоза считается

положительный симптом Дарье. Представленный клинический случай демонстрирует классическую картину кожной

формы мастоцитоза.
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Клинический случай

ОБОСНОВАНИЕ
Мастоцитоз — миелопролиферативное заболева-

ние, характеризующееся клональной пролиферацией

тучных клеток, приводящее к местным или системным

проявлениям [1]. Впервые мастоцитоз описан в 1869 г. 

J. Nettleship и W. Tay. В 1949 г. J. Ellis описал инфильтра-

цию тучных клеток в органах при вскрытии годовалого

ребенка с этой патологией [2]. Этиология и патогенез

мастоцитоза в настоящее время изучены не до конца.

В развитии настоящего заболевания большее значе-

ние придается разнообразным мутациям в гене KIT,

который отвечает за дифференцировку, выживание

и накопление тучных клеток в различных органах.

Мастоцитоз может встречаться как во взрослом, так

и в детском возрасте [3, 4]. Последняя классификация

заболевания обновлена в 2019 г. и включает себя [5]:

1) кожный мастоцитоз, который представлен тре-

мя видами: макулопапулезным, мастоцитомой и диф-

фузным кожным мастоцитозом;

2) индолентный системный мастоцитоз, не связан-

ный с гематологическими опухолями;

3) системный мастоцитоз, связанный с гематологи-

ческими злокачественными новообразованиями;

4) тлеющий системный мастоцитоз;

5) системный мастоцитоз (агрессивная форма);

6) саркому тучных клеток;

7) лейкоз тучных клеток.

У детей в 90% случаев встречается кожная форма 

мастоцитоза, при этом поражаются все возрастные груп-

пы: < 2 лет — 50%, 2–15 лет — 10%, а у 15% встречается

врожденная патология [3, 4, 6].

Клиническая картина мастоцитоза обусловлена

высвобождением медиаторов тучных клеток и их мест-

ным или системным действием. Кожный патологический

процесс при макулопапулезной форме может быть пред-

ставлен пятнами, бляшками, узелками, диаметр которых

составляет от нескольких мм до 1–2 см, локализован,

как правило, на коже туловища и конечностей. Лицо,

ладони и подошвы поражаются редко. Специфическим

симптомом любых форм мастоцитоза является симптом

Дарье — при растирании или поглаживании происхо-

дит дегрануляция тучных клеток, вызывающая волдырь,

покраснение, зуд и отек кожи. Макулопапулезная форма

представлена двумя вариантами, а именно мономорф-

ным и полиморфным. Мономорфный вариант прояв-

ляется небольшими отдельными красно-коричневыми

плоскими пятнисто-папулезными мономорфными пора-

жениями, преимущественно симметрично распреде-

ленными по телу. Полиморфный представлен больши-

ми коричнево-красными, неоднородными по размеру 
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и с асимметричным распределением [3]. В исследование, 

проведенное в Греции, были включены 108 пациентов 

с мастоцитозом, 46 из которых — дети. 83,8% детей стра-

дали полиморфным мастоцитозом, 13% — мономорф-

ным, 19,6% — солитарной мастоцитомой. Дебют забо-

левания среди детей, за исключением одного ребенка, 

отмечен в первые два года жизни (97,8%), в то время 

как среди взрослых заболевание дебютировало в дет-

ском возрасте лишь у 9,7% [7].

Мастоцитомы составляют 10–30% кожного масто-

цитоза, представляют собой одно или несколько пятен 

или узелков размерами 1–10 см, которые напоминают 

«апельсиновую корку» и локализуются чаще на тулови-

ще [8].

Диффузный мастоцитоз встречается у детей реже 

и составляет 1–3% кожного мастоцитоза. Клинически 

может проявляться буллами и волдырями, которые могут 

разрываться, оставляя эрозии и корки. Кроме того, 

для него характерно поражение внутренних органов. 

У детей с диффузным мастоцитозом симптом Дарье сле-

дует проверять с осторожностью, так как сильное меха-

ническое раздражение способно привести к массивной 

дегрануляции тучных клеток, которая может повлечь 

за собой в том числе артериальную гипотензию [9].

Диагностическими критериями мастоцитоза явля-

ются типичное поражение кожи, гистологическое под-

тверждение инфильтрации тучными клетками дермы 

и мутация в гене КIT [2]. Гистопатология характеризуется 

увеличением количества тучных клеток в сосочковом 

слое дермы, что может сопровождаться отеком дер-

мы и эозинофильной инфильтрацией. Некоторые иссле-

дователи считают, что уровень триптазы коррелирует 

с количеством тучных клеток в коже и тяжестью течения 

заболевания [10]. Лечение кожного мастоцитоза явля-

ется симптоматическим и включает в себя избегание 

триггеров, которыми могут быть механические и физи-

ческие раздражители, перепады температуры, инфек-

ции, аллергены, некоторые лекарственные препара-

ты — нестероидные противовоспалительные средства, 

миорелаксанты, противокашлевые, способствующие 

высвобождению медиаторов тучных клеток, однако их 

применение не противопоказано. Антигистаминные пре-

параты второго поколения и наружные кортикостероиды 

могут быть использованы для облегчения зуда при огра-

ниченных формах мастоцитоза. Хирургическое иссече-

ние может рассматриваться при солитарной мастоцито-

ме. Некоторыми учеными доказана роль омализумаба 

в лечении настоящего заболевания [1, 5].

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Девочка, 1 год 1 мес. Со слов матери, кожный пато-

логический процесс беспокоит с 4 мес, неоднократ-

но обращались к дерматологу, аллергологу-иммуноло-

гу, проведено исследование пищевой сенсибилизации 

методом иммуноферментного анализа — чувствитель-

ность к пищевым аллергенам не выявлена, установ-

лен диагноз «атопический дерматит», на фоне местной 

терапии кортикостероидами, антигистаминными препа-

ратами первого и второго поколений кожный патоло-

гический процесс без динамики. В связи с отсутствием 

эффекта от проводимой терапии аллергологом-иммуно-

логом направлена в медицинскую организацию третьего 

уровня для решения вопроса о маршрутизации пациента 

в федеральный центр. Госпитализирована в отделение 

аллергологии и иммунологии с целью уточнения диагно-

за и решения вопроса о тактике дальнейшего ведения.

Из анамнеза жизни известно: ребенок от 4-й бере-

менности (1-я беременность — девочка, 12 лет, здорова; 

2-я беременность — мальчик, 9 лет, здоров; 3-я беремен-

ность — девочка, 5 лет, здорова), протекавшей на фоне 

артериальной гипертензии, 4-х родов на 39-й нед, опе-

ративным путем. Оценка по шкале APGAR — 7/8 бал-

лов. Масса тела при рождении — 3950 г. Длина тела — 

52 см. К груди приложена сразу. Выписана на 6-е сут. 

Находилась на грудном вскармливании до 10 мес. 

Наследственный анамнез не отягощен. Вакцинальный 

анамнез: вакцинация по национальному календарю 

не проводится (отказ родителей).

Физикальная диагностика

Физикально обращал на себя внимания кожный 

патологический процесс, который был представлен пят-

нами, папулами светло-коричневого цвета, множествен-

ными расчесами, локализованными на коже туловища, 

верхних и нижних конечностей (см. рисунок). Симптом 

Рисунок. Многочисленные высыпания на коже туловища и конечностей

Источник: Ибишева А.Х., 2022, 2024.

Figure. Multiple lesions on the skin of the body and limbs

Source: Ibisheva A.Kh., 2022, 2024.
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Дарье — положительный. Субъективно беспокоил 

выраженный зуд. По остальным органам и системам — 

без особенностей.

Предварительный диагноз

По совокупности клинико-анамнестических данных 

был установлен предварительный диагноз: «Кожный 

мастоцитоз: макулопапулезная форма, полиморфный 

вариант».

Динамика и исходы

Лабораторное обследование пациентки: в гемо-

грамме, биохимическом анализе крови воспалительной 

активности, цитопении, нарушений белково-синтетиче-

ской функции печени не выявлено, система гемостаза 

без особенностей, уровень сывороточных иммуноглобу-

линов, витамина D находился в пределах референсных 

значений. Антитела к двуспиральной ДНК, миелоперок-

сидазе, протеиназе в патологически значимых титрах 

обнаружены не были. Уровень сывороточной триптазы 

составил 36,10 (норма < 11). По данным ультразвукового 

исследования органов брюшной полости, почек, сердца 

патология не зарегистрирована. По результатам морфо-

логического исследования кожи (материал направлен 

в НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева) в дерме наблю-

дается выраженная инфильтрация крупными клетками 

с эозинофильной гранулярной цитоплазмой, овоидными 

базофильными ядрами с мелкозернистым хроматином. 

При иммуногистохимическом исследовании выявле-

на экспрессия инфильтратом CD117. Реакция с S100 

на CD-117 негативна. Заключение: морфологическая 

картина мастоцитоза.

Таким образом, учитывая клинико-анамнестические, 

лабораторно-инструментальные данные, наличие кожно-

го мастоцитоза у ребенка не вызывало сомнений.

Специальных методов лечения данного заболева-

ния не разработано. Инициирована симптоматическая 

терапия антигистаминными препаратами второго поко-

ления, наружными кортикостероидами коротким курсом, 

на фоне которой нивелированы следы расчесов, зуд кож-

ных покровов. В настоящее время ребенок находится 

под наблюдением аллерголога-иммунолога. С момента 

установления диагноза 3–4 раза отмечалось усиле-

ние кожного патологического процесса на фоне ОРИ 

и однократного нарушения диеты — приема продукта, 

содержащего гистаминолибераторы. При хирургическом 

вмешательстве под общей анестезией нежелательных 

явлений не зарегистрировано. Однако от проведения 

вакцинации родители отказались.

Прогноз

Кожная форма мастоцитоза имеет благоприятное 

течение и тенденцию к самопроизвольному разрешению.

ОБСУЖДЕНИЕ
C. Meni и соавт. наблюдали за 53 детьми с мастоци-

тозом. У всех детей была обнаружена мутация в гене КIT. 

У 83% (44) из них отмечался макулопапулезный кожный 

мастоцитоз, у 7,5% (4) — диффузный кожный мастоцитоз, 

у 5,7% (3) — мастоцитома. Средняя продолжительность 

заболевания составила 12,1 года. Полный регресс был 

отмечен у 16 детей [11].

Индийскими учеными проведен ретроспективный 

анализ карт пациентов с подтвержденным детским 

мастоцитозом, поступивших в течение 11 лет в отде-

ление дерматологии. Все случаи были подтверждены 

гистологически. Среди анализируемых детей у 89,4% 

заболевание дебютировало до 2 лет, чаще всего встре-

чался макулопапулезный кожный мастоцитоз — 66,7 % 

(44), реже мастоцитома — 28,8% (19) и диффузный 

кожный мастоцитоз — 3% (2). Положительный симптом 

Дарье зарегистрирован у 71,2% (47) пациентов. Лишь 

у 42,9% (9) пациентов было зафиксировано повышение 

уровня триптазы. Мутация в гене KIT обнаружена у 5% 

(3). Среди симптомов значительно превалировали зуд — 

74,2%, боли в животе и диарея — 12,1%, респираторные 

симптомы — 6,1% [12].

По мнению некоторых авторов, повышение уровня 

триптазы > 20 нг/мл является одним из дополнительных 

критериев диагностики заболевания [13]. Другие ученые 

считают, что есть корреляция между степенью пораже-

ния и уровнем триптазы в сыворотке [14].

При изучении эпидемиологических особенно-

стей мастоцитоза в России было показано, что у 84% 

детей зарегистрирован макулопапулезный мастоцитоз, 

у 10% — солитарная мастоцитома и у 3% детей — диф-

фузный кожный мастоцитоз. Пик заболевания у детей 

встречался в первые 6 мес жизни (61,6%), а у взрос-

лых — в 19–30 лет (47,8%). При повторном анкетирова-

нии была отмечена тенденция к регрессу заболевания 

у 29,4% детей [15].

Актуальна вакцинация детей с мастоцитозом. 

Настоящее заболевание не является противопоказа-

нием для проведения иммунизации. Важно отметить, 

что реакции гиперчувствительности на вакцины у этих 

детей легкие и преходящие, частота их не отличается 

от таковой в здоровой детской популяции [5, 16].

Не менее важным является то, что некоторые лекар-

ственные препараты, необходимые для анестезии 

при проведении лечебных или диагностических про-

цедур, могут приводить к дегрануляции тучных клеток. 

Исследователи считают, что терапевтические вмеша-

тельства возможны, если в анамнезе нет чувствительно-

сти к данной группе лекарственных препаратов, однако 

рекомендуют проведение кожной пробы и постепенное 

введение препарата [2]. Другие исследователи считают, 

что проведение премедикации перед общей или местной 

анестезией, проведение тестирования лекарственных 

препаратов у пациентов с мастоцитозом не доказали 

своей эффективности в крупных исследованиях, и тре-

буют только тщательного сбора анамнеза, избегания 

триггеров, замены провоцирующих лекарственных пре-

паратов [17].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Мастоцитоз является малоизученным заболеванием, 

которое значительно снижает качество жизни пациен-

тов и требует осведомленности практикующих врачей. 

Кожная форма мастоцитоза имеет доброкачественное 

течение и склонна к самопроизвольному разрешению. 

Перспективными являются изучение патогенетических 

аспектов заболевания и расширение терапевтических 

возможностей.
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От законных представителей пациентки получено 

информированное добровольное согласие на публика-

цию результатов ее обследования, лечения и предостав-

ленных фотографий (согласие получено 30.08.2024).
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Patients’ legal representatives have signed written 

informed voluntary consent on publication of diagnosis 

and treatment results and provided photos (signed on 

30.08.2024).
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