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Mezi vzacna onemocnéni, kterd se vyskytuiji
pfedevSim u dospélych mladSich vé&kovych
skupin — tj. ve vékové skupiné vojenskym in-
ternistdm nejbliZ$i, patfi systémova mastocy-
téza (SM).

Mastocyty jsou tkariové a krevni buiiky, kte-
ré maji v cytoplazmé &etnd bazofilni granula
a produkuji heparin, histamin, serotonin a
snad i jiné substance (7). Jejich biologicka
funkce je zndma jen zCasti.

SM byla v poslednich desetiletich popséana
v nékolika desitkdch pf¥ipadd (1, 2, 3, 4, 6, 9,
10, 11). Presto jde o chorobu, jejiZ klinicky
obraz neni v plném rozsahu zndm. Priznaky
a pribéh onemocnéni jsou totiZ tak variabilni,
Ze podle Tempky a spol. — 1973 (9) dosud
nebyly popsadny dva pripady se stejnymi pro-
jevy. KaZdé pozorovani je proto cennym pii-
nosem k bliZ§$imu poznéni této pomérné vzacné
nemoci. V€asné stanoveni diagnozy je v posled-
nich letech vyznamné i proto, Ze byly zazname-
ndny uspéchy s kombinovanou cytostatickou
1é¢bou.

Kasuistika

J. P., 20letd laborantka konzervarenského prﬁmyslu,‘
byla bez obtiZi aZ do bfezna 1975. Tehdy se zacaly
objevovat v nepravidelnych intervalech a bez pozorovatel-
né zévislosti na dalsich okolnostech silné zéachvatovité
bolesti hlavy, provdzené v§sevy syté rudych, né€kdy ma-
povitych eflorescenci na kiZi celého téla. Soutasné mi-
vala pocit horkosti v celém té&le, svédéni kiZe, byvala
dus$né, méla pocit buSeni srdce, artralgie nosnych klou-
bt a teploty 38—39 st. C. ObtiZe trvaly mékolik minut
aZ jeden den. Frekvence byla naprosto nepravidelna
(jedenkrat za mésic aZ 3krat v tydnu). Variabilni byla
rovné&Z intenzita jednotlivfch pfiznakdl. Mezi zachvaty
méla pocit naprostého zdravi aZ na psychickou labi-
litu, vyvolanou hlavn& strachem z dalSich z4chvati.

V Cervenci a z4&r1 1975 byla hospitalizovédna na inter-
nim oddéleni dvou okresnich nemocnic. Dostupné in-
terni klinické i laboratorni vySetfeni bylo negativni.
25. 9. — 18. 11. 1975 byla poprvé hospitalizovdna na
II. interni klinice na$i fakultni nemocnice. Somaticky
nédlez byl normélni, aZ na lehkou hepatosplenomegalii
(jatra presahovala pfi vySetfeni v poloze na zadech
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oblouk Zeberni v medioklavikuldrni ¢afe o 2 cm, sle-
zina v inspiriu o 2 cm). Opakované& byly pozorovany
udavané zachvaty, které ji budily i v noci, trvaly 15 aZ
20 minut. Dochédzelo k ménlivému mapovitému tmavé
¢ervenému exantému na k#Zi celého téla s neklidem
a poklesem krevniho tlaku o 20—30 torri.

P¥es d¢etnd pomocnd laboratorni vySetieni nebylo
moZno dospét k diagn6ze. Byla. ddle sledovédna doma.
K prudkému zhor$eni dos$lo v prosinci 1975. Objevil se
protrahovany flush obvyklého charakteru, provéazeny
dusnosti, tachykardii, hypotenzi, nauzeou, zvracenim,
intenzivnimi bolestmi pod meéikem a obluzenim.
V okresni nemocnici byla vylouéena n&hld p#ihoda
briSni a byla pifeloZena k ndm (prosinec 1975, 1é&ena
do konce ledna 1976). Objevila se t&Zka dysfagié,
prudkd retrosternalni bolest, dal$i den masivni meléna
a hematemeza. Vazografie briSnich cév a fibroskopie
Zaludku neukdzaly zdroj krvaceni.-Zvyraznila se sple-
nomegalie a vznikly zndmky hypersplenismu s pancy-
topenii. V dnoru 1976 byla na chirurgické klinice nasi
fakulty provedena splenektomie, apendektomie, odebra-
na peroperacn& tkan z jater a mezenteridlnich uzlin
k histologickému vySetfeni. Peroperaéni prab&h byl
klidny, rekonvalescence bez zvlaStnich p¥ihod. Byla
v domécim lé¢eni. 9. 4. 1976 vznikly difdzni bolesti
bficha, artralgie kloubG hornich i dolnich konéetin
bficha, artralgie hornich i dolnich kondetin a za néko-
lik hodin opét zachvat flushe s dalSimi jiZ popsanymi
obtiZemi v&etn& hematemezy sledované hypotenzi. So-
kovy stav se nedafilo 1é€ebné& ovlivnit a nésledujici den
pri opakovanych hematomezdch nemocnd zemfela.

Laboratorni nélezy, provedené ve velké vét$iné vicekrat,
jsou shrnuty v tabulce & 1. Prehled patologickych
hodnot uvadime zvlast:

Prehled patologickych nalezii

FW: kolisala od hodnot 20/39 — do hodnot 34/64.

OK ve stolici opakované silné pozitivni.

EKG: pfi zachvatech flushe nebo bezprostiedn& po nich
nespecifické zmény v tdseku ST.

Cholesterol 120—160 mg%.

Zalude&ni chemismus: vzorek z bazdlni sekrece: pH 2,0,
objem 105 ml. V dalSich vzorcich pH 1—2, objem

od 15 do 30 ml. Celkovy objem 241 ml, odbyt
15,07 mE/1.
Krevni obraz: piri prijeti hematokrit 30,5 %, Hb

10,08 g%, Hb konc. 33 %, trombocyty 81000 v 1 mm3
(dalsi hodnoty prab&Zn& 93000, 130000, 150 N00,
91 000). Hodnota leukocytdi kolisala od 3000 do 5000
v 1 mm3, rozpodet trvale normélni.

Trombinovy &as

23. 12. 1975: 19,8” — 19,6” (K 14,07 — 14,2")
(za pouZiti metylénové modii se neménil)
Faktor V
23. 12. 1975: 27,07 — 28,2" (K 27,07 — 28,2”)
15. 1. 1976: 36,2” — 37,8"” (K 32,2” — 31,4")
9. 4. 1976: 14,07 — 14,2"” (K 35,2” — 35,4")
Faktor VII
15. 1. 1976:
1'46” — 1'45” (K 67,8” — 68,8")
9. 4. 1976: 61,07 — 60,07 (K 35,2” — 35,4")
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Faktor X

19. 12, 1975: 31,0” — 31,6” (K 25,4” — 26,8")

23. 12. 1975: T 35,2” — 35,4" (K 24,8” — 24,4")

6. 1. 1976: 27,07 — 274" (K 264” — 27,2")
Faktor I

23. 12. 1975: 29,8” — 27,2" (K 24,8” — 25,8")

6. 1. 1976: 34,8” — 33,8” (K 27,4” — 28,0”)

Peropera¢ni biopsie z jater a sleziny: inliltraty masto-
cytd.

Klinickd diagnoéza byla v naSem pfipad® stanovena
z peroperacnich biopsii jater a sleziny. Rozsghlé in-
filtraty mastocytli byly pozdé&ji nalezeny pii pitvé v jat-
rech, slezin&, kostni dieni, kZi, gastrointestinalnim
traktu a uzlinéch.

Lécebn& byl na$i nemocné podavdan 1 den pied smrti
Cyklofosfamid v ddvce pouze 50 mg i. v., z obavy pted
uvoln&nim medidtorli z rozpadajicich se bun&k tumoru

a zhorSeni krize. K planovanému postupnému zvyseni

davky za pouZiti kombinace COP (Cyklofosfamid+ Onco-
vin+Prednison) nedoslo.

Diskuse

Bohaté a zajimavé piiznaky mastocytozy 1ze
odvodit z patofyziologie mastocytd. Nadpro-
dukci a zv§Senym uvoliiovanim histaminu vzni-
ké pestra koZni symptomatologie, svédéni, der-
mografismus, horecka, bolesti hlavy, zdufeni
nosni sliznice, dusSnost z kfedi pridusek aZ
zachvaty priiduS$kového astmatu (8). P¥i uvol-
néni vétSiho mnoZstvi histaminu (tFeni kiZe,
teplo, ndmaha) miZe dojit ke generalizované
vazomotorické reakci — ,flushi“, kdy lze pro-
kézat zvySenou hladinu histaminu v Kkrvi a
jeho metabolitli v moc¢i (10). V oblasti travici-
ho traktu vznikd hyperacidita, hypersekrece
Zaludec€ni Stadvy a zvraceni (10), zvy$end mo-
tilita stfevni a prajmy (3). Vyjimectn& mizZe
dojit aZ k tzv. histaminovému Soku (5). Ne-
mocnd J. P. méla jen nékteré piiznaky, coZ
je podle literdrnich tdaji obvyklé (9) — va-
riabilita priznaka souvisi asi s funkéni nezra-
lostl a atypiemi sekrece u mastocyti. Nadpro-
dukce heparinu a mukopolysacharidi je fidSim
jevem. U nemocné ]. P. jsme pozorovali koa-
gulatni poruchy, avSak laboratorné nikdy
pFesné vyhrané&né a trvalé. Nizkd hladina cho-
lesterolu (ovlivnénd téZ heparinem — 8) byla
u naSi nemocné jen piechodna.

Heparin, event. kys. hyaluronov4, maji uzky
vztah k tvorbé vaziva v kaZi, jdtrech — kde
miZe vzniknout aZ cirhéza, ve sleziné a jinde
(3). Stejnym mechanismem snad vznikaji pes-
tré zmény kostni, pozorovatelné rentgenolo-
gicky — soucCasné osteosklerotické i osteo-
lytické ndlezy (6, 9). U nemocné ]J. P. nebyly
zjiStény.

Uloha serotoninu neni u mastocytozy jesté
plné objasnéna. Jeho produkce mfiZze vyvolat
zmény podobné karcinoidu (10). Z tohoto hle-
diska by bylo zajimavé studovat prFibuznost
obou chorob co do humorélnich a klinickych
projevil. Diferencidlni diagnostika miZe byt
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Obr. 1: Elektronmikroskopicky porizend mikrofotografie
pFi zvétSeni 13 800krdt
Z dvou mastocyti, nalezengych v portdlnim sinu jater,
jsou dobre patrnd jddra (n) a v cytoplazmé éetnd
granula (g)

Obr. 2: Elektronmikroskopickd mikrofotografie
pFi zvétseni 41 000krdt.
Kromé édsti jddra mastocytu (n), které md dvojitou
strukturu jaderné membrdny, jsou patrna &etnd jemné
zrnitd, hrubé zrnitd i zcela kompaktni granula (g).

Pozn.: Obr. & 2 vznikl véts§im zvétsenim pole vyznade-
ného na obr. é. 1

obtiZnd. Zdrojem obtiZi pti stanoveni diagnd-
zy u nemocné ]. P. bylo dlouho pfedevsim to.
Ze jsme na jedné strané& opakované ziskavali
jen normélni hodnoty serotoninu v plazmé a
kys. 5-hydroxyindoloctové v mod&i a na druhé
strané jsme nemohli prokéazat infiltraci masto-
cyty v kostni dreni ze sterna a p#i histologic-
kém vySetfeni kostni diené& ziskané trepano-
biopsii z lopaty kyéelni kosti, pokud nebyla
provedena peroperacni biopsie z jater, uzlin
a sleziny a metachromaticky nabarvena. Bylo
pfitom od pocatku jasné, Ze hepatosplenome-
‘galie nepat¥i do obrazu karcinoidu.
Vychodiskem terapeutického postupu je to,
Ze SM lze povaZovat za hemoblastozu, blizkou
snad non-Hodgkinovym lymfomm. Jde o ma-
ligni bujeni bunék patficich do retikuloendo-

telidlni soustavy. Proto byly podle riiznych
autori pouZivdny kombinace cytostatik, napf.
COP (4). Podarilo se tak dosdhnout alespori
parcidlni remise (4). Né&ktefi doporucéuji zpo-
¢atku malou davku, aby se zabrénilo prudké-

Tab. 1
Prehled provedenych laboratornich vySetieni
- Normadlni vySetfeni Patologicka vySetfeni
Mo¢+sed., kreatinin, N-modoviny, FW, okultni krva-

zeni, krev. plyny,
pfecitlivélost na
histamin koZnim

clearence kreatininu, kvant. bakteri-
urie, minerédly v mo¢i a séru

testem
RTG srdce, plic, Zaludku, pitefe a
panve, irigoskopie, rektoskopie, gama-
grafie jater, EKG ———|—repolarizaéni
zmény
Glykémie, soubor jaternich testi, al-
kalick4 a kysel4 fosfatdza, GOT,
GPT, EFB, BSP test, latex-fixa¢ni
reakce, SCAT, kys. sialovd, BWR,
Fe v plazm¢, cholesterol —|—>sniZen

Orgén. protilitky, ANF, LE buiiky,
imunoelektroforéza, akumulace rad.
jodu, spirometrie, EEG, Zalude¢ni
chemismus, porfyriny v -modi

Neurol., gynekol. a oéni vySetfeni

Kys. vanylmandlové, serotonin, kys.
hydroxyindoloctovd, latex-histamino-
vy test, provokaéni test s noradrenali-
nem a s horkym c¢ajem

Coombstiv test, Giplné koagulaéni vy-
$etfeni aZ na:

—>trombinovy ¢as,
f. V, VIL, X, IT
Tolerance protaminu, skére AF v leu-
kocytech

trombocyty—|—>trombocytopenie

leukocyty ——|—>leukocytopenie
Sterndlni punkce anémie
Histologie kostni dfené ze sterna podle
Waitze, trepanobiopsie z hfebene ky-
Celni kosti

Pozn.: Nilezy jen intermitentné patologické jsou oznaceny
$ipkou, sméfujici do oddilu patologickych nélezi.

mu rozpadu nadoru a vzniku ,histaminového
Soku“ (8). Efekt terapie u nemocné J. P. nelze
posoudit pro kratkost 1é¢by. Obecné& je vSak
Géinnost 1é¢by jednim z dbvodd, pro€ je t¥eba
v€asné diagnostice SM vénovat pozornost.

Kasuistika byla prednesena ve zkrdceném zné&ni
na XXIII. konferenci vojenskych internistd 15.—16. 9.
1976 v Olomouci.
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