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 �Мастоцитоз — хроническое, в некоторых случаях 
семейное заболевание, обусловленное доброкаче
ственной пролиферацией тучных клеток, из которых 
формируются инфильтраты в коже и других органах 
и тканях [2].

заболевание мастоцитоз, или пигментная крапив
ница, впервые было описано в 1869 г. Nettleship у двух
летнего ребенка. Термин «мастоцитоз» предложили 
Sezary в 1936 г., а затем R. Degos в 1951 г., и этот тер
мин используется до сих пор. пигментная крапивница 
довольно редкое заболевание. В Рф на 1000 пациен
тов приходится 0,12—1 случай мастоцитоза [2].

Несмотря на относительно редкую встречаемость, 
мастоцитоз является актуальной проблемой, обуслов
ленной сложностями в лечении, отсутствием четкой 
нормативной документации по терапии данного забо
левания.

первые проявления данной патологии возникают 
у 70% детей в возрасте от 1 до 12 мес., встречаются 
случаи возникновения заболевания у новорожденных, 
а также детей старшего возраста и взрослых людей. 
заболевание встречается с  одинаковой частотой 
у лиц обоих полов [5].

Этиология и патогенез
Точная этиология мастоцитоза у детей неизвестна. 

у взрослых причиной заболевания часто бывает сома
тическая мутация в KITгене, рецепторе фактора ство
ловых клеток; у детей также был обнаружен ряд мута
ций, однако их клиническая значимость неясна [1].

Характерным признаком мастоцитоза является 
пролиферация тучных клеток. при стимуляции иммун
ными и  неиммунными механизмами происходит вы
свобождение ряда медиаторов.

у  взрослых кожные инфильтраты тучных клеток 
могут быть связаны с системной пролиферацией зло
качественных тучных клеток.

признаки и симптомы мастоцитоза объясняются 
увеличением числа тучных клеток, а также избыточной 
выработкой в них и высвобождением медиаторов. при 
стимуляции гранул тучных клеток происходит выделе
ние гистамина, нейтральных протеаз и протеогликанов. 
Кроме того, в тучных клетках синтезируются различные 
липидные медиаторы (простагландин D 2, сульфидо
лейкотриен и тромбоцитактивирующий фактор — ТАф). 
придается особое значение генетическим факторам, ан
гиопатиям, аутоинтоксикациям, заболеваниям печени и 
желудочнокишечного тракта [1, 2].

Клиническая картина и диагностика
В течении мастоцитоза выделяют следующие типы:
1) пигментная крапивница (60—80%);
2) солитарная мастоцитома (10—35%);
3) телеангиэктатический тип (диффузный кожный 

мастоцитоз);
4) мастоцитоз узловой;

5) системный мастоцитоз.
Кожная форма мастоцитоза у  детей склонна 

к спонтанному регрессу [4].
у  значительной части взрослых отмечается си-

стемный мастоцитоз. Как правило, в  60% случаев 
встречается вялотекущее течение с кожными проявле
ниями и у 40% пациентов — агрессивный мастоцитоз, 
такие пациенты могут не иметь кожных проявлений. 
Симптомы системного мастоцитоза зависят от  ло
кализации инфильтратов и включают зуд, флашинг, 
уртикарии, ангионевротический отек, головную боль, 
тошноту, рвоту, приступообразные боли в животе, ди
арею, язву двенадцатиперстной кишки и/или желудка, 
мальабсорбцию, симптомы могут возникать спонтанно 
или появляться в результате факторов, которые спо
собствуют дегрануляции тучных клеток (употребление 
алкоголя, кодеина, трение больших участков кожи) [5].

Диагностика основывается на следующих критери
ях: главный критерий — типичные клинические прояв
ления и один или два из следующих критериев: 

1) мономорфный инфильтрат из тучных клеток (бо
лее 20 в поле зрения);

2) обнаружение сKITмутации в кодоне 816 в тка
нях биоптата из очага поражения [6].

Лечение
по данным литературы, важным моментом при те

рапии мастоцитоза является исключение факторов, вы
зывающих дегрануляцию тучных клеток (физические 
факторы, к которым относятся механическая стимуля
ция, тепло, холод, физическая нагрузка; прием лекар
ственных препаратов, таких как ацетилсалициловая 
кислота, опиаты, полимиксин В, рентгенконтрастные 
вещества; укусы насекомых) [3].

Внутрь назначаются блокаторы Н1, H2гистамино
вых рецепторов, ингибиторы дегрануляции. Нередко 
применяют указанные препараты в  сочетании. при 
недостаточной эффективности указанных групп пре
паратов, при возможном участии в патогенезе дерма
тоза иных биологически активных веществ, назнача
ются препараты широкого спектра антимедиаторного 
действия с антибрадикининовыми, антисеротониновы
ми свойствами. Системные кортикостероидные препа
раты применяются в случае буллезной формы масто
цитоза. Используется также фототерапия уфА1 или 
пуВАтерапия [7, 8].

Местно кортикостероидные препараты применя
ются 1—2 раза в день до 10—14 дней, иногда под ок
клюзией. пузырные элементы можно вскрывать с по
следующей обработкой местными антисептическими 
растворами. Отдельные элементы подвергаются крио
терапии, электрокоагуляции.

Описание клинического случая
пациент А., возраст 2,5  года, поступил на прием 

к дерматовенерологу амбулаторнополиклинического 
отделения бу ХМАО — югры «Сургутский клиниче
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ский кожновенерологический диспансер» в сопрово
ждении матери с жалобами на высыпания на коже ре
бенка, сопровождаемые периодически возникающим 
интенсивным зудом.

Из анамнеза заболевания: болен с 6 мес. жизни, 
когда впервые появились два элемента на коже жи
вота, сопровождаемые зудом. С  течением времени 
начали появляться новые элементы. Начало заболе
вания родители ни с чем не связывают. Ребенок полу
чал лечение у педиатра, дерматовенеролога по месту 
жительства (антигистаминные препараты, топические 
стероидные препараты) с непродолжительным поло
жительным эффектом.

Анамнез жизни: ребенок от первой беременности, 
протекавшей на фоне гестоза легкой степени. Роды 
в срок 38—40 нед., дихореальная, диамнеотическая 
двойня, масса при рождении 1990 г, рост 46 см, окруж
ность головы 32 см. Оценка по шкале Апгар 7—8 бал
лов. Рост и развитие ребенка по возрасту, прививки 
в срок.

у второго ребенка, со слов матери, патологических 
высыпаний на коже нет.

перенесенные заболевания: острый конъюнктивит, 
дакриоцистит, неинфекционный колит, острый гной
ный подкожный парапроктит, ОРВИ, анемия легкой 
степени тяжести.

Наследственность не отягощена.
Аллергические реакции на лекарственные препа

раты в прошлом отрицает.

Объективный статус: общее состояние удовлет
ворительное. Телосложение правильное, удовлет
ворительного питания. периферические лимфати
ческие узлы не увеличены. Тоны сердца ритмичные, 
приглушены. печень — у края реберной дуги, селе
зенка не увеличена. Стул и диурез — без особенно
стей. Температура тела 36,5 °С; частота сердечных 
сокращений 113 в  минуту, артериальное давление 
110/80 мм рт. ст.

Локальный статус: патологический кожный про
цесс носит распространенный характер. Локализуется 
на коже волосистой части головы в височных, темен
нозатылочной областях, на коже лица в области лба, 
на  коже туловища в  области груди, живота, спины, 
на коже разгибательной поверхности бедер. представ
лен множественными папулами от 0,3 до 0,5 см, узла
ми до 2,0 см на видимо неизмененном фоне от розо
вого до желтокоричневого цвета, от плотной до мяг
коэластической консистенции, безболезненными при 
пальпации (рис. 1а, б). Симптом унны положительный 
(рис. 2).

Дермографизм розовый, температурная, тактиль
ная, болевая чувствительность кожи сохранена. Тур
гор, влажность кожи в норме. На основании анамнеза, 
клинической картины поставлен диагноз: мастоцитоз, 
узловая форма.

Рекомендовано обследование пациента у  педиа
тра, гастроэнтеролога, инфекциониста, аллерголога
иммунолога, гематолога.

Рис. 1. Пациент А.; до лечения

а б
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Назначена терапия: сироп Кетотифен 2,5 мл в сут
ки 14 дней, капли Цетиризин 10 капель (5 мг) в сутки 
14 дней.

Наружно (по решению врачебной комиссии) назна
чена мазь такролимус 0,03% 2 раза в сутки 14 дней, 
учитывая отсутствие эффекта от  получаемой ранее 
наружной терапии [8].

На фоне лечения через 2 нед. отмечена положи
тельная динамика в течении кожного процесса. Высы
пания уменьшились в размере, побледнели, местами 
разрешились с  явлением вторичной гиперпигмента
ции (рис. 3а, б).

Заключение
Данный клинический случай приводится в  каче

стве примера использования мази такролимус (с по
ложительным эффектом) для лечения кожных прояв
лений мастоцитоза. 

учитывая отсутствие стандартов лечения боль
ных с мастоцитозом, клинических рекомендаций, не

Рис. 2. Положительный симптом Унны. Пациент А.; 
до лечения

Рис. 3. Пациент А.; после лечения

а

б

редко упорное рецидивирующее течение, является 
актуальным рассмотрение возможности разработки 
алгоритмов обследования, ведения данных пациентов 
в тесном сотрудничестве со специалистами смежных 
профессий (терапевтами, педиатрами, аллерголога
мииммунологами, гематологами и др.). 
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