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Mastozytose ist eine Krankheit mit vielen Gesichtern — sie kann in unterschiedlichen Formen auftreten
und zahlreiche Beschwerden verursachen, die individuell sehr verschieden sein konnen. Welche
Triggerfaktoren Symptome auslosen, kann sich ebenfalls von Person zu Person unterscheiden. Wie
sehr eine Mastozytose die Gesundheit und den Alltag von Betroffenen einschrankt ist daher sehr
variabel - manche Menschen haben kaum Beschwerden und fiihlen sich nicht beeintrachtigt, andere
Menschen sind schwer krank und konnen Freizeitaktivititen und Beruf nicht mehr ausiiben. Daher
spielen die genaue Diagnostik der Mastozytose-Form und die individuell abgestimmte Behandlung
eine wichtige Rolle.

> Definition und Ursache

Mastozytose ist eine seltene Erkrankung, bei der sich zu viele sogenannte Mastzellen im Korper
befinden. Je nach Form der Mastozytose sammeln sich die Mastzellen dabei in verschiedenen Geweben
und Organen an. Die Vielzahl der Symptome, die dabei auftreten kénnen, macht die Mastozytose zu
einer Krankheit mit vielen Gesichtern. Leider ist es fiir Betroffene mitunter ein langer Weg, bis zur
Diagnose der Mastozytose. Bei den meisten Betroffenen der systemischen Form lassen sich bestimmte
genetische Verdnderungen nachweisen. Die genauen Ursachen einer Mastozytose sind jedoch nicht
vollstandig erforscht.

> Krankheitsbild und Krankheitssymptome

Die Mastozytose wird in verschiedene Formen eingeteilt. Zunachst in die Mastozytose der Haut
(kutane Mastozytose) und die Mastozytose des gesamten Korpers (systemische Mastozytose). Diese
beiden Formen werden weiter unterteilt, je nachdem, wo im Korper die Mastzellen vermehrt auftreten
und welche Beschwerden sie verursachen.

Hautmastozytose (Kutane Mastozytose (CM))

Hautmastozytosen werden auch kutane Mastozytosen (kutan = die Haut betreffend) genannt. Hier
vermehren sich die Mastzellen in der Regel nur in der Haut. Hautmastozytosen treten meistens bei
Kindern auf und sind gutartig. Bei vielen heilen sie im Verlauf der Pubertdt ganz aus. Wenn
Erwachsene eine Hautmastozytose haben, konnen auch zusétzlich Symptome an anderen Stellen im
Korper auftreten. Die Hautmastozytose wird in verschiedene Formen unterteilt:

> Makulopapuldse kutane Mastozytose (MPCM)

Sie ist die haufigste Form der Hautmastozytose. Die MPCM zeichnet sich durch kleine braune bis
rotbraune Flecken auf der Haut aus, meist am Oberkorper und auf den Oberschenkeln. Das Gesicht
bleibt normalerweise ausgespart.

> Telangiectasia macularis eruptiva perstans (ITMEDP)
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Diese seltene Unterform der MPCM tritt meist bei Erwachsenen auf. Betroffene haben kleine
rosafarbene Hautflecken, die von erweiterten Blutgefafsen durchzogen sind.

> Diffuse kutane Mastozytose (DCM)

Die DCM ist eine sehr seltene Form, die vor allem bei Babys und kleinen Kindern unter drei Jahren
auftritt. Durch besonders viele Mastzellen in der Haut entstehen teigige Verdickungen oder
Verhartungen, die leicht rot, gelb oder braun verfarbt sein konnen. Haufig bilden sich Blasen.

> Mastozytom

Ein Mastozytom ist selten und kommt meistens bei Kindern vor. Es erscheint in der Regel als grofler,
dicker rotlich-gelblich-brauner Fleck. Selten tritt mehr als ein Mastozytom auf.

Systemische Mastozytose (SM)

Haufen sich Mastzellen in inneren Organen an, beispielsweise im Knochenmark, in der Leber oder der
Milz sprechen Fachleute von einer systemischen Mastozytose. Auch die Haut kann zusétzlich betroffen
sein. Meist tritt die systemische Mastozytose bei Erwachsenen auf. Sie ist nicht heilbar, viele Menschen
konnen aber gut damit leben, wenn sie erkannt haben, worauf sie achten miissen.

Die systemische Mastozytose wird in verschiedene Formen unterteilt:

> (Indolente) systemische Mastozytose (ISM)

Die (indolente) systemische Mastozytose ist die haufigste Form. Sie betrifft etwa die Halfte aller
Patientinnen und Patienten mit einer systemischen Mastozytose. Sie verlduft meist langsam
fortschreitend und Betroffene haben in der Regel eine normale Lebenserwartung. Der Begriff
,indolent” bedeutet ,schmerzabgewandt”. Diese Bezeichnung sollte aber nicht zu der
Schlussfolgerung fiihren, dass sich eine indolente Mastozytose kaum auf das Leben Betroffener
auswirkt. Auch bei Menschen, die an einer indolenten Form erkrankt sind, kann die Lebensqualitat
mitunter sehr stark beeintrachtigt sein.

> Smouldering Systemische Mastozytose (SSM)

Eine seltene Unterform der (indolenten) systemischen Mastozytose ist die ,,schwelende” Variante, in
der auch das Knochenmark von einer Mastzellansammlung betroffen und Organe krankhaft vergro-
Bert sein konnen. Sie ist deshalb etwas aggressiver als die (indolente) systemische Form.

> Fortgeschrittene systemische Mastozytose (ADvSM)

Bei der fortgeschrittenen Mastozytose (AdvSM, abgekiirzt aus dem Englischen fiir Advanced Syste-
mic Mastocytosis) haben die Mastzellen Leber, Milz, Darmtrakt, Lymphknoten oder Knochenmark
besiedelt. Dadurch funktionieren die betroffenen Organe nicht mehr richtig. Die fortgeschrittene sys-
temische Mastozytose wird in drei Unterformen unterteilt:

¢ Systemische Mastozytose mit begleitender Blutbildungserkrankung (SM-AHN)
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Bei dieser Form liegt zusitzlich eine weitere Knochenmarkerkrankung vor. Sie ist die haufigste
Variante der fortgeschrittenen systemischen Mastozytose.

e Aggressive systemische Mastozytose (ASM)

Bei der aggressiven systemischen Mastozytose haben sich die Mastzellen in den Organen so stark
vermehrt, dass sie die jeweiligen Organe schadigen. Die Organe vergrofiern sich und funktionieren
nicht mehr richtig. Die Haut ist meistens nicht betroffen.

e Mastzellleukamie (MCL)

Extrem selten entarten die Mastzellen so, dass es zu einer Mastzellleukdmie (Blutkrebs) kommt. Diese
ist sehr gefahrlich.

Symptome auf der Haut

8 bis 9 von 10 Menschen mit Mastozytose zeigen Symptome auf der Haut. Das heifst nicht zwingend,
dass es sich um eine kutane Mastozytose handelt. Auch bei einer systemischen Mastozytose leiden
die meisten Betroffenen zusatzlich unter Hautveranderungen. Haufig sind Symptome auf der Haut
dann das erste Anzeichen, das Arztinnen und Arzte auf die richtige Spur fiihrt. Folgende Symptome
treten haufig auf:

o Flecken: Héufig entstehen rotbraune oder gelbliche Flecken, meistens auf den Oberschenkeln
und am Oberkorper. Sie konnen sich auch mit der Zeit auf den Rest des Korpers ausweiten.
Kopf, Hand- und Fufiflachen sind in der Regel nicht betroffen.

¢ Quaddeln oder Blasen: Durch Druck und Reibung schwellen die Flecken oft an und werden
zu juckenden Quaddeln.

e Roétungen und Hitzewallungen: Manche Betroffene bekommen regelmafig plotzliche Rotungen
der Haut in Kombination mit einer Hitzewallung. Dies wird auch Flush genannt.
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Mogliche Beschwerden / Symptome

Schleimhaute, Atemwege, Blut Nervensystem

Chronisch-entzindliche Erkrankungen Kopfschmerzen

standiger Husten(reiz) Mudigkeit

Anschwellung der oberen Atemwege Depression

Veranderung des Blutbildes Gedachtnisstorungen

Dysphonie i Reizbarkeit

vergroRerte Lymphknoten Y , ) Knochen
Haut A Knochenschmerzen
Schwellungen \"-\ = Muskelschmerzen
Juckreiz \ Knochenschwund
Hautstorung (anfallsartig) \ ‘ Knochenbriiche
Hitzegefunhl Nt Osteolysen
Hautveranderungen . B ; (Knochendefekt durch

krankhaften Knochenabbau)

Herz-Kreislaufsystem

Schwindel ~ Magen-Darm -Trakt

Mudigkeit T Bauchschmerzen

Schwachegefuhl Ubelkeit/Erbrechen

Herzrasen Durchfall

Anfallsartiger Blutdruckabfall Sodbrennen

Allergischer Schock Magengeschwtire
Urogenita-Trakt Lgberverg_ré&erung
Schmerzende/brennende Mllz\{ergroﬁemng -
Hambizse )\ Gewichtsveriust E HE
Harmdrang . ““ Fies i‘h :
Hormonsystem E i
Menstruationsbeschwerden (Frau)

Symptome www.mastozytose-info.de

> Wie kann man die Krankheit erkennen?

Bei der Diagnose der Mastozytose konnen verschiedene Untersuchungsmethoden eine Rolle spielen.
Darunter etwa die Untersuchung der Haut, der Tryptase-Test und die Suche nach einer KIT-Mutation.
Haufig beginnt der Weg der Diagnose mit einem Gang zur Hautdrztin oder zum Hautarzt. Aber nicht
immer duflert sich eine Mastozytose auch auf der Haut.

Eine Mastozytose, insbesondere eine systemische Mastozytose, kann viele Gesichter haben und mit der
Zeit kann sich das Erscheinungsbild der Mastozytose auch verandern. So ist es nicht das eine Symptom,
dass eindeutig auf eine Mastozytose hinweist. Zudem ist die Mastozytose eine seltene Erkrankung.
Deshalb kann es sein, dass sie Arztinnen und Arzten im Laufe ihres Berufslebens nur selten oder gar
nicht begegnet. Diese drei Punkte — die Vielfalt der Symptome, ein sich veranderndes Erscheinungsbild
der Mastozytose mit der Zeit und ihr seltenes Vorkommen — konnen die Diagnose erschweren.


https://mastozytose-info.de/symptome-und-formen/#information-uber-die-krankheit-mastozytose

beratung knw Kindernetzwerk e.V.

. 04.04.2023:
Infos fur Betroffene Mastozytose Seite 5

> Behandlung und Therapie

Mastozytose ldsst sich in der Regel nicht heilen. Je nach Auspragung der Krankheit gibt es jedoch
verschiedene Moglichkeiten der Behandlung: Es hilft, auslosende Faktoren zu meiden. Abhédngig von
der Form der Mastozytose konnen zudem Behandlungen mit Medikamenten infrage kommen, um
Beschwerden zu lindern oder Folgeerkrankungen zu verzégern.

Im Kindesalter tritt die Mastozytose nicht selten als Mastozytom auf, einer lokalisierten Ansammlung
von Mastzellen in der Haut. Diese konnen einzeln oder multipel vorkommen, 1-10 cm grof$ werden
und locker am Korper verteilt sein. Teils sind sie bei Geburt bereits vorhanden oder entstehen im Laufe
der ersten Lebensmonate. Auf Reibung kommt es zur Entleerung der Botenstoffe und somit zum
kurzfristigen Anschwellen des Mastozytoms (,, Darier-Zeichen”). Dies kann bei grofsflichigem Befall,
z.B. ausgelost durch das Reiben mit dem Handtuch oder bestimmte Medikamente, durch die
ausgeprdgte Ausschiittung der Botenstoffe, insbesondere des Histamins, zu einem ,Flush” des
Gesichtes oder Korpers fithren. Eine ausgepragte mechanische Reizung sollte vermieden werden und
die betroffenen Hautareale eher betupft als gerieben werden, da in seltenen Einzelfillen sogar schon
schwere allergische Reaktionen bis hin zum allergischen Schock beschrieben wurden. Sowohl die
mechanische Reizung als auch einige Medikamente, wie beispielsweise Codein-haltige Hustenséfte,
koénnen zu einer voriibergehenden blasigen Umwandlung der Oberfldche des Mastozytom:s fiithren, die
dann narbenfrei mit einer voriibergehenden Kruste abheilen.

Als weiteres klinisches Erscheinungsbild konnen sowohl regelmafig-gleichformige, kleinfleckige als
auch im Kindesalter haufiger unregelmafsig konfigurierte, grofifleckige, rotbraune Pigmentierungen,
die bei der grofifleckigen Form auch den Kopf betreffen kann, auftreten. Auch hier sind in den ersten
2-3 Lebensjahren Blasenbildungen moglich.

Die bisher genannten Varianten zeigen eine giinstige Prognose und heilen meist bis zum
Erwachsenenalter ab.

Sehr selten zeigt sich bereits bei Geburt eine deutliche, gelbliche Verdickung der Haut durch eine
massive Ansammlung von Mastzellen. Die Haut wirkt teigig-derb. Auch hier kann durch Reibung eine
grofiflachige Blasenbildung provoziert werden. Gelegentlich liegt eine systemische Beteiligung vor.
Auch bei dieser Form ist eine spontane Abheilung bis zum Erwachsenenalter haufig.

Ca. 2/3 der kindlichen Mastozytosen heilen komplett ab, 20 % tiberwiegend und ca. 10 % nur teilweise.
Die Tryptase kann zur Beurteilung der Gesamtmastzellzahl und des Verlaufes herangezogen werden.
Da die kindliche Mastozytose jedoch in der Regel ausschlieslich die Haut betrifft, 1asst sich das Ausmafs
und der Verlauf der Mastozytose oft gut anhand des Hautbildes beurteilen. Regelmafiige
Bestimmungen des Tryptase-Wertes sind somit im Kindesalter nicht immer erforderlich. Der
Hautbefund alleine kann bei Kindern teils deutlich erhchte Tryptase-Werte hervorrufen und weist
somit nicht unweigerlich auf eine systemische Beteiligung hin. Weiterfithrende Diagnostik ist bei
Kindern meist nicht erforderlich und braucht nur in begriindeten Ausnahmefillen, das heifit wenn
auch Symptome wie regelmafiiger Kreislaufabfall, viele Durchfélle oder Blutbildveranderungen dafiir
sprechen, durchgefiihrt werden.

Fiir einen erfahrenen Hautarzt stellt die Mastozytose eine Blickdiagnose dar. Insbesondere bei
Vorhandensein eines auslosbaren Darier-Zeichens, kann die Diagnose durch den Arzt gestellt werden.
Eine Hautprobe fiir eine feingewebliche Untersuchung wird somit in der Regel nicht benétigt. Sie kann
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jedoch zum Ausschluss von Differentialdiagnosen (dhnlich aussehende Erkrankungen) notwendig
sein.

Wird eine Voll- oder Teilnarkose im Kindesalter erforderlich, sollte der durchfithrende
Arzt/Zahnarzt/Narkosearzt iiber die Mastozytose informiert werden. Dafiir ist die Ausstellung eines
~Mastozytose-Ausweises” sinnvoll. Das Risiko fiir schwere anaphylaktische Reaktionen ist bei der
Mehrzahl von Kindern mit kutaner Mastozytose jedoch nicht wesentlich erhoht. Adrenalin in einem
Notfallset mit Medikamenten zur Selbsthilfe braucht nur bei sehr ausgepragtem grofsflachigen
Hautbefall, hohen Tryptasewerten (>20ng/ml) oder akuten grofflichigen blasenbildenden Episoden
vorsorglich verschrieben werden.

> Forderung / Beratung der Familien

Das Kindernetzwerk fiir Mastozytose unterstiitzt Sie, wenn Sie Fragen beziiglich Arzten und
Therapiemdglichkeiten haben oder Hilfestellung bendtigen im Umgang mit der Erkrankung
Mastozytose. Wir konnen Thnen Ratschldge und Hinweise geben, wenn Sie Fragen zum Kindergarten
oder zur Beantragung eines Nachteilsausgleiches haben, usw.

Mehr Infos zur Mastozytose:

https://mastozytose-info.de/

Text erstellt vom Mastozytose Selbsthilfe Netzwerk e.V.und dem knw.
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