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Mastosytoosit luokitellaan ihon mastosytooseihin, systeemisiin mastosytooseihin ja paikallisiin ihon
ulkopuolisiin syottosolukasvaimiin. Ihon mastosytoosit luokitellaan taudinkuvan perusteella
urticaria pigmentosaan eli ihon makulopapulaariseen mastosytoosiin, diffuusiin ihon mastosytoosiin

sekd ihon mastosytoomaan.

Systeeminen mastosytoosi, jossa tauti ei rajoitu ihoon, jaotellaan indolenttiin systeemiseen
mastosytoosiin, systeemiseen mastosytoosiin, johon liittyy hematologinen klonaalinen sairaus,

aggressiiviseen systeemiseen mastosytoosiin ja syottésoluleukemiaan.

Paikalliset ihon ulkopuoliset syottdsolukasvaimet ovat joko hyvénlaatuisia, ihon mastosytoomaa
vastaavia muutoksia muualla kuin ihossa, eli ekstrakutaanisia mastosytoomia tai pahanlaatuisia eli

syottosolusarkoomia. Pahanlaatuinen syéttosolukasvain ihossa on adrimmainen harvinaisuus.

Yleisyys
Urticaria pigmentosan ja muiden mastosytoosien tarkkoja esiintyvyyslukuja Suomessa ja

maailmalla ei tunneta.

Sairauden piirteet

Urticaria pigmentosa on yleisin ihon mastosytoosin muoto. Tyypillisessa urticaria pigmentosassa
ilmaantuu levittaytyen koko ruumiin alueelle, paitsi kasvoihin, hiuspohjaan, kimmeniin ja
jalkaponhijiin, pienia 2-4 mm:n kokoisia ruskeaksi pigmentoituneita taplid ja nappyloité, ja tata
esiintyy lapsilla ja nuorilla aikuisilla. Papulaaris-plakkisessa taudinkuvassa, joka on ominainen
lapsille, rusehtavia, oranssihtavia tai kellertavia nappyloité ja plakkeja, kooltaan parista
millimetrista yhteen senttimetriin, ilmaantuu vartalolle, raajoihin sek& mahdollisesti myds kasvoihin
ja hiuspohjaan. Nappylat voivat muodostaa ensin rykelmia ja sitten yhdistya laajemmiksi
ihomuutosalueiksi. Plakeilla voi olla mukulakiviméinen pinta. Taudinkuvaa, jossa ilmaantuu koko
iholle punaisia, ruskeita, epatarkkarajaisia noin 2-4 mm:n kokoisia teleangiektaattisia
(pintaverisuonikuvioisia) taplid, nimitetddn telangiectasia macularis eruptiva perstansiksi. Muista
ihon mastosytooseista poiketen telangiectasia macularis eruptiva perstans ei yleensa kutise ja

ilmenee vasta aikuisuudessa mahdollisesti myohaankin.



Mastosytooma on yksittéinen, tarkkarajainen, variltdén rusehtava, oranssihtava tai kellertava yli
yhden senttimetrin kokoinen kyhmy tai plakki. Diffuusissa ihon mastosytoosissa koko ihon peittaa
punainen tai kellertdvé erytroderma (koko ihon punaisuus), ihossa on epatarkkarajaista turvotusta ja

iho voi olla taikinamaisesti paksuuntunut. Ndma mastosytoosit ovat ominaisia pienille lapsille.

Mastosytoosille erittdin ominainen ilmid on Darierin oire eli se, kun ihomuutosta hangataan,
ilmenee nokkosrokkoa, punaisuutta ja kutinaan ihomuutoksen ymparilld. Darierin oire tulee herkasti
esille papulaaris-plakkisessa taudinkuvassa sekd mastosytoomassa, ja oireeseen voi liittya jopa
rakkulointia ja rupeutumista. Tyypillisessa urticaria pigmentosassa oire ei tule niin helposti ja
voimakkaana esille. Teleangiectasia macularis eruptiva perstansissa oire tulee esille vain erittéin
kovasti hankaamalla eika siihen liity rakkulointia. Diffuusissa ihon mastosytoosissa Darierin oire
ilmenee erittdin voimakkaana ja siihen liittyy usein rakkulointia ja verestysta ja rakkulointi voi olla

laaja-alaista.

Mastosytoosiin voi liittya syottosolujen vapauttamiin valittajaaineisiin liittyvia systeemioireita.
Mastosytoosin systeemioireita voivat olla punastuminen, kutina, nokkosrokko, vatsakipu,
pahoinvointi, darilampdotiloja sietdmattomyys, oksentelu, tykyttavat rytmihairidtuntemukset,
paansarky, luukipu, pyortyminen, verenkierron epavakaus, hengenahdistus, alkoholia

sietdmattomyys, neuropsykiatriset ongelmat, angio6deema ja hengityksen vinkuminen.

Systeemisessd mastosytoosissa oireet johtuvat paitsi syottdsolujen vapauttamista vélittdjaaineista,
myos syo6ttosolujen kertymisestd kudoksiin. Voi seurata maksan, pernan ja imusolmukkeiden
suurenemista, verisolujen puutoksia, maksan vajaatoimintaa, nesteen kertymista vatsaonteloon,
hypersplenismié (pernan suurenemisesta johtuva verisolujen niukkuus), imeytymishéirioita,
hypoalbuminemiaa (veren valkuaisaineen puutetta), painon laskua, luissa patologisiin murtumiin

johtavia muutoksia, luukatoa.

Indolentissa systeemisessd mastosytoosissa luuytimesta tai muista elimista on l6ydettévissa
syottosolukertyméd, mutta seuraukset tasta eivat ole kovin pahat ja oirekuva ei paljoa eroa ihoon
rajoittuneesta urticaria pigmentosasta. Jos eri elinten sy6ttdsolukertymat ovat niin runsaita, etta
seuraa elinten toimintahdirigitd ja verenkuvamuutoksia merkkin& luuytimen verisolutuotannon
hairiintymisesta, seké luuaineksen puutteeseen johtavia luumuutoksia, puhutaan aggressiivisesta
mastosytoosista. Jos luuytimen soluista vahintdan 20 % on syo6ttésoluja, on kyseessa

syottosoluleukemia, johon liittyy erittdin vaikeat oireet ja huonokuntoisuus.



Mista urticaria pigmentosa ja muut mastosytoosit johtuvat?

Nimestaan huolimatta urticaria pigmentosalla ei ole mitédén tekemistd muiden urtikarioiden tai
pigmenttihairididen kanssa. Mastosytooseissa mastosyytteja eli syéttosoluja kertyy eri elimiin. Kun
syottosolut kertyvat ihoon, seuraa ihottuma, jota nimitetadn urticaria pigmentosaksi. Syottosolut
ovat valkosolujen alaryhmad, jotka sijaitsevat ihossa ja limakalvoilla ollen osa kyseisen elimen
paikallista immuunijarjestelmaa. Syyta syottosolujen kertymiseen eri elimiin téssé taudissa ei
tunneta. Systeemisessd mastosytoosissa syottosolujen toimintaan vaikuttaa geenivirhe D816V,
jonka tarkkaa yhteyttd ja mekanismia taudinkuvaan tai ennusteeseen ei tunneta ja joka ei ole
perinndllinen. Taudin yleisoireet esim. nokkosrokko ja kutina johtuvat sy6ttdsolujen vapauttamista

valittajdaineista esim. histamiinista.

Diagnostiikka

Mastosytoosin epaily syntyy tyypillisista iholoydoksista, joista erityisen diagnostinen on Darierin
oire. Diagnoosin varmistamiseksi koepalassa voidaan todeta kertymina syottdsoluja seka ndiden
valittdjdaineita. Systeeminen mastosytoosi todetaan luuytimen tai muun elimen naytteen perusteella.
Systeemisten mastosytoosien erotusdiagnostiikasta katso sairauden piirteitd koskevasta kappaleesta
lisatietoa. Systeemistd mastosytoosia voi epdillda muiden elinten oireiden tai systeemioireiden
perusteella. Verenkuvasta tai luuydinnéytteesta voi etsid muutoksia. Seerumin tryptaasi kertoo
syottosolujen kokonaismaarésté ja voi antaa viitettd systeemisestd mastosytoosista. Vatsaontelon
elinten poikkeavuuksia voi todeta vatsan ultradénitutkimuksessa ja esimerkiksi luukivun tai

murtumien syyna olevia luumuutoksia voi todeta rontgenkuvissa.

Hoito ja kuntoutus

Systeemioireiden estdmiseksi syottosoluista vélittdjdaineiden vapautumista provosoivia arsykkeita
kannattaa valttaa. Tallaisia ovat esimerkiksi thon mekaaninen arsytys esimerkiksi raapiminen,
aarilampatilat, alkoholi, tulehduskipuladkkeet, hydnteisten ja kd&drmeiden pistot, varjoaineet,
opiaatit, yleisanesteetit, lihasrelaksantit, plasmanlaajentajat, antikolinergiset ladkkeet, psyykkinen

stressi, ja mikali potilas on jollekin allerginen, kyseinen allergeeni.

Adrenaliinikynd kannattaa pitaa varalla, mikali anafylaksiaa on esiintynyt. Antihistamiinit
soveltuvat kutinan ja paukamoinnin hoitoon. Ruuansulatuskanavan oireita voi hoitaa H2-salpaajilla
tai protonipumppuinhibiittoreilla. Natriumkromoglikaatista, doksepiinista tai valohoidosta voi olla
hyotya. Paikallisista kortkoideista voi olla hyotya l&hinnd yksittaisessa mastosytoomassa



tilapdisesti. Pistidismyrkkysiedatyksen on todettu véhentdvén pistojen aiheuttaman anafylaksian
riskid myos ei-allergisilla mastosytoosipotilailla. Suojal&akitys antihistamiinilla ja prednisolonilla

on tarpeen ennen yleisanestesiaa.

Interferoni-alfa-2a:ta ja -2b:ta on kokeiltu systeemisessa mastosytoosissa vaihtelevalla
menestykselld, mutta ihomuutoksiin néill& ei ole ollut vaikutusta. Luukatoa voi laakita
bisfosfonaateilla. Kemoterapiasta on hy6tya l&hinnd systeemiseen mastosytoosiin liittyvassa
mahdollisessa muussa taudissa (SM-AHNMD). Paikallista sairautta esimerkiksi luussa voi

rauhoittaa sddehoidolla.

Suuri osa pienten lasten ihon mastosytooseista paranee itsestdan vuosien kuluessa. Yleensé mité
nuorempana tauti alkaa, sitd todennakdisemmin paranee spontaanisti, etenkin mastosytooma ja
diffuusi ihon mastosytoosi. Aikuisena alkaneet ihon makulaaris-papulaariset mastosytoosit, jotka
yleensa ilmenevét tyypillisen urticaria pigmentosan ja harvoin teleangiectasia macularis eruptiva
perstansin taudinkuvalla, eivat juuri koskaan parane taysin, ihomuutokset voivat kyllakin vuosien

kuluessa pienentya ja madaltua.

Systeemistd mastosytoosia ei yleensd ilmene imevéisten ja lasten mastosytooseissa. Arvio
systeemisen mastosytoosin esiintyvyydesta aikuisten ihon mastosytoosissa vaihtelee tutkimusten
valilla kovasti (29-90 %). Lasten diffuusin ihon mastosytoosin yhteydessé systeemisen
mastosytoosin esiintymisesta ei tiedetd, ei ole raportoitu. Mastosytoomien yhteydessa ei ole todettu
systeemistd mastosytoosia. Teleangiectasia macularis eruptiva perstansin yhteydessa esiintyy
aarimmaisen harvoin systeemistd mastosytoosia. Ihon mastosytoosin yhteydessa todettava

systeeminen mastosytoosi on ldhinnd indolenttia tyyppié, ja ennuste on hyva.

Indolentin systeemisen mastosytoosin yhteydessd ihomuutoksia esiintyy l&hes aina, useimmiten
tyypillisen urticaria pigmentosan tyyppisid. Sen sijaan suurimmalla osalla aggressiivista systeemista
mastosytoosia sairastavista ei ole ihomuutoksia. Syottosoluleukemiapotilailla ei ole ihossa

muutoksia juuri koskaan.

Mastosytoosit Suomessa

Ihon mastosytooseja seurataan ja hoidetaan ihotautien klinikoissa. Vaikeampia systeemisen

mastosytoosin muotoja seuraavat ja hoitavat sisatautiklinikoiden hematologit.
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Iholiitossa toimiva Harvinaisten ihotautien keskus palvelee harvinaisia ihotauteja sairastavia, heidan
ldheisiaan ja alan ammattilaisia. Sen tyontekijana on kuntoutussuunnittelija, joka toimii laheisessa
yhteistydssa muiden Iholiiton tyontekijoiden kanssa. Keskukseen kootaan tietoa ja kaytdnnon
kokemusta harvinaisista ihotaudeista seka vaikeista palovammoista. Keskus on osa valtakunnallista

harvinaisten sairaus- ja vammaryhmien Harvinaiset-verkostoa (www.harvinaiset.fi).

Iholiitto jarjestad sopeutumisvalmennusta, muita kursseja ja tapaamisia harvinaisia ihotauteja
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