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УВОД

Ма сто ци то за је рет ко клон ско нео пла стич
но обо ље ње ма сто ци та ко је је про у зро ко
ва но ма лиг ним ра стом и аку му ла ци јом ма
сто ци та у јед ном тки ву и ор га ну или ви ше 
њих [15]. Симп то ми обо ље ња на ста ју због 
ме ха нич ке ин фил тра ци је раз ли чи тих тки
ва и осло ба ђа ња про ин фла ма тор них ци то
ки на из ма сто ци та [15]. Бо лест се од ли ку је 
ве о ма хе те ро ге ном кли нич ком сли ком, с ра
спо ном од ко жног об ли ка, ко ји мо же спон
та но да се по ву че, до ве о ма агре сив не нео
пла зме са смрт ним ис хо дом [15].

У кла си фи ка ци ји ту мо ра хе ма то по ет ског 
и лим фног тки ва Свет ске здрав стве не ор га
ни за ци је (СЗО) из 2008. го ди не, ма сто ци
то за је свр ста на у гру пу ми је ло про ли фе ра
тив них нео пла зми [1]. Бо лест је по де ље на 
на ко жну и си стем ску ма сто ци то зу (СМ), а 
оне су по том кла си фи ко ва не у за себ не под
ти по ве [1].

СМ се од ли ку је ин фил тра ци јом јед ног 
или не ко ли ко екс тра ку та них ор га на ма сто
ци ти ма, са за хва та њем ко же или без ње га 
[15]. Ди јаг но за бо ле сти се мо же по ста ви
ти уко ли ко је за до во љен је дан „ма јор” и је
дан „ми нор” ди јаг но стич ки кри те ри јум, или 
ако су ис пу ње на три „ми нор” кри те ри ју ма. 
„Ма јор” кри те ри јум под ра зу ме ва по сто ја

ње мул ти фо кал них ин фил тра та ма сто ци
та у би оп та ту ко шта не ср жи или екс тра ку
та них ор га на. Че ти ри „ми нор” кри те ри ју ма 
су: 1) вре те наст об лик или не ти пич ни мор
фо ло шки из глед код ви ше од 25% ма сто ци
та; 2) му та ци ја у ко до ну 816 KIT; 3) екс пре
си ја CD2, од но сно CD25 уз нор мал не мар
ке ре за ма сто ци те; 4) по ви шен ни во укуп
не трип та зе у се ру му. На осно ву то ка бо ле
сти, СМ се де ли на ин до лент ни и агре сив ни 
под тип обо ље ња. Агре сив ни об лик бо ле сти 
се ди јаг но сти ку је уко ли ко по сто ји бар је
дан C знак: 1) ци то пе ни ја (хе мо гло бин <100 
g/l, апсолутни број неутрофила <1×109/l, 
тром бо ци ти <100×109/l); 2) хе па то ме га ли
ја с оште ће њем функ ци је је тре, асци те сом 
или порт ном хи пер тен зи јом; 3) хи пер спле
ни зам; 4) ске лет на бо лест (осте о ли зе и па
то ло шке фрак ту ре); 5) ма лап сорп ци ја са гу
бит ком те ле сне ма се.

СМ се за сад сма тра не из ле чи вом бо ле
шћу, а те ра пиј ски при ступ је ин ди ви ду а
лан и за ви си од ти па обо ље ња и ис по ље
них симп то ма [15]. Код осо ба с ин до лент
ним об ли ком бо ле сти пре вен ци ја и ле че ње 
симп то ма и зна ко ва ко ји су по сле ди ца де
гра ну ла ци је ма сто ци та је ди ни су нео п ход
ни вид ле че ња. С дру ге стра не, код бо ле сни
ка с агре сив ним об ли ком СМ нео п ход на је 
при ме на ци то ре дук тив не те ра пи је [110].

КРАТАК САДРжАЈ
Увод Ма сто ци то за је клон ско нео пла стич но обо ље ње ма сто ци та ра зно вр сне кли нич ке сли ке ко
ја ва ри ра од неагресивне (ин до лент не) бо ле сти с ви ше де це ниј ским пре жи вља ва њем до агре сив
не нео пла зме с пре жи вља ва њем бо ле сни ка од око шест ме се ци. Си стем ска ма сто ци то за (СМ) се 
од ли ку је ин фил тра ци јом ма сто ци та у јед ном или ви ше ор га на, са за хва та њем ко же или без ње га.
При каз бо ле сни ка Бо ле сник којег при ка зу је мо пред ста вљао је ве ли ки ди јаг но стич ки и те ра пиј
ски иза зов. У тре нут ку по ста вља ња ди јаг но зе имао је хе па то спле но ме га ли ју, тром бо ци то пе ни ју, 
по ви ше ну вред ност трип та зе у се ру му и ин фил тра ци ју ко шта не ср жи са CD117, CD25 и CD68 по зи
тив ним ће ли ја ма. Пре ма кри те ри ју ми ма Свет ске здрав стве не ор га ни за ци је из 2008. го ди не, бо
лест је од го ва ра ла агре сив ној СМ. С дру ге стра не, бо лест је има ла сед мо го ди шњи ин до лен тан ток, 
без ком пли ка ци ја. Сто га је бо ле сник свр стан у гру пу са тзв. smouldering или ин тер ме ди јар ним кли
нич ким то ком и ни је ле чен ци то ре дук тив ном те ра пи јом.
За кљу чак Упр кос оп ште при хва ће ним кри те ри ју ми ма за ди јаг но зу СМ и ње ну кла си фи ка ци ју на 
под ти по ве, код ма лог бро ја бо ле сни ка не мо гу се ја сно раз дво ји ти агре сив на и ин до лент на бо лест. 
Те ра пиј ски при ступ у ова квим слу ча је ви ма је ин ди ви ду а лан, а прог но за не из ве сна.
Кључ не ре чи: си стем ска ма сто ци то за; ин тер ме ди јар ни об лик; ана фи лак са; кла си фи ка ци ја Свет
ске здрав стве не ор га ни за ци је; си ва зо на
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Му шка рац стар 46 го ди на упу ћен је у Кли ни ку за хе
ма то ло ги ју Кли нич ког цен тра Ср би је под сум њом да 
бо лу је од Го ше о ве бо ле сти. Се дам го ди на ра ни је уста
но вље на је тром бо ци то пе ни ја (112×109/l), а ул тра звуч
ним пре гле дом тр бу ха утвр ђе на је хе па то спле но ме га
ли ја. С об зи ром на то да хе па то спле но ме га ли ја ни је на
пре до ва ла, бо ле сник је кли нич ки над гле дан без да љег 
упу ћи ва ња на ди јаг но стич ке пре гле де и без те ра пи је. 
На пр вом пре гле ду у на шој уста но ви бо ле сник је не
ги рао прет ход не по ре ме ћа је оп штег ста ња, ана фи лак
тич ке и алер гиј ске ре ак ци је. При ли ком кли нич ког пре
гле да, је тра се пал пи ра ла за 3 cm ис под де сног ре бар
ног лу ка, док се сле зи на пал пи ра ла до ни воа ум би ли
ку са. У крв ној сли ци уоче на је тром бо ци то пе ни ја уме
ре ног сте пе на (90×109/l), уз нор мал не вред но сти оста
лих па ра ме та ра. Це ло куп не би о хе миј ске ана ли зе би ле 
су у гра ни ца ма нор ма ле. Го ше о ва бо лест је ис кљу че
на на осно ву нор мал них вред но сти фе ри ти на, ан ги о
тен зинкон вер ту ју ћег ен зи ма, ки се ле фос фа та зе и хи
то три о зи да зе у се ру му. Ул тра звуч ним пре гле дом тр
бу ха уста но вљен је преч ник је тре од 170 mm, а зна ко
ва ци ро зе и порт не хи пер тен зи је ни је би ло. Сле зи на је 
би ла преч ни ка 200 mm. То ком да ље ди јаг но сти ке ура
ђе на је би оп си ја ко шта не ср жи. Па то хи сто ло шки пре
глед би оп та та от крио је пе ри ва ску лар не и па ра тра бе
ку лар не ин фил тра те вре те на стих ће ли ја, ко је су чи ни
ле 30% ће лиј ских еле ме на та ко шта не ср жи (Сли ка 1). 
Иму но хи сто хе миј ска ана ли за је по ка за ла да су ће ли
је ин фил тра та по зи тив не на CD117 (Сли ка 2), CD25, 
CD68 и ма сто цит ну трип тра зу, а не га тив не на CD14, 
CD15 и CD16.

На осно ву па то хи сто ло шког пре гле да би оп та та ко
шта не ср жи по сум ња ло се на СМ, те су пред у зе та до
пун ска ис пи ти ва ња. Ни во трип та зе у се ру му био је по
ви шен: 57,3 μg/l (ре фе рент ни оп сег: 211,4 μg/l). Ра ди
о граф ски сним ци ен до кра ни ју ма, ху ме ру са, оба ра ме
на, це ле кич ме, кар ли це, фе му ра, ср ца и плу ћа би ли су 
нор мал ни. Езо фа го га стро ду о де но ско пи ја и ко ло но ско

пи ја су ука за ле на хро нич ни га стри тис и хи ја тус хер
ни ју. Па то хи сто ло шки пре глед тки ва до би је ног би оп
си јом ан тру ма, кор пу са же лу ца, ду о де ну ма и ко ло на 
ни је по ка зао ин фил тра ци ју са ма сто ци ти ма. Би оп си
ја је тре ни је ура ђе на због ви со ког ри зи ка од на стан ка 
де гра ну ла ци је ма сто ци та и по сле дич не ана фи лак се.

Ре зул та ти це ло куп ног ис пи ти ва ња по ка за ли су да 
бо ле сник ис пу ња ва три „ми нор” ди јаг но стич ка кри те
ри ју ма СЗО, на осно ву ко јих је по ста вље на ди јаг но за 
СМ. Код бо ле сни ка су се у тре нут ку ди јаг но сти ко ва
ња обо ље ња ис по ља ва ла два C зна ка, чи ме је ис пу ња
вао ди јаг но стич ке кри те ри ју ме за агре сив ну СМ. Ме
ђу тим, има ју ћи у ви ду сед мо го ди шњи асимп то мат
ски кли нич ки ток бо ле сти, он је ипак свр стан у гру
пу бо ле сни ка с ин тер ме ди јар ним обо ље њем ко је ни
је по треб но ле чи ти.

Због ри зи ка од по кре та ња де гра ну ла ци о не ма сто
цит не ре ак ци је, бо ле сни ку је за бра ње но ко ри шће ње 
не ких ле ко ва, ал ко хо ла и јод них кон траст них сред ста
ва. У слу ча ју по тре бе за при ме ном јод ног кон траст ног 
сред ства или хи рур шке ин тер вен ци је, пре по ру че на је 
тро днев на при пре ма ан ти хи ста ми ни ци ма (H1 и H2) и 
кор ти ко сте ро и ди ма. Бо ле сник се кли нич ки и ла бо ра
то риј ски пра ти у ше сто ме сеч ним ин тер ва ли ма.

ДИСКУСИЈА

СМ је рет ко обо ље ње ра зно вр сне кли нич ке сли ке и 
раз ли чи тог пре жи вља ва ња бо ле сни ка, услед че га се 
кла си фи ку је у број не под ти по ве ко ји се мо гу пре кла
па ти [15]. Не за ви сно од ти па, СМ мо гу ком пли ко ва
ти ана фи лак тич ке ре ак ци је опа сне по жи вот бо ле сни
ка [15]. Ин ци ден ци ја ана фи лак се код осо ба обо ле лих 
од СМ је 4,35,5% го ди шње [15, 11].

При ка за ни бо ле сник био је ве ли ки ди јаг но стич ки и 
те ра пиј ски иза зов за нас. У тре нут ку по ста вља ња ди
јаг но зе бо лест је, пре ма кри те ри ју ми ма СЗО, од го ва
ра ла агре сив ној СМ. С дру ге стра не, кли нич ка сли ка је 
би ла бла га, ток бо ле сти спор, а те го бе и ком пли ка ци је 

Слика 1. Биоптат коштане сржи болесника: паратрабекуларни инфил
трат вретенастих маст ћелија (HE, ×200)
Figure 1. The patient’s bone marrow trephine biopsy: paratrabecular 
mast cell infiltration (HE, ×200)

Слика 2. Биоптат коштане сржи болесника с имунохистохемијом, ин
фил трација маст ћелија (CD117+)
Figure 2. The patient’s bone marrow trephine biopsy – immunohistoche
mistry, mast cell infiltration (CD117+)
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то ком сед мо го ди шњег пе ри о да ни су би ле зна чај не. У 
ли те ра ту ри је опи сан ма ли број бо ле сни ка са СМ ко је 
ни је би ло мо гу ће свр ста ти ни у гру пу с ин до лент ним, 
ни у гру пу с агре сив ним ти пом бо ле сти [12]. Вред но
сти њи хо вих кли нич ких и ла бо ра то риј ских па ра ме
та ра по ка зи ва ле су спор раз вој бо ле сти, без зна ко ва 
агре сив ног обо ље ња и дру гих хе ма то ло шких нео пла
зми. Ови бо ле сни ци су свр ста ни у гру пу осо ба с ин
тер ме ди јар ним или тзв. smo ul de ring СМ [12]. Прог но
за овог об ли ка бо ле сти за са да је не по зна та.

На осно ву кли нич ког то ка и ла бо ра то риј ских па ра
ме та ра за кљу че но је да је код при ка за ног бо ле сни ка за
сту пљен уз на пре до ва ли ин тер ме ди јар ни об лик бо ле
сти ко ји за сад тре ба са мо кли нич ки пра ти ти. Због ве
ли ке уче ста ло сти ана фи лак тич ких ре ак ци ја, пре све га 
ра ди о ло шких по сту па ка ко ји зах те ва ју при ме ну кон
траст ног сред ства, као и пре хи рур шких ин тер вен ци
ја (укљу чу ју ћи ди јаг но стич ке пунк ци о не про це ду ре), 
нео п ход ни су кон сул то ва ње алер го ло га и од го ва ра ју
ћа пре ме ди ка ци ја. Бо ле сни ку је та ко ђе нео п ход но пре
по ру чи ти да из бе га ва узи ма ње суп стан ци и ле ко ва ко

ји по кре ћу де гра ну ла ци ју ма сто ци та (аце тил са ли цил
на ки се ли на, не сте ро ид ни ан ти ин фла ма тор ни ле ко ви, 
мор фин, ко деин и ван ко ми цин). Ле че ње од алер гиј
ских ре ак ци ја под ра зу ме ва при ме ну ин хи би то ра хи
ста ми на и ле у ко три је на, ин хи би то ра про тон ске пум
пе, кор ти ко сте ро и да и адре на ли на у слу ча ју раз во ја 
ана фи лак тич ког шо ка.

СМ је обо ље ње о ко јем по сто је број не не до у ми це, 
као што је по твр дио и овај наш при каз. Иако је кла си
фи ка ци ја СЗО да ла ја сне ди јаг но стич ке кри те ри ју ме 
СМ, „си ве зо не” услед пре кла па ња под ти по ва бо ле сти 
и да ље по сто је. Код бо ле сни ка с та квим об ли ци ма из
у зет но је те шко про це ни ти ка да и код ко га при ме ни
ти ци то ре дук тив ну те ра пи ју.
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SUMMARy
Introduction Mastocytosis is a clonal neoplastic disorder of 
the mast cells. The clinical signs and symptoms of mastocytosis 
are heterogeneous ranging from indolent disease with a long
term survival to a highly aggressive neoplasm with survival of 
about 6 months. Systemic mastocytosis (SM) is characterized 
by mastocyte infiltration of one or more organs, with or with
out skin involvment.
Case Outline The presented patient presents a highly challeng
ing diagnostic and therapeutic case. A 46yearold man was 
referred to our Centre due to the 7yearlong history of hepato
splenomegaly and mild thrombocytopenia. Ultrasound exami
nation showed hepatosplenomegaly (liver 170 mm; spleen 200 
mm), platelet count was 90×109/L, serum tryptase level was ele
vated and bone marrow biopsy showed infiltration with mast 

cells (CD117, CD25 and mast cell tryptase positive). Our patient 
was diagnosed with aggressive systemic mastocytosis (SM) 
according to WHO Classification (2008), although the clinical 
course of the disease was indolent, without complications for 
more than 7 years. Because of the ‘intermediate’ course, this 
patient was referred to as smouldering or intermediate SM and 
was not treated with cytostatics.
Conclusion Utilizing the established criteria, indolent SM can 
be discriminated from the aggressive subvariants of SM in most 
cases. However, a small group of patients, like our case belongs 
to the „grey zone“. Therapeutic approach to these patients is 
individual and prognosis is uncertain.

keywords: systemic mastocytosis; intermediate course; ana
phylaxis; World Health Organization classification; grey zone
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