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Der Begriff Mastozytose umfasst eine Gruppe von Erkrankungen, die als gemeinsames Charakteristikum

eine Vermehrung der Mastzellen in der Haut oder in inneren Organen hat. Mastzellen sind normale Zel-

len, wie sie bei jedem Menschen vorkommen. Sie spielen einerseits bei Allergien und andererseits in der

Abwehr von Erkrankungen eine wichtige Rolle.
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Urticaria pigmentosa

Die Mastzelle steuert die Symptome,
die sich auf der Haut, im Kreislaufsys-
tem oder in den Atemwegen abspie-
len. Durch die Freisetzung chemischer
«Alarmsignale» (Histamin, Leukotriene
und andere Substanzen) aus der Mast-
zelle werden andere Zellen des Immun-
systems aktiviert.

Formen der kutanen Mastozytose.

Zwei Formen von Mastozytose

Mastzellen sind mitentscheidend bei der

Wundheilung oder beim Wachstum von

Blutgefassen und gelten bei der Allergie

als Zielzelle. Wahrscheinlich kann man

ohne Mastzellen gar nicht leben. Warum
einige Menschen zu viele dieser Mast-
zellen aufweisen, ist unklar. Diese Er-
scheinung wird Mastozytose genannt.

Sie kann generell in zwei Formen un-

terteilt werden:

+ kutane Mastozytose (Vermehrung
oder vermindertes Absterben der
Mastzellen in der Haut — Haut-
mastozytose)

 systemische Mastozytose (Vermeh-
rung oder vermindertes Absterben
der Mastzellen bei den inneren
Organen)

Bislang wurde angenommen, dass die ku-
tane Mastozytose die hiufigste Form ist
und daher auch relativ leicht zu diagnosti-
zieren ist. Ganz typisch ist das Beispiel der
Urticaria pigmentosa. Es gibt allerdings
auch seltenere Formen, die selbst dem er-
fahrenen Hautarzt diagnostische Schwie-
rigkeiten bereiten konnen. Daher ist die
Durchfiihrung einer Hautbiopsie zur Dia-
gnosesicherung unumgénglich.

Die kutane Mastozytose wird hau-
fig bei Kindern festgestellt. Bis zum
Pubertitsalter handelt es sich dabei um
eine gutartige Erkrankung der Haut, die
meist spontan verschwindet.

Bei der systemischen Mastozytose
sind vor allem Leber, Milz, Lymphkno-
ten, Magendarmschleimhaut oder das
Knochenmark tangiert.

Wo liegt die Ursache fiir die
Vermehrung von Mastzellen?
Mastzellen entstehen wie andere Zellen
aus Vorlduferzellen im Knochenmark.
Weitere Stoffe beeinflussen das Wachs-
tum der Mastzellen. Diese Stoffe kon-

nen vermehrt produziert werden, oder
aber, bedingt durch Empfingerstellen
auf der Mastzelle, gewissen Veranderun-
gen unterworfen sein, was zum vermehr-
ten Wachstum respektive verminderten
Absterben der Mastzellen fiihren kann.

Wie dussert sich eine Mastozytose?
Die Symptome sind vielfaltig. Sie wer-
den durch die Botenstoffe ausgeldst,
die von den Mastzellen produziert und
nach einer Stimulation ins Gewebe
ausgeschiittet werden und ins Blut ge-
langen. Der wichtigste Botenstoff ist
wahrscheinlich Histamin. Folgende
Symptome werden beobachtet:

Was lost die Mastzellaktivierung aus?
Allergenquellen wie das Gift einer
Biene oder Wespe, ein Schmerzmittel,
ein Rontgenkontrastmittel oder eine
Lokalanésthesie ebenso Stress, Emo-
tionen, Fieber, kaltes oder warmes
Wetter, korperliche Aktivitdten, alko-
holische Getridnke, aber auch husten-
stillende Medikamente konnen die
Mastzellen aktivieren, Botenstoffe ins

Haut:
Juckreiz, Hitzegefihl, Rétung, Schwellung,
Blasen.

Verdauungstrakt:
Ubelkeit, Bauchschmerzen, Erbrechen, Durch-
fall, Magengeschwiire.

Herzkreislaufsystem:

Unerklérliche Mdigkeit, Schwachegefihl,
Neigung zu tiefem Blutdruck, spirbar schnel-
ler Herzschlag, anfallsartiger Bluthochdruck,
Kraftlosigkeit, Schock.

Muskel/Skelett:
Muskelschmerzen, Knochenschmerzen, spon-
tane Knochenbriiche (Osteoporose).



Gewebe auszuschiitten. Leider kann das
Ausmass einer Reaktion nicht vorausge-
sagt werden, da die Bereitschaft indivi-
duell unterschiedlich ist.

Folgendes ldsst sich aber feststellen:
Bei Patienten mit einer Mastozytose ist
die Veranlagung fiir eine Allergie nicht
héufiger als bei Nichtallergikern.

Verlauf der Erkrankung

Bei Kindern heilt die Mastozytose meist
wihrend der Wachstumsphase aus. Die
braunrétlichen Hautflecken, die bis
mehrere Zentimeter im Durchmesser
messen konnen, blassen ab und ver-
schwinden. Ebenso auch die Tendenz
zu Blasenbildungen, die bei einigen
Kindern, vor allem in der Sduglings-
zeit, auftreten kann. Selbst eine ausge-
pragtere Form der Hautmastozytose wie
die Urticaria pigmentosa kann bis zum
Erwachsenenalter abblassen.

Im Gegensatz dazu scheint beim
Erwachsenen sowohl eine kutane Mas-
tozytose wie auch eine systemische
Mastozytose mehr oder weniger be-
stehen zu bleiben. Oft realisieren die
Betroffenen im Laufe der Jahre keine
wesentliche Anderung der Hautfle-
cken. Unspezifische Symptome wie
Hautjuckreiz, Hautrétung, Durchfall
u. a. m. hingegen variieren; das heisst,
die Symptome treten nicht ununterbro-
chen bis zum Lebensende auf, aber sie
konnen sich hin und wieder bemerk-
bar machen.

Speziell bei schweren allergischen
Reaktionen

Wie Einzelfallberichte zeigten, tendie-
ren Patienten mit Mastozytose vor al-
lem nach Bienen- oder Wespenstichen
zu schweren Reaktionen wie Schock
und Bewusstlosigkeit.

Aufgrund neuerer Untersuchungen
kam man zum Schluss, dass rund 10%
der Patienten, die eine Insektengiftallergie
aufweisen und schwere Reaktionen zei-
gen, an einer Form der Mastozytose er-
krankt sind.

Es st deshalb wichtig, dass Betroffene,
die schwere Reaktionen durchmachen, al-
lergologisch abgeklért sind und eine spezi-
fische Immuntherapie durchfiihren.

Diagnostik

Die Diagnose einer Mastozytose wird
durch eine Biopsie der Haut oder eines
Organgewebes gestellt. Die Histologie
der Biopsie muss einige Diagnosekri-
terien erfiillen und eine Anhdufung der
Zellen entweder direkt (mikroskopisch)
oder indirekt durch spezielle chemische
Anfarbungen zeigen. In den letzten Jah-
ren hat sich eine Blutuntersuchung eta-
bliert, mit welcher ein Botenstoff aus
der Mastzelle, namlich die Tryptase
(ein Enzym, das ausschliesslich in der
Mastzelle vorkommt), gemessen werden
kann. Das Messen des Histamins selbst
bewihrte sich nicht. Erhohte Konzent-
rationen der Tryptase werden bei vielen
Patienten mit einer Mastozytose gemes-
sen, was aber nicht heissen muss, dass
ein erhohter Wert das Vorliegen einer
solchen beweist! Auch bei anderen Er-
krankungen (z. B. akute Urtikaria oder
allergische Reaktion auf Insektengift)
kann es zu erhohten Werten kommen.

Behandlung der Mastozytose

Eine Heilung der Mastozytose ist noch
nicht moglich! Die meisten Betroffenen
leben mit der Mastozytose, ohne dass ihre
Lebensqualitit massiv beeintrachtigt ist.
Die beste Behandlung ist die Vermeidung
von Symptomen, deshalb ist es wichtig,
die Ausloser (Trigger) zu kennen.

Als medikamentose Basisbehand-
lung werden Antihistaminika eingesetzt.
Damit wird primér der Hautjuckreiz, al-
lenfalls auch die Hautr6tung, gelindert
oder abgeschwicht.

Zur Behandlung konnen je nach
Symptom Magensdurehemmer, Mast-
zell-Stabilisatoren oder Kortisonpro-
dukte verwendet werden. Einige Pa-
tienten beobachteten ein Verblassen
der Hautflecken nach dem Urlaub am
Meer (Lichtexposition), die aber mit
zunchmender Abnahme der Braunung
langsam wieder zuriickkehrten. Eine
Lichtbehandlung wird dann in Be-
tracht gezogen, wenn der Hautjuck-
reiz stark stort und nicht in den Griff zu
bekommen ist. Bei schwerem Krank-
heitsverlauf kann eine Behandlung mit
Interferon-a (Gewebshormone) in Er-
wagung gezogen werden. Im Falle einer
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Osteoporose, die auch durch die Masto-
zytose verursacht sein kann, wird eine
iibliche Behandlung mit Kalzium, Vita-
min D oder auch Bisphosphonaten ein-
gesetzt.

Wer sich mit seinem Krankheits-
bild auskennt, kann besser damit umge-
hen. Betroffene konnen Unterstiitzung
bei Selbsthilfe- oder Patientenorgani-
sationen finden. Nicht sinnvoll ist es,
sich im Internet zu informieren. Denn
in den meisten Fallen findet man da
«schlecht» dokumentierte Fallbeispiele,
die eher Unsicherheit und Angst auslo-
sen und haufig keinen Bezug zur Mas-
tozytose, sondern zu anderen Krankhei-
ten wie Blutkrebs haben. Didten, zum
Beispiel histaminarme, beeinflussen das
Ausmass respektive die Intensitdt der
Mastozytose-Symptome nicht und soll-
ten eigentlich nur dann verordnet wer-
den, wenn ein klarer Bezug zu einem be-
stimmten Nahrungsmittel gegeben ist.

Betroffene, die haufig zu Sympto-
men neigen, sollten iiber ein Notfallset
(Antihistaminikum, Kortisonpriparat,
evtl. Auto-Adrenalininjektor) verfiigen
sowie einen Allergie- oder Notfallaus-
weis auf sich tragen.
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