Mastocytos

Mastocytos ar en grupp tillstdnd som orsakas av
dkad tillvéxt och ansamling av avvikande mast-
celler i ett eller flera organ. Mastceller &r vita
blodkroppar som &r en viktig del av kroppens
immunsystem. Sjukdomen delas in i tvé huvud-
grupper: kutan mastocytos dé avvikande mastceller
enbart finns i huden och systemisk mastocytos da
avvikande mastceller finns i ett eller flera andra
organsystem.

Uppskattningsvis insjuknar 1-2 vuxna per 100 000 invanare
och ar i mastocytos. I Sverige tros 1 500-2 500 personer ha
sjukdomen. Det finns inga sdkra uppgifter om hur manga
barn som har kutan mastocytos. Mastocytos &r vanligtvis
inte arftligt.

Symtom

De symtom som ses vid mastocytos orsakas av att amnen
som formedlar biologiska effekter okontrollerat frisitts fran
mastcellerna och/eller av att det finns en 6kad mangd mast-
celler i olika vdvnader. Beroende pa hur ofta frisdttningen
sker, hur kraftig den &r samt vilka organ som péverkas
varierar symtomen i hog grad mellan olika personer med
sjukdomen.

Kutan mastocytos ger brunrdda flackar pa huden, vilka kan
orsaka obehag och kladda. Hos barn som insjuknar forsvinner
vanligtvis fldckarna senast i samband med puberteten. Om
man insjuknar i vuxen alder kvarstar de oftast hela livet.

Det ar mycket ovanligt att barn far den systemiska formen
av sjukdomen, medan de flesta vuxna med kutan mastocytos
dven har avvikande mastceller i andra organ.

Vanliga dterkommande symtom vid systemisk mastocytos
ar hudrodnad, klada, mag- och tarmsymtom, huvudvark, illa-
maende, hjartklappning samt 6kad kénslighet for geting- och
bistick. Aven irritabilitet och koncentrationssvarigheter
forekommer.

Sjukdomen kan leda till anafylaxi, en allvarlig over-
kanslighetsreaktion med paverkan pa andningsvégarna
och/eller hjart-karlsystemet och blodtrycksfall.

Systemisk mastocytos kan dven paverka benstommen och
medfora benskorhet med 6kad risk for frakturer.

Hos de flesta med systemisk mastocytos tar organen inte
skada. Prognosen ar d& god med normal forvintad livslangd.
Hos det fatal som far symtom fran organ som infiltrerats av
mastceller varierar prognosen.

Orsak

Mastocytos orsakas av en forandring i en gen. Det leder till
O0kad méangd 6veraktiva mastceller i olika vivnader. Vid
kutan mastocytos ansamlas mastceller enbart i huden, medan
de vid systemisk mastocytos ansamlas i olika organ som
benmaérgen, tarmarna eller levern.

Behandling

Behandlingen inriktas pa att lindra symtomen, forebygga
medicinska komplikationer och kompensera for de
funktionsnedséttningar som sjukdomen leder till.

Hudsymtomen behandlas med klédstillande lidkemedel.
Personer med systemisk mastocytos behandlas oftast med
symtomlindrande likemedel och ibland &ven med lakemedel
som minskar mangden mastceller. Vid enstaka tillfallen gors
en hematopoetisk stamcellstransplantation.

Det ar viktigt att undvika faktorer som kan utlésa symtom.
Alla med systemisk mastocytos bor triffa en allergolog for
individuell rddgivning, bedomning av risken for anafylaxi
samt kartldggning av eventuell allergi mot fédodmnen, lake-
medel och insektstick. En adrenalinpenna kan anvéndas vid
akut allergisk reaktion for att snabbt lindra symtomen.

Det ar viktigt med fortlopande psykologiskt stod.

Resurser
Kunskap om sjukdomen finns vid universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns ocksa Centrum for
sdllsynta diagnoser (CSD). De kan ge vigledning och
information om sillsynta hilsotillstand.

Samhallets stodinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedsittningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns pa
Socialstyrelsens webbplats under Samhdllets stod.

Intresseorganisationer

* Riksforbundet Sillsynta diagnoser

Las mer

Det hér ér en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hélsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/kunskapsdatabasen.

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for sillsynta hélsotillstdnd vid
Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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