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Введение. Рекомендации посвящены современному состоянию проблемы диагностики и лечения мастоцитоза.
Цель — предоставить консолидированное мнение российских экспертов по лечению взрослых больных мастоцитозом.
Основные сведения. Разработаны рекомендации с  учетом зарубежных публикаций и  отечественного опыта, 
на  основе мировых клинических исследований по  лечению системного мастоцитоза, кожного мастоцитоза, 
тучноклеточного лейкоза и других форм мастоцитоза. Показано значение молекулярно-генетического исследования 
костного мозга и  периферической крови на  наличие перестроек гена KITD816V. Приведены схемы лечения 
с применением мидостаурина, иматиниба, кладрибина, гидроксикарбамида, интерферон альфа, трансплантации 
гемопоэтических стволовых клеток. Приведен прогноз при различных формах мастоцитоза.
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Introduction. Recommendations cover the current state of diagnosis and treatment of mastocytosis. 
Aim — а consolidation of the Russian experts’ opinion on treatment for adult mastocytosis.
Main fi ndings. The recommendations have been developed taking into account foreign literature, national experience and 
world clinical evidence on therapy for systemic and cutaneous mastocytoses, mast cell leukaemia and other mastocytosis 
forms. The signifi cance of bone marrow and peripheral blood molecular genetic testing for the presence of KITD816V gene 
variants is demonstrated. The treatment regimens described are based on midostaurin, imatinib, cladribine, hydroxycarba-
mide, interferon alfa and haematopoietic stem cell transplantation. Prognosis in different forms of mastocytosis is provided.
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ABSTRACT

Термины и определения
Мастоцитоз  — гетерогенная группа заболеваний, которые ха-

рактеризуются чрезмерной пролиферацией и  накоплением 
клональных (неопластических) тучных клеток (ТК) в  одном или 
нескольких ор ганах [1].

ПУВА-терапия (PUVA — Psoralen UltraViolet А) — метод лечения, 
который включает использование фотоактивного вещества (псо-
ралены  — класс фурокумаринов) совместно с  облучением кожи 
длинноволновым ультрафиолетовым излучением.

Распространенный мастоцитоз объединяет агрессивный систем-
ный мастоцитоз (АСМ), СМ с ассоциированным гематологическим 
заболеванием (СМ-АГЗ), тучноклеточный лейкоз (ТКЛ).

Эпидемиология
Мастоцитоз является редким заболеванием. Распространен-

ность мастоцитоза составляет 9  случаев на  100 000  населения, 
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индолентного СМ (ИСМ) — от 9,2 до 13 случаев на 100 000 на-
селения [2]. Ежегодная заболеваемость для всех форм мастоци-
тоза, включая кожный мастоцитоз (КМ), составляет 0,89  случая 
на 100 000 населения, непосредственно кожным мастоцитозом — 
0,2 на 100 000 населения [3]. КМ встречается преимущественно 
в детском возрасте и в 75 % случаев возникает в возрасте до 2 лет, 
а в 10 % — в возрасте от 2 до 15 лет [4–7]. В редких случаях встре-
чаются врожденные формы КМ [7, 8].

Классификация
Всемирная организация здравоохранения (ВОЗ) в  2017  г. вы-

делила мастоцитоз в  самостоятельную нозологическую группу 
в разделе миелоидных неоплазий [9].

КМ
 пятнисто-папулезный КМ (ППКМ)/Пигментная крапивница 

(ПК);
 солитарная мастоцитома кожи;
 диффузный кожный мастоцитоз (ДКМ)/телеангиэктатиче-

ский тип мастоцитоза.
СМ
ИСМ

 тлеющий СМ;
 изолированный мастоцитоз с поражением костного мозга;
 СМ-АГЗ;
 АСМ;
 ТКЛ:

• классический вариант;
• алейкемический вариант.
Тучноклеточная саркома
Коды заболевания согласно классификации МКБ-10

Q82.2 Крапивница пигментная — для кожных форм мастоцитоза
С96.2 Злокачественная тучноклеточная опухоль
C96.2 Агрессивный системный мастоцитоз
C96.2 Тучноклеточная саркома
C94.3 Тучноклеточный лейкоз
D47.0 Гистиоцитарные и тучноклеточные опухоли неопределен-

ного или неизвестного характера
D47.0 Системный мастоцитоз (индолентный, тлеющий, с пораже-

нием костного мозга). Системный мастоцитоз с ассоциированным 
гематологическим заболеванием нетучноклеточной природы

D47.0 Мастоцитома/мастоцитоз неуточненные. Внекожная ма-
стоцитома

Этиология и патогенез
Этиология заболевания не  установлена. ТК (мастоциты)  — 

клетки среднего размера, располагающиеся в  периваскуляр-
ных пространствах практически во  всех тканях, которые легко 
распознаются благодаря специфическим гранулам при окраске 
по  Гимзе или толуидиновым голубым. Мастоциты являются по-
томками стволовых кроветворных клеток костного мозга и  мо-
гут мигрировать через эндотелий в  периферические ткани, где 
проходят окончательные стадии дифференцировки и  созрева-
ния. Созревание ТК морфологически можно разделить на четыре 
стадии: 1) бластные клетки без гранул, позитивные при окраске 
на триптазу; 2) метахроматические бластные клетки; 3) прома-
стоциты (атипичные мастоциты  II типа), содержащие двудоль-
чатые или многодольчатые моноцитоидные ядра; 4) зрелые ма-
стоциты. Незрелые или атипичные мастоциты в  костном мозге 
могут наблюдаться при АСМ или ТКЛ [10]. Специфические гра-

нулы мастоцитов содержат медиаторы воспаления и вазоактив-
ные вещества, высвобождающиеся при связи иммуноглобулина 
E с  аллергенами или другими стимулирующими агентами [11]. 
Специфическим ферментом, секретируемым ТК, является трипта-
за, концентрация которой в сыворотке крови в норме составляет 
0–15 нг/мл и коррелирует с количеством мастоцитов и клиниче-
ской формой мастоцитоза [12].

Другой специфической характеристикой ТК является наличие 
на поверхности зрелых клеток специфического рецептора CD117 
(c-KIT), лигандом которого является фактор стволовых клеток. 
CD117 является трансмембранным белком с тирозинкиназной ак-
тивностью, который в норме экспрессируется на ТК, гемопоэтиче-
ских клетках-предшественниках, зародышевых клетках, мелано-
цитах и интерстициальных клетках в желудочно-кишечном тракте, 
но  в  процессе дифференцировки его плотность на  поверхности 
клеток снижается, исключая ТК, на  которых высокая экспрессия 
c-KIT сохраняется и  в  зрелом состоянии [13]. Структура рецеп-
тора CD117, который кодирует ген c-KIT, включает внеклеточный, 
трансмембранный, околомембранный домены и  сайт активации 
тирозинкиназы.

Патогенез связан с возникновением соматических мутаций в ге-
нах, участвующих в  регуляции активации ТК [14]. Наиболее ча-
сто при мастоцитозе встречаются мутации в  гене c-KIT. Мутации 
приводят к лиганд-независимому конститутивному фосфорилиро-
ванию тирозинкиназы, трансформации фактор-зависимого роста 
клеток в  фактор-независимый, блоку апоптоза и/или активации 
пролиферации ТК, что приводит к накоплению ТК и их дальнейшей 
активации [15]. Точечная мутация в экзоне 17-го гена c-KIT, а имен-
но замена аминокислоты валин на аспарагиновую кислоту в ко-
доне 816 (D816V), выявляется более, чем у 90 % взрослых больных 
мастоцитозом и у 40 % детей [16, 17]. Реже определяются другие 
мутации c-KIT: V560G, D815K, D816Y, insVI815–816, D816F, D816H, 
D820G. У  больных СМ кроме c-KIT выявляются мутации других 
генов, а  именно TET2 (47 %), SRSF2 (43 %), ASXL1 (29 %), RUNX1 
(23 %), JAK2 (16 %), N/KRAS (14 %), CBL (13 %) и EZH2 (10 %), кото-
рые неспецифичны для мастоцитоза, поскольку также были иден-
тифицированы при других миелоидных неоплазий [18].

Пролиферация и накопление ТК в тканях лежит в основе клини-
ческих проявлений мастоцитоза. При мастоцитозе ТК могут быть 
активированы  IgE-зависимыми (аллергены) и  IgE-независимы-
ми механизмами, что ведет к  высвобождению медиаторов вос-
паления и цитокинов. В результате высвобождения большого ко-
личества секреторных гранул, содержащих гистамин, серотонин 
и  другие воспалительные медиаторы, развиваются клинические 
проявления заболевания [19].

Клинические проявления мастоцитоза
Клинические проявления мастоцитоза разнообразны. Они мо-

гут варьировать от изолированного поражения кожи до ТКЛ.
Кожные проявления при мастоцитозе могут возникать как изоли-

рованно, так и являться проявлением системного заболевания [4, 
6, 20]. КМ считается доброкачественным заболеванием с высокой 
вероятностью спонтанного регресса. Полный регресс высыпаний 
отмечается в  67 % случаев, стабилизация процесса наблюдает-
ся в 27 % случаев [4, 6, 20, 21]. Клиническая картина КМ имеет 
возрастные особенности, а также характеризуется стадийностью 
процесса [22]. Диагностическим признаком поражения кожи яв-
ляется феномен Дарье  — Унны. При механическом воздействии 
на очаг, например, используя умеренное давление и трение с по-



| К ЛИНИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНД АЦИИ | CLINICAL RECOMMENDATIONS | 

| 2021; 66(2):  280–311 | RUSSIAN JOURNAL OF HEMATOLOGY AND TRANSFUSIOLOGY (GEMATOLOGIYA I TRANSFUSIOLOGIYA) | ГЕМАТОЛОГИЯ И ТРАНСФУЗИОЛОГИЯ |      283

мощью шпателя, отмечается появление отечности и покраснения 
в  области высыпаний. Диагностическую ценность имеет опреде-
ление уровня гистамина, серотонина и 5-гидроксииндолуксусной 
кислоты в крови и моче больных.

ПК является самой частой кожной формой. Высыпания пред-
ставлены множественными мелкими, округлыми, желтова-
то-коричневыми или коричневыми папулами, реже пятнами 
от  1,0  до  2,5  см в  диаметре. Элементы могут присутствовать 
с рождения или появляться в грудном возрасте. Чаще поражается 
туловище, обычно не вовлекается центральная часть лица, воло-
систая часть головы, ладони и подошвы. У взрослых больных вы-
сыпания представлены красновато-бурыми папулами и пятнами, 
диаметр которых 0,5 см и менее. Пятна не сливаются, шелуше-
ние на поверхности отсутствует. Отмечаются гиперпигментация 
и телеангиэктазии. Локализация во взрослом возрасте — преи-
мущественно на коже туловища и проксимальных отделов конеч-
ностей, реже — лица, ладоней и подошв. Субъективно отмечает-
ся умеренный непостоянный зуд [22, 23]. При ПК почти в 100 % 
случаев отмечается положительный симптом Дарье — Унны. Для 
ПК характерна стадийность течения. В прогрессирующей стадии 
определяются множественные полиморфные кожные высыпания 
(пятна, папулы, буллезные элементы), появляющиеся приступоо-
бразно. У детей появление высыпаний  сопровождается выражен-
ным экссудативным компонентом. Четкой смены типов морфоло-
гических элементов не отмечается, пузыри могут появляться как 
на видимо здоровой коже, так и на поверхности пятен и папул. 
Регресс высыпаний  приводит к  образованию стойких пятен ги-
перпигментации, с  четкими границами, не  бледнеющих при ди-
аскопии. Пятна могут сливаться, образуя обширные очаги. По-
вторное возникновение новых пятен на  фоне старых усиливает 
их пигментацию [5, 24]. Отличительной особенностью прогрес-
сирующей стадии у  взрослых больных является отсутствие ста-
дии образования буллезных элементов, характерно первичное 
возникновение гиперпигментированных пятен и  папул. Стадия 
стабилизации характеризуется прекращением возникновения 
новых элементов, возникает чаще в  возрасте 2  лет. К  началу 
пубертатного возраста ПК переходит в  регрессирующую ста-
дию, характеризующуюся полным отсутствием экссудативных 
явлений , а также постепенным побледнением элементов [25, 26, 
27]. На начальных этапах клиническая картина ПК представлена 
кожными высыпаниями как стойкими, так и  преходящими. В  от-
дельных случаях кожная симптоматика дополняется системными 
проявлениями, в таком случае требуется комплексное обследо-
вание для исключения СМ.

Солитарные мастоцитомы кожи представляют собой одиночные 
элементы, реже могут наблюдаться несколько элементов, округ-
лые, плотные, эластичные образования желто-коричневого, корич-
невого, желто-оранжевого, реже  — красноватого или розового 
цвета, с  шероховатой поверхностью и  четкими границами, диа-
метром до 4 см. Мастоцитомы встречаются примерно у 10–35 % 
больных мастоцитозом, преимущественно в детском возрасте [28]. 
Заболевание чаще дебютирует в возрасте до 6 месяцев жизни [29, 
30]. Основная локализация мастоцитом — дистальные отделы ко-
нечностей. Характерен положительный симптом Дарье  — Унны, 
субъективно отмечается зуд. Для солитарных мастоцитом, как 
и для ПК, характерен спонтанный регресс [26].

ДКМ может возникать как у детей, так и у взрослых больных [31]. 
Очаги при ДКМ крупные, неправильной формы или округлые, жел-
товато-коричневые, с четкими границами, плотной консистенции, 
локализуются преимущественно в подмышечных, паховых и межъ-

ягодичной складках. Часто очаги захватывают большую поверх-
ность кожи. При данном варианте КМ кожа утолщена и имеет вид 
«лимонной корки», приобретает желтовато-коричневую окраску 
[29]. Поверхность очагов натянутая, что способствует появлению 
трещин. При травме высыпаний  появляются пузыри. ДКМ чаще 
других форм склонен к переходу в системный процесс. ДКМ со-
ставляет 1–3 % случаев кожного мастоцитоза. Данная форма осо-
бенно чувствительна к ПУВА-терапии.

Редкие формы КМ:
- персистирующая эруптивная пятнистая телеангиэктазия  — ред-

кая патология, встречается преимущественно во взрослом возрасте, 
проявляется в виде телеангиэктатических пятен с неправильными гра-
ницами. Симптом Дарье — Унны и зуд выявляются не всегда [22];

- узловатый мастоцитоз  — чаще выявляется у  новорожденных 
детей, либо в  возрасте до 2 лет, представлен следующими фор-
мами: ксантелазмоидный (ксантелазмоподобный), многоузловой, 
узловато-сливной [32].

Ксантелазмоидный (ксантелазмоподобный) КМ  — возникнове-
ние изолированных плоских овальных узелков до 1,5 см в диаме-
тре, плотной консистенции, с гладкой или, что более характерно, 
шероховатой поверхностью, от  желтовато-коричневой до  насы-
щенно коричневой окраски, напоминающей невус.

Многоузловой КМ — отмечаются диссеминированные полуша-
ровидные высыпания от  0,5  до  1  см в  диаметре, розовой, крас-
ной или желтоватой окраски, с гладкой поверхностью, плотные при 
пальпации.

Узловато-сливной КМ — отмечается слияние узловых элементов 
с типичной локализацией в складках.

При описанных выше редких формах феномен Дарье  — Унны 
выражен слабо. Возможно возникновение пузырных элементов, 
с дальнейшим регрессом, образованием эрозий и формировани-
ем корок на поверхности [33].

Системный мастоцитоз
У взрослых больных чаще встречаются агрессивные вариан-

ты заболевания  — распространенный СМ (АСМ, СМ-АГЗ, ТКЛ) 
[27, 34]. Кожа вовлечена в патологический процесс практически 
в 100 % случаев мастоцитоза у детей и около 85 % у взрослых. Од-
нако отсутствие высыпаний не исключает диагноз СМ. Диагности-
ка СМ в отсутствии кожных поражений представляется трудной за-
дачей, особенно у больных, страдающих ИСМ с низкой нагрузкой 
ТК. Выделяют мастоцитоз костного мозга, при котором наблюдает-
ся изолированное поражение костного мозга, концентрация трип-
тазы в сыворотке крови остается нормальной или незначительно 
повышенной [35]. Если у больного наблюдаются рецидивирующие 
анафилактические реакции, приливы жара, остеопороз, язвен-
ная болезнь, диарея неясной этиологии, должна быть насторожен-
ность в отношении мастоцитоза.

Клинические проявления СМ обусловлены высвобождением ме-
диаторов ТК, инфильтрацией тканей ТК. Симптомы, опосредован-
ные медиаторами, — зуд, покраснение, учащенное сердцебиение, 
головная боль, боль в  животе, диарея, гипотония, анафилаксия, 
раздражительность, депрессия, обморочное состояние и  скелет-
но-мышечная боль. Появление симптомов может быть индуциро-
вано многочисленными экзогенными факторами, такими как тре-
ние, тепло, укус насекомых, воздействие стресса, употребление 
наркотических веществ [36]. Интенсивность симптомов варьиру-
ет от  умеренной до  тяжелой или даже угрожающей жизни. Кли-
нические проявления заболевания неспецифичны: кожа  — зуд 
и  покраснение, желудочно-кишечный тракт  — дис пептические 
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расстройства, центральная нервная система — головная боль, де-
прессия, когнитивные расстройства, костно-мышечная система — 
остеопения, остеопороз [36, 37].

Десять симптомов, которые в наибольшей степени влияют на ка-
чество жизни (в порядке убывания), включают в себя психологиче-
ское состояние (депрессия), астению (усталость), зуд, пищевую ал-
лергию, внезапное покраснение кожи, боли в мышцах и суставах, 
поллакиурию, лекарственную непереносимость, аэрофагию/от-
рыжку и затруднение дыхания/спазм бронхов [38]. Психосоматиче-
ские расстройства встречаются у 64–72 % больных мастоцитозом, 
и 23 % больных оценивают их как тяжелые и крайне тяжелые. Данные 
симптомы включают в себя усталость (82 %), трудности с социальны-
ми взаимодействиями (55 %), депрессию (57 %), снижение памяти 
(66 %), головную боль (69 %) [38]. Эпизоды анафилаксии встречают-
ся в 6–9 % наблюдений мастоцитоза у детей и в 20–49 % — у взро-
слых. Вероятность развития анафилаксии у больных СМ значитель-
но выше, по сравнению с общей популяцией [39]. Примерно в 40 % 
случаев этиологический фактор выявить не удается [39].

Гепарин является одним из медиаторов, выделяемых ТК. У боль-
ных могут наблюдаться нарушения адгезии и агрегации тромбо-
цитов, коагуляционного каскада. При мастоцитозе есть риск как 
самопроизвольных кровотечений, так и  кровотечений после вы-
полнения инвазивных манипуляций [40, 41].

Диагностика
Диагностика мастоцитоза регламентирована критериями, изло-

женными в классификации ВОЗ 2017 г. Диагностические критерии 
СМ [9, 42]:

Большой критерий

1. Мультифокальные плотные инфильтраты, состоящие из  ТК 
(кластеры ≥ 15 % ТК), определяемые при морфологическом иссле-
довании трепанобиоптата костного мозга и (или) других органов.

Малые критерии

1. В трепанобиоптатах костного мозга или других органов об-
наруживают > 25 % ТК, расположенных в инфильтрате, имеющих 
веретеновидную форму или атипичную морфологию; или в  маз-
ках, полученных из аспирата костного мозга, более 25 % ТК имеют 
незрелую или атипичную морфологию.

2. Выявление активирующей точечной мутации кодона 816 гена 
c-KIT в клетках костного мозга, крови или других органов.

3. Мастоциты костного мозга, крови или других органов, поми-
мо нормальных маркеров ТК, экспрессируют CD25 часто в соче-
тании с CD2.

4. Концентрация триптазы в сыворотке крови постоянно превы-
шает 20 нг/мл (за исключением случаев мастоцитоза, ассоцииро-
ванного с клональным заболеванием других клеточных гемопоэти-
ческих линий, при которых данный параметр не учитывается).

Диагноз правомочен при наличии одного большого и одного ма-
лого или трех малых критериев.

B-признаки

1. При исследовании биоптата костного мозга > 30 % клеток 
в инфильтрате являются ТК (фокальные плотные кластеры), а кон-
центрация триптазы в сыворотке крови составляет > 200 нг/мл.

2. Признаки дисплазии или пролиферации гемопоэтических 
клеток, отличных от мастоцитов, при отсутствии данных для под-
тверждения диагноза СМ-АГЗ.

3. Гепатомегалия без нарушения функции печени, спленоме-
галия без гиперспленизма и/или лимфаденопатия, выявляемые 
при пальпации или с помощью инструментальных методов диаг-
ностики.

C-признаки

1. Инфильтрация костного мозга неопластическими ТК и цито-
пения (абсолютное число нейтрофилов (АЧН) < 1,0 × 10 9/л и/или 
концентрация гемоглобина < 100 г/л и/или количество тромбоци-
тов крови < 100 × 10 9/л).

2. Гепатомегалия с нарушением функции печени, асцитом и/или 
портальной гипертензией.

3. Патологические изменения костей с  крупными остеолити-
ческими очагами, наличием или отсутствием патологических пе-
реломов (патологические переломы, связанные с  остеопорозом, 
не считаются С-признаком).

4. Спленомегалия, определяемая при пальпации, и гиперспленизм.
5. Синдром мальабсорбции с уменьшением массы тела вслед-

ствие инфильтрации ЖКТ ТК.

Критерии диагностики отдельных вариантов мастоцитоза

ИСМ. Соответствие критериям СМ. Отсутствие C-признаков. 
Отсутствие ассоциированного гематологического заболевания.

Изолированный мастоцитоз костного мозга. Соответствует кри-
териям ИСМ. Вовлечение костного мозга, отсутствие кожных по-
ражений и поражения других органов.

Тлеющий СМ. Соответствует критериям ИСМ, но сопровождает-
ся двумя или более B-признаками. С-признаки отсутствуют.

СМ-АГЗ. Соответствие критериям СМ и критериям АГЗ как от-
дельного заболевания по классификации ВОЗ 2017 г.

АСМ. Соответствие критериям СМ. Наличие одного или более 
С-признаков. Отсутствие признаков ТКЛ.

Тучноклеточный лейкоз. Соответствие критериям СМ. Результаты 
биопсии костного мозга свидетельствуют о диффузной, как правило, 
плотной инфильтрации атипичными незрелыми ТК. В миелограмме ≥ 
20 % ТК. Типичный вариант ТКЛ — ТК составляют ≥ 10 % лейкоцитов 
периферической крови. Алейкемический вариант ТКЛ — в перифе-
рической крови определяется < 10 % циркулирующих ТК.

Саркома из тучных клеток. Отсутствие признаков СМ. Локали-
зованный инвазивный рост. Низкодифференцированная опухоль.

СМ с эозинофилией. У 20–40 % больных СМ отмечается эозино-
филия, особенно при агрессивных формах СМ [43–45]. Мутация 
F1P1LI-PDGFRA выявляется в 50 % случаев при СМ с эозинофилией 
[46, 47].

Обследование больных
Заподозрить КМ в большинстве случаев помогает симптом Да-

рье — Унны. Для установления диагноза больному выполняют ла-
бораторную и  инструментальную диагностику (гистологическое 
исследование биоптата кожи, общий анализ крови, исследование 
триптазы сыворотки крови и др.). При подозрении на СМ больно-
му требуется комплексное обследование, которое включает в себя 
консультации врачей других специальностей, проведение ультра-
звукового исследования (УЗИ) внутренних органов, рентгеногра-
фии, компьютерной томографии (КТ), магнитно-резонансной то-
мографии и др. (рис. 1) [48].

Для установления диагноза «мастоцитоз», определения прогно-
за, выбора лечебной тактики необходимо полноценное обследо-
вание.
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Больные с симптомами активации тучных клеток (гиперергические аллергические реакции)
Patients with mast cell activation symptoms (hyperergic allergic reactions)

Тщательный сбор анамнеза с описанием реакций на пищу, медикаменты, рентгеноконтрастные 
вещества, укусы насекомых, латекс, перепады температур, стресс, физические нагрузки

Осмотр кожных покровов
Anamnesis of reactions 

(food, drugs, X-ray contrasts, insect bites, latex, temperature changes, stress, physical exercise)
Skin examinations

 

Базальная концентрация общей триптазы ≥ 20,0 нг/мл 
и/или концентрация триптазы после стимуляции 

повышается на 20 % и/или 2 нг/мл 
Basal triptase concentration ≥ 20 ng/ml and/or

elevation as > 20 % and/or 2 ng/ml

Определение концентрации общей триптазы сыворотки 
до (базальный) и после введения аллергена

Triptase concentration (basal and after allergen administration)

 

Базальная концентрация общей триптазы в норме 
или немного повышен (11–20,0 нг/мл) и/или концентрация триптазы 

после стимуляции повышается < 20 % и/или 2 нг/мл
Basal triptase concentration normal or slightly elevated (11–20 ng/ml) 

and/or elevation as ≤ 20 % and/or 2 ng/ml

Измерить общий и аллерген-специфический IgE если у пациента в анамнезе: 
анафилаксия на укусы перепончатокрылых 

анафилаксия с гипотензией и/или ангионевротическим отеком или крапивницей
Check total and allergen specific IgE levels in case of insect anaphylaxis 

with hypotension and/or angioneurotic edema or urticaria

 Наличие кожных поражений 
при объективном исследовании

Skin changes in examination

 

Обследование на наличие мутации KITD816V 
Test for KITD816V mutation

Выполнить биопсию кожи
Skin biopsy

Провести обследование костного мозга (стернальная пункция, 
трепанобиопсия, обследование на наличие мутации KITD816V)

Bone marrow investigation (aspiration, trephine byopsy)

Кожный мастоцитоз подтвержден
Провести обследование костного мозга 

у взрослых (у детей в избранных случаях)
Cutaneous mastocytosis

Bone marrow investigation in adults
(children in selected cases)

Системный мастоцитоз подтвержден
Systemic mastocytosis is verified

Системный мастоцитоз не подтвержден
Systemic mastocytosis not confirmed

Определить клиническую форму 
системного мастоцитоза

Clinical form of systemic mastocytosis

Провести определение в суточной моче:
концентрации метилгистамина

концентрации простагландина D2
концентрации 11-ß-простагландина F2α

24h urine testing:
methylhistamine concentration 

prostaglandin D2 concentration 
11-ß- prostaglandin F2α concentration 

При их повышении — диагноз активация тучных клеток
In case of elevation — diagnosis of MCAS (mast cell activation syndrome)

 

Рисунок 1. Алгоритм диагностики мастоцитозов [48]
Figure 1. Diagnostic algorithm in mastocytosis [48]
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Исследования, необходимые для установления 
диагноза и варианта заболевания

Первичный прием врача-гематолога, сбор жалоб, анамнеза 
(анафилактические реакции на пищу, медикаменты, рентген-кон-
трастные вещества, укусы насекомых, перепады температуры, 
стресс, физические нагрузки), физикальный осмотр (осмотр кож-
ных покровов, оценка размеров печени, селезенки, лимфатиче-
ских узлов). Общий (клинический) анализ крови с исследованием 
мазка (поиск и  оценка морфологии ТК). Определение концент-
рации триптазы в  сыворотке крови. Молекулярно-генетическое 
исследование аспирата костного мозга/периферической крови 
на наличие перестроек гена KITD816V. Цитологическое исследо-
вание аспирата костного мозга. Гистологическое исследование 
трепанобиоптата костного мозга с оценкой клеточности и фибро-
за костного мозга. Иммуногистохимическое исследование кост-
ного мозга с окраской на триптазу, CD117, CD2, CD25, CD30. Би-
опсия кожи, образований других локализаций с гистологическим 
и иммуногистохимическим исследованиями.

Исследования, необходимые для оценки 
В-признаков и С-признаков

Биохимический анализ крови (общий белок, альбумин, глобу-
лин, аспартатаминотрансфераза, аланинаминотрансфераза, ще-
лочная фосфатаза, гамма-глутамилтрансфераза, мочевая кис-
лота, мочевина, креатинин, электролиты (калий, натрий, кальций, 
фосфор). Денситометрия (определение минеральной плотности 
костей  — ультразвуковое или с  использованием КТ). Маркеры 
остеопороза (остеокальцин, витамин D, кальцитонин, паратгор-
мон, общий и ионизированный кальций, фосфор сыворотки кро-
ви, суточная экскреция кальция и фосфора с мочой). УЗИ органов 
брюшной полости (размер и плотность, структура печени и селе-
зенки, диаметр воротной вены). Эзофагогастродуоденоскопия, 
фиброколоноскопия, ЭКГ, эхокардиография. Рентгенография или 
КТ органов грудной клетки. Консультации специалистов (иммуно-
лог-аллерголог, кардиолог, пульмонолог, гастроэнтеролог, эндо-
кринолог, невролог, психиатр, офтальмолог).

Исследования, выполняемые в исследовательских 
центрах

Цитогенетическое исследование пунктата костного мозга. Им-
мунофенотипирование аспирата костного мозга методом про-
точной цитометрии (CD117, CD2, CD25, CD30). Молекулярно-
генетическое исследование периферической крови на  наличие 
мутаций (дополнительные молекулярные события не влияют на вы-
бор тактики ведения больных, в настоящее время не разработа-
ны риск-адаптированные рекомендации): в случаях СМ с эозино-

филией — PDGFRA, PDGFRB, FGFR1, PCM1-JAK2; при подозрении 

на АГЗ — JAK2; для определения прогноза: ASXL1, RUNX1, SRSF2, 

NRAS [47, 49, 50, 51].
Дифференциальная диагностика должна проводиться с  боль-

шим количеством заболеваний [48, 49].
Заболевания сердечно-сосудистой системы: гиперчувствитель-

ность коронарных сосудов (синдром Куниса), синдром постураль-
ной ортостатической тахикардии.

Заболевания эндокринной системы: фибромиалгия, опухоли па-
ращитовидных желез, феохромоцитома, карциноид.

Заболевания желудочно-кишечного тракта: эозинофильный эзо-
фагит, эозинофильный гастроэнтерит, гастроэзофагеальная реф-

люксная болезнь, глютеновая энтеропатия (целиакия), синдром 
раздраженного кишечника, опухоли кишечника с секрецией вазо-
активного интестинального пептида.

Иммунологические состояния: анафилаксия с  определяемой 
причиной, идиопатическая анафилаксия, заболевания со стимуля-
цией воспаления (дефицит антагонистов рецепторов интерлейки-
на-1 и др.), системный синдром гипериммуноглобулинемии Е, ва-
скулиты, системная склеродермия.

Неврологические и психиатрические состояния: тревожно-де-
прессивные расстройства, синдром хронической усталости, син-
дром смешанного органического поражения головного мозга, ав-
тономная дисфункция, рассеянный склероз.

Заболевания кожи: идиопатическая гиперемия, нейрофибро-
матоз («пятна кофе с молоком»), синдром Олбрайта, поствоспа-
лительная гиперпигментация, вторичный сифилис, хроническая 
крапивница, атопический дерматит, болезнь Аддисона, лентиго, 
хроническая буллезная болезнь детей, линейный  IgA дерматоз, 
стафилококковая инфекция, токсидермия, буллезный пемфигоид, 
буллезное импетиго младенческого возраста, врожденный невус, 
ювенильная ксантогранулема, лейкемиды, лимфома с вовлечени-
ем кожи, нейробластома.

Дополнительная информация, влияющая 
на течение и исход заболевания

Прогноз
Стратификация риска направлена на  определение ожидае-

мой общей выживаемости (ОВ). Продолжительность жизни боль-
ных СМ короче, чем в общей популяции людей, соответствующих 
по полу и возрасту, причем пик смертности приходится на первые 
3–5 лет после диагностики заболевания [47]. Необходимо уста-
новление диагноза в соответствии с классификацией ВОЗ 2017 г. 
Медиана ОВ у больных ИСМ составляет 198 мес., при этом не вы-
явлено статистически значимого различия с контрольной группой 
(люди соответствующие по возрасту и полу). Медиана ОВ у боль-
ных СМ-АГЗ составляет 24  мес. Медиана ОВ у  больных ТКЛ  — 
2 мес. [30].

Неблагоприятными прогностическими факторами при СМ явля-
ются пожилой возраст, кахексия, анемия, тромбоцитопения, гипо-
альбуминемия, бластные клетки в пунктате костного мозга > 5 %, 
эозинофилия, спленомегалия, повышение активности щелочной 
фосфатазы в сыворотке, неблагоприятный кариотип (моносомия 7, 
комплексный кариотип), выявление мутаций SRSF2, ASXL1, RUNX1, 
EZH2, CBL [52].

Разработаны прогностические шкалы для больных СМ, которые 
представляют собой интегральные системы оценки. Целью этих 
систем является общая оценка состояния больного по совокупно-
сти клинических и лабораторных параметров без акцентирования 
внимания на каждом параметре в отдельности, в  данном случае 
определяется тяжесть состояния и ожидаемая продолжительность 
жизни. Прогностические системы  IPSM (International prognostic 
scoring system for mastocytosis) основываются только на  клиниче-
ских переменных [53].

Прогностическая система клиники Мейо (Mayo Alliance 
Prognostic System, MAPS) включает не только клинико-лаборатор-
ные параметры, но и неблагоприятные мутации в качестве незави-
симого фактора риска [54].

Прогностическая система для распространенного мастоцито-
за MARS (Mutation adjusted risk score for  advanced mastocytosis) 
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включает клинические, лабораторные параметры и определение 
неблагоприятных прогностических мутаций [55].

Оценка качества жизни больных мастоцитозом
Ряд параметров качества жизни больных гематологическими за-

болеваниями приобретают определяющее значение, их можно 
идентифицировать и измерить. На основании субъективной оцен-
ки качества жизни, проведенной самим больным, можно получить 
интегрально-цифровую характеристику состояния здоровья. Ис-
следование качества жизни играет исключительно важную роль, 
как в клинических исследованиях, так и в клинической практике. 
Изменение составляющих качества жизни во  многом определя-
ется этапом развития опухолевого процесса. Динамическое ис-
следование качества жизни в процессе и после завершения лече-
ния позволяет осуществлять мониторинг эффективности терапии, 
отслеживать ранние и  поздние осложнения заболевания, а  так-
же побочные эффекты лечения. Анализ качества жизни при пла-
нировании программы лечения представляется важным не только 
с  позиции необходимости учета индивидуальных черт больного, 

но в связи с данными о высокой корреляции уровня качества жизни 
с показателями выживаемости при ряде злокачественных опухо-
лей. Опросник для оценки качества жизни больных мастоцитозом 
MC-QoL (Mastocytosis Quality of Life Questionnaire), представляет 
собой краткий, валидизированный и  надежный метод определе-
ния нарушения качества жизни у таких больных. Опросник состоит 
из 27 вопросов и 4 доменов (симптомы, функционирование/соци-
альная жизнь, эмоции, кожа). Общая сумма баллов — 100. Боль-
ным следует внимательно прочесть каждый вопрос и отметить один 
наиболее подходящий из пяти вариантов ответа. Возможна оценка 
суммы баллов каждого из четырех доменов (табл. 5), а также об-
щей суммы [56].

Каждый вопрос, на  который отвечает больной, оценивается 
от 0 до 4 баллов в зависимости от выбранного варианта ответа. 
I вариант ответа получает 0 баллов, II вариант — 1 балл, III вари-
ант — 2 балла, IV — 3 балла и V вариант — 4 балла. Минимальная 
и наибольшая сумма баллов составляют 0 и 100; чем выше пока-
затель, тем ниже качество жизни. Сумма баллов, как общая, так 
и  каждого домена, вычисляются по  следующей формуле: (сумма 
всех заполненных вопросов/максимальная сумма заполненных 

Таблица 1. Прогностическая система IPSM (International prognostic scoring system for mastocytosis) для индолентного системного мастоцитоза
Table 1. International prognostic scoring system for mastocytosis (IPSM) in indolent systemic mastocytosis

Критерий/Criterion Баллы/Points
Возраст ≥ 60 лет
Age  60 years

1

Щелочная фосфатаза ≥ 100 Ед./л
Alkaline phosphatase  100 U/L

1

Группы риска/Risk groups

Низкий риск/Low risk 0

Промежуточный риск 1/Intermediate risk 1 1

Промежуточный риск 2/Intermediate risk 2 2

Таблица 2. Прогностическая система IPSM (International prognostic scoring system for mastocytosis) для распространенного СМ
Table 2. IPSM prognostic criteria in advanced systemic mastocytosis

Критерий/Criterion Баллы/Points
Возраст ≥ 60 лет
Age  60 years

1

Триптаза ≥ 125 нг/мл
Tryptase  125 ng/mL

1

Лейкоциты ≥ 16 × 10 9/л
White blood cells  16 × 10 9/L

1

Гемоглобин ≤ 110 г/л
Hemoglobin  110 g/L

1

Тромбоциты ≤ 100 × 10 9/л
Platelets  100 × 10 9/L

1

Вовлечение кожи
Involvement of the skin

–1

Группы риска/Risk groups

Распространенный СМ 1
Advanced systemic mastocytosis 1

0

Распространенный СМ 2
Advanced systemic mastocytosis 2

1

Распространенный СМ 3
Advanced systemic mastocytosis 3

2–3

Распространенный СМ 4
Advanced systemic mastocytosis 4

4
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вопросов) × 100 = MC-QoL сумма. Оценка суммы баллов домена 
не должна рассчитываться, если в этом домене более одного во-
проса остались без ответа. Оценка общей суммы баллов не рас-
считывается при отсутствии ответов более, чем на  6  вопросов 
(25 % от общего количества вопросов).

Лечение
Лечебные мероприятия при мастоцитозе варьируют от  наблюде-

ния, симптоматической, гемозаместительной терапии, до цитостати-
ческой терапии и трансплантация аллогенных гемопоэтических ство-
ловых клеток (алло-ТГСК) в зависимости от варианта мастоцитоза.

Лечение кожных форм мастоцитоза
Лечение кожных форм мастоцитоза является симптоматическим. 

Особое внимание уделяется щадящему режиму для больных. Важ-
ным является информирование больного о симптомах заболева-

ния, предотвращение воздействия триггерных факторов. Больным 
не  следует принимать вещества, вызывающие дегрануляцию ТК 
(алкоголь, антихолинергические препараты, нестероидные про-
тивовоспалительные средства (НПВС), наркотические вещества), 
не  рекомендуется использование анестетиков. Следует избегать 
механического трения.

Методы лекарственной терапии, направленной на снижение тя-
жести симптомов у взрослых больных КМ.

1-я линия
Наружная терапия:
• Смягчающие средства — эмолиенты;
• Больным с  кожными проявлениями мастоцитоза/КМ при вы-

раженном зуде рекомендуется применять блокаторы Н1-гистами-
новых рецепторов — диметинден гель для наружного применения 
0,1 % с противозудной целью 2–4 раза в день.

Системная терапия:
• блокаторы H1-гистаминовых рецепторов.

Таблица 3. Прогностическая система клиники Мейо
Table 3. Mayo prognostic criteria

Критерий/Criterion Баллы/Points
Возраст > 60 лет
Age  60 years

1

Распространенный СМ по сравнению с ИСМ/ТСМ
Advanced vs. indolent/smouldering systemic mastocytosis 

2

Тромбоциты < 150 × 10 9/л
Platelets < 150 × 10 9/L

1

Щелочная фосфатаза выше нормального диапазона
Alkaline phosphatase above reference 

1

Мутации ASXL1, RUNX, NRAS
ASXL1, RUNX, NRAS mutations

1

Группы риска/Risk groups

Низкий риск (медиана ОВ — 198 мес.)
Low risk (median for overall survival (OS) — 198 months)

≤ 2

Промежуточный риск 1 (медиана ОВ — 85 мес.)
Intermediate risk 1 (median for OS — 85 months)

3

Промежуточный риск 2 (медиана ОВ — 36 мес.)
Intermediate risk 2 (median for OS — 36 months)

4

Высокий риск (медиана ОВ — 12 мес.)
High risk (median for OS — 12 months)

≥ 5

Таблица 4. Клинико-молекулярная прогностическая система для распространенного мастоцитоза
Table 4. Clinical and genetic prognostic criteria in advanced mastocytosis

Критерий/Criterion Баллы/Points
Возраст > 60 лет
Age > 60 years 

1

Гемоглобин < 100 г/л
Haemoglobin < 100 g/L

1

Тромбоциты < 100 × 10 9/л
Platelets < 100 × 10 9/L

1

Одна из мутаций SRSF2, ASXL1, RUNX1
Any of SRSF2, ASXL1, RUNX1 mutations

1

≥ 2 мутаций SRSF2, ASXL1, RUNX1
mutations SRSF2, ASXL1, RUNX1

2

Группы риска/Risk groups

Низкий риск/Low risk 0–1
Промежуточный риск/Intermediate risk 2
Высокий риск/High risk 3–5
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Таблица 5. Опросник для оценки качества жизни больного мастоцитозом (MC-QoL)
Table 5. Mastocytosis quality of life questionnaire (MC-QoL)

Совершенно 
нет

None

Незначительно
Somewhat

В средней 
мере

Moderately

Сильно
Very

Очень 
сильно

Very much
Насколько сильно вы страдали от указанных ниже 
симптомов в течение последних двух недель?
How severely were you affected by following symptoms in the last 
2 weeks?

1. Зуд/Itching ☐ ☐ ☐ ☐ ☐

2. Покраснение или отек кожи
Skin redness/swelling

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

3. Внезапный нарастающий жар и покраснение лица 
(т. н. приливы)
Sudden feeling of warmth and face reddening (flush episodes)

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

4. Диарея/Diarrhoea ☐ ☐ ☐ ☐ ☐

5. Утомляемость или вялость
Fatigue/exhaustion

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

6. Головные боли/Headache ☐ ☐ ☐ ☐ ☐

7. Боли в мышцах или суставах
Muscle or joint pain

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

8. Нарушение концентрации внимания
Difficulty concentrating

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

Укажите, насколько часто мастоцитоз создавал 
для вас ограничения в перечисленных ниже областях 
повседневной жизни на протяжении последних двух 
недель.
Indicate how often you have been limited in daily life in the areas 
listed below during the past 2 weeks because of mastocytosis.

9. Школа, учеба или работа
School, study or work

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

10. Спорт или физическая активность
Sports/physical activity

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

11. Сон/Sleep ☐ ☐ ☐ ☐ ☐

12. Половая жизнь/Sex life ☐ ☐ ☐ ☐ ☐

13. Организация досуга
Leisure time

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

14. Межличностные отношения (с друзьями, членами 
семьи, партнером)
Relationships (friends, family, partner)

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

Приведенные ниже вопросы нацелены на уточнение 
трудностей и проблем, которые могут быть связаны 
с мастоцитозом. В ответах оценивайте состояния, 
которые вы переживали на протяжении последних двух 
недель.
The questions below aim to clarify difficulties and problems that may 
be associated with mastocytosis. Please answer according to your 
experience over the past 2 weeks.

15. Ощущали ли вы на протяжении последних двух 
недель усталость в течение дня из-за невозможности 
надлежащим образом выспаться ночью?
In the past 2 weeks, were you tired during the day because you did 
not sleep well at night?

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

16. Приходилось ли вам на протяжении последних двух 
недель ограничивать себя в выборе еды и напитков 
вследствие мастоцитоза?
In the past 2 weeks, did you have to change your choices of foods 
and drinks due to mastocytosis?

☐ ☐ ☐ ☐ ☐
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2-я линия
Наружная терапия:
• Больным с кожными проявлениями мастоцитоза/КМ рекомен-

дуется наружная терапия глюкокортикостероидными гормонами 
(ГКС), применяемыми в дерматологии в качестве терапии первой 
линии с противозудной целью.

Силу ГКС для местного применения выбирают в  зависимости 
от  возраста больного, степени тяжести патологического процес-
са, морфологии и  локализации высыпаний (табл.  6). ГКС приме-
няют параллельно с оптимальными эмолиентами. При длительном 

использовании ГКС (в сроки, превышающие указанные в инструк-
ции по  медицинскому применению) могут развиваться атрофия 
кожи, телеангиоэктазии, стероидные приливы, гипертрихоз и при-
соединение вторичной инфекции. При отмене ГКС для местного 
применения и  назначении терапии топическими ингибиторами 
кальциневрина (ТИК) указанные нежелательные явления могут ре-
дуцироваться. Общие рекомендации по применению ГКС для мест-
ного применения: при назначении необходимо учитывать степень 
активности и лекарственную форму; не рекомендуется смешивать 
ГКС для местного применения с другими препаратами наружной 

Совершенно 
нет

None

Незначительно
Somewhat

В средней 
мере

Moderately

Сильно
Very

Очень 
сильно

Very much
17. Понижалась ли ваша работоспособность 
на протяжении последних двух недель вследствие 
мастоцитоза?
Have you felt less capable in the past 2 weeks due to mastocytosis?

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

18. Обременяли ли вас на протяжении последних двух 
недель симптомы мастоцитоза?
Have you been burdened by the symptoms of mastocytosis 
in the past 2 weeks?

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

19. Приходилось ли вам на протяжении последних двух 
недель ограничивать себя в выборе одежды вследствие 
мастоцитоза?
Has your choice of what to wear been restricted in the past 2 weeks 
due to mastocytosis?

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

20. Испытывали ли вы на протяжении последних 
двух недель страх пережить анафилактический шок 
вследствие мастоцитоза?
In the past 2 weeks, were you ever afraid you might suffer an allergic 
reaction due to mastocytosis?

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

21. Испытывали ли вы вследствие мастоцитоза 
на протяжении последних двух недель страх 
подвергнуться неправильному лечению в случае потери 
сознания или при несчастном случае?
In the past 2 weeks, were you ever afraid that you might receive 
wrong treatment if you became unconscious or suffered an accident 
due to mastocytosis?

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

22. Чувствовали ли вы себя на протяжении последних 
двух недель некомфортно в общественных местах 
вследствие мастоцитоза?
Have you felt uncomfortable in public during the past 2 weeks due 
to mastocytosis?

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

23. Испытывали ли вы на протяжении последних 
двух недель страх перед дальнейшим течением 
мастоцитоза?
In the past 2 weeks, have you ever been afraid of further worsening 
of your mastocytosis?

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

Наблюдали ли вы за собой на протяжении последних 
двух недель приведенные ниже состояния?
In the past 2 weeks, did you feel:

24. Апатичность/Apathy ☐ ☐ ☐ ☐ ☐

25. Чувство покинутости наедине со своим 
заболеванием
Feeling alone with your illness

☐ ☐ ☐ ☐ ☐

26. Беспокойство/Concern ☐ ☐ ☐ ☐ ☐

27. Грусть/Sadness ☐ ☐ ☐ ☐ ☐

Продолжение табл. 5
Table 5 (continued)
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терапии. При локализации очагов на коже лица, шеи, интертриги-
нозных зон рекомендуется использование ГКС для местного при-
менения 1-го класса; не следует применять ГКС для местного при-
менения 4-го класса, а также фторсодержащие препараты у детей 
до 14 лет [6, 60].

При неэффективности терапии ГКС для местного применения, 
а также в случае стероидофобии рекомендуется применение про-
тивовоспалительных средств для местного применения  — ТИК 
с  противозудной, противовоспалительной целью, пимекролимус 
крем 1 %-ный, 2 раза в сутки наружно тонким слоем на поражен-
ные участки до  полного регресса высыпаний, такролимус мазь 
0,1 %-ная 2 раза в сутки [57, 58].

Физиотерапевтическое лечение
Ультрафиолетовая фототерапия проводится при отсутствии про-

тивопоказаний после проведения консультации врача-физиоте-
рапевта. При появлении побочных эффектов от  проводимой те-
рапии в виде зуда и сухости кожных покровов больным во время 
курса лечения необходимо использовать топические увлажняю-
щие средства. При проведении фототерапии необходимо соблю-
дать следующие меры предосторожности: в  течение всего курса 

лечения больные должны избегать пребывания на солнце и защи-
щать кожу открытых участков тела от воздействия солнечных лучей 
с помощью фотозащитного крема; во время сеанса фототерапии 
необходимо защищать глаза фотозащитными очками с  боковой 
защитой, применение которых позволит избежать развития ке-
ратита, конъюнктивита и катаракты; следует исключить примене-
ние других фотосенсибилизирующих препаратов и косметических 
средств (тетрациклина, сульфаниламидов, гризеофульвина, тиа-
зидовых диуретиков, налидиксовой кислоты, антикоагулянтов ку-
маринового ряда, метиленового синего, толуидинового голубого, 
каменноугольного дегтя, ароматических масел и др.).

Рекомендуется взрослым больным ПУВА-терапия (фотохимиоте-
рапия)  — комбинированное применение фотосенсибилизаторов 
группы псораленов и ультрафиолетового излучения длинноволно-
вого диапазона (УФА, длина волны — 320–400 нм), с перораль-
ным применением фотосенсибилизаторов для достижения регрес-
са высыпаний [59, 60, 61]. Фотосенсибилизирующий препарат 
принимают перорально в дозе 0,8 мг/кг массы тела за один при-
ем, за 2 часа до облучения. Длительность курса процедур зависит 
от  тяжести течения заболевания. Процедуры проводятся с режи-
мом 3 раза в неделю. ПУВА-терапия противопоказана в детском 

Таблица 6. Классификация топических ГКС
Table 6. Classification of topical glucocorticoids (GCs)

Международное название ГКС для местного применения
International topical GC nomenclature

Концентрация
Concentration

Класс 1 (слабой активности)/Class 1 (low-potency)

Гидрокортизон
Hydrocortisone 

0,5 %, 1 %

Гидрокортизона ацетат
Hydrocortisone acetate

0,5 %, 1 %

Класс 2 (умеренной активности)/Class 2 (medium-potency)

Алклометазон
Alclometasone

0,05 %

Преднизолон
Prednisolone

0,5 %

Флуоцинолон
Fluocinolone

0,025 %

Триамцинолон
Triamcinolone

0,025 %

Класс 3 (сильной активности)/Class 3 (strong activity)

Гидрокортизона бутират
Hydrocortisone butyrate

0,1 %

Бетаметазон
Betamethasone

0,05 %, 0,1 %

Метилпреднизолон
Methylprednisolone

0,1 %

Мометазон
Mometasone

0,1 %

Триамцинолон
Triamcinolone

0,1 %

Флутиказон
Fluticasone

0,005 %, 0,05 %

Класс 4 (очень активные)/Class 3 (high-potency)

Клобетазол
Clobetasol

0,05 %

Примечание. ГКС — глюкокортикостероиды.
Note. GCs — glucocorticoids.
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и подростковом возрасте до 18 лет. Перед назначением ПУВА-те-
рапии с целью исключения противопоказаний рекомендуется кли-
нико-лабораторное обследование больного, включающее клини-
ческий анализ крови, биохимический анализ крови (определение 
активности аспартатаминотрансферазы, аланинаминотрансфе-
разы, гамма-глютамилтрансферазы, щелочной фосфатазы, би-
лирубин общий, билирубин прямой, мочевина, креатинин, общий 
белок, холестерин, триглицериды, глюкоза, С-реактивный белок), 
клинический анализ мочи, консультация врача-терапевта и врача-
офтальмолога. По показаниям рекомендуют обследование у дру-
гих специалистов. При соблюдении правил защиты глаз во время 
проведения ПУВА-терапии риск развития катаракты отсутствует; 
для предотвращения фотостарения кожи рекомендуется использо-
вание фотозащитных средств на здоровую кожу [62].

Хирургическое лечение

Возможно хирургическое удаление мастоцитомы [63].

Лечение СМ

Лечение взрослых больных СМ подбирается индивидуально. 
Симптоматическое лечение должно применяться у  всех больных 
СМ и направлено на уменьшение тяжести симптомов, связанных 
с дегрануляцией ТК (например, зуда, крапивницы, ангионевроти-
ческого отека, приливов, чувства жара, тошноты, рвоты, боли в жи-
воте, диареи, эпизодов анафилаксии), а также кожных проявлений 
мастоцитоза (например, пигментной крапивницы) и/или остеопе-
нии/остеопороза/патологических переломов (табл. 7) [32].

Использование патогенетически обоснованных и таргетных ле-
карственных подходов позволило значительно улучшить резуль-
таты терапии больных СМ. Однако единое мнение о  последова-
тельности применения различных методов терапии отсутствует. 
Прямые сравнительные исследования препаратов, используемых 
в лечении СМ, не проводились, а значимость результатов анали-
за ограничена в связи с небольшим объемом выборки. Ни в одном 
из исследований не проводилась оценка оптимальной последова-
тельности применения различных методов лечения или способов 
корректирующей терапии. Тем не менее, основываясь на данных 
литературы и  собственном опыте ведения больных, разработан 
алгоритм лечения СМ (табл. 8).

Характеристика отдельных препаратов и методов лечения

Мидостаурин зарегистрирован в РФ для лечения взрослых боль-
ных с распространенным СМ (АСМ, СМ-АГЗ, ТКЛ). Мидостаурин 
может применяться как первая линия терапии, так и резервная те-
рапия у больных с прогрессией заболевания после лечения интер-
фероном альфа (ИНФα), кладрибином или другими цитостатиче-
скими препаратами, поддерживающая терапия после алло-ТГСК 
или для уменьшения тяжести симптомов дегрануляции ТК у больных 
ИСМ/тлеющим СМ при неэффективности традиционных антагони-
стов медиаторов ТК [64]. В исследованиях in vitro мидостаурин акти-
вен в отношении мутаций киназного домена c-KIT (D816Y и D816V) 
[65]. В клиническом исследовании II фазы CPKC412D2201 принима-
ли участие 116 больных распространенным СМ. Больные получали 
PKC412 (мидостаурин) в дозе 100 мг 2 раза/сут. [66]. Частота об-
щего ответа (ЧОО) составила 60 %, причем у 45 % больных отмечал-
ся полный ответ, и у 15 % — частичный ответ. ЧOO у больных с АСМ 
равнялась 75 %, у больных с СМ-АГЗ — 58 % и у больных ТКЛ — 50 %. 
При медиане длительности наблюдения 26 мес. (12–54 мес.) меди-
ана длительности ответа не была достигнута у больных АСМ и ТКЛ 
и составила 12,7 мес. у больных СМ-АГЗ. Ответ на терапию не за-

висел от наличия мутации KITD816V. О регрессе патологических из-
менений внутренних органов (полный или частичный ответ) свиде-
тельствовали нормализация концентрации альбумина сыворотки 
крови (58 %), достижение независимости от трансфузий эритроцит-
содержащих компонентов крови (40 %) или независимости от транс-
фузий концентратов тромбоцитов (100 %), улучшение результатов 
функциональных проб печени (44–58 %) и/или увеличение массы 
тела (25 %). Больные отметили уменьшение тяжести симптомов, свя-
занных с  заболеванием. Медиана ОВ в  подгруппе больных АСМ 
не была достигнута, а в подгруппах больных с СМ-АГЗ и ТКЛ соста-
вила 20,7 мес. и 9,4 мес. соответственно. Выживаемость без про-
грессирования в  трех указанных подгруппах равнялась 28,7 мес., 
11 мес. и 11,3 мес. соответственно. Факторами, связанными с более 
длительной ОВ, были: ответ на терапию (по сравнению с отсутстви-
ем ответа; отношение риска — 0,44; p = 0,03), уменьшение нагруз-
ки ТК в костном мозге на 50 % и более (по сравнению со снижени-
ем нагрузки менее чем на 50 %; отношение риска — 0,33; p = 0,01) 
и подтип СМ, отличный от ТКЛ (отношение риска — 0,37; p = 0,04). 
Предшествующие курсы терапии в анамнезе были связаны с более 
низкой ОВ (отношение риска — 2,33; p = 0,02). Из 72 больных, кото-
рым проводилась оценка ответа на терапию, у 41 (57 %) отмечалось 
снижение инфильтрации костного мозга ТК на 50 % и более.

Из 116  больных 72 % досрочно прекратили лечение (из  них 
33  и  22 %  — вследствие прогрессии заболевания и  развития 
нежелательных явлений (НЯ) соответственно). Наиболее часты-
ми НЯ (все степени тяжести/3–4-я степени тяжести) были тошно-
та (79 %/6 %), рвота (66 %/6 %), диарея (54 %/3 %) и утомляемость 
(28 %/9 %). Первый эпизод либо утяжеление до  3-й или 4-й сте-
пени тяжести таких НЯ, как нейтропения, анемия и  тромбоцито-
пения, наблюдались у 24 %, 41 % и 29 % больных соответственно; 
у многих из этих больных цитопении были диагностированы до на-
чала лечения. Доза мидостаурина была уменьшена у 65 больных 
(56 %), вследствие развития НЯ — у 48 больных. Повторное увели-
чение дозы до начального уровня было выполнено в 21 из 65 на-
блюдений (32 %).

Кладрибин эффективен при всех подтипах СМ. В случаях, ког-
да показано быстрое уменьшение опухолевой массы, возмож-
но использование кладрибина в качестве первой линии терапии. 
У больных с прогрессией заболевания после применения ИНФ-α, 
мидостаурина или других цитостатических препаратов кладрибин 
применяется как резервная терапия [67]. В  исследовании, про-
веденном в клинике Мейо, кладрибин был назначен 26 больным 
(8 больных получали препарат в качестве первой линии терапии); 
доза составляла 5 мг/м 2 в сутки или 0,13–0,17 мг/кг в сутки в те-
чение 5  дней; препарат вводили посредством двухчасовой вну-
тривенной (в/в) инфузии, а  медиана количества циклов лечения 
равнялась 3 (диапазон: 1–9) [68]. Оценка ответа на терапию вы-
полнена у 22 больных; ЧОО составила 55 % (ЧОО при ИСМ, АСМ 
и СМ-АГЗ равнялась 56 %, 50 % и 55 % соответственно). Медиана 
длительности ответа составила 41 мес. (диапазон: 3–74 месяца). 
Наличие незрелых миелоидных клеток в  периферической крови 
ассоциировано с неудовлетворительным ответом на терапию кла-
дрибином (0 % по сравнению с 75 %). Основные НЯ включали мие-
лосупрессию и инфекционные осложнения.

Интерферон-a обладает терапевтическим эффектом при ле-
чении всех подтипов СМ. Лечение ИНФα позволяет купировать 
симптомы, опосредованные высвобождением гистамина. Тера-
пия ИНФα способствует снижению тяжести нарушений со сторо-
ны костной ткани, обусловленных мастоцитозом. Применение вы-
соких доз ИНФα у некоторых больных уменьшает количество ТК 
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Таблица 7. Методы лекарственной терапии, направленной на уменьшение тяжести симптомов у взрослых больных СМ
Table 7. Drug therapy to improve symptoms in adult systemic mastocytosis

Симптом
Symptom

Последователь-
ность терапии

Treatment sequence

Класс препаратов
Drug class

Лекарственные препараты, дозы
Drugs, doses

Зуд/приливы/чув-
ство жара
Itching/flushes/
warmth feeling

1-я линия
Line 1

Блокатор H1
H1 blocker

Цетиризин 10–20 мг/сут.
Cetirizine 10–20 mg/day
Фексафенадин 120–180 мг/сут.
Fexafenadine 120–180 mg/day
Гидроксизин, начальная доза — 1 таблетка (25 мг) перед 
сном, при необходимости доза может быть увеличена 
до 1 таблетки (25 мг) 3–4 раза в день
При применении у пожилых людей доза подбирается 
индивидуально с учетом сопутствующих заболеваний 
в диапазоне рекомендуемых доз
Hydroxyzine 1 pill (25 mg) at bedtime initially, can be increased 
if necessary to 1 pill (25 mg) 3–4 times/day.
In elderly, dosage is individual within recommended range, depen-
ding on comorbidity.

2-я линия
Line 2

Антагонист лейкотриенов
Leukotriene antagonist

Монтелукаст 10 мг/сут.
Montelukast 10 mg/day 
Зафирлукаст 20 мг 2 раза/сут.
Zafirlukast 20 mg b. d.

3-я линия
Line 3

НПВС
Non-steroidal anti-inflammatory 
drugs

Ацетилсалициловая кислота 50–100 мг/сут.
Acetylsalicylic acid 50–100 mg/day

4-я линия
Line 4

Псорален и ультрафиоле-
товое излучение спектра 
А (ПУВА-терапия)
Psoralen and UVA (PUVA-
therapy)

Боль в животе, 
спазмы, диарея, 
изжога, тошнота, 
рвота
Abdominal pain, 
cramps, diarrhoea, 
heartburn, nausea, 
vomiting

1-я линия
Line 1

Блокатор H2
H2 blocker

Ранитидин 150 мг 2 раза/сут.
Ranitidine 150 mg twice a day
Фамотидин 10 мг 2 раза/сут.
Famotidine 10 mg b. d.
Циметидин 400 мг 2 раза/сут.
Cimetidine 400 mg b. d.

2-я линия
Line 2

Ингибитор протонного 
насоса
Proton pump inhibitor

Омепразол 20 мг/сут.
Omeprazole 20 mg/day
Пантопразол 40 мг/сут.
Pantoprazole 40 mg/day
Рабепразол 20 мг/сут.
Rabeprazole 20 mg/day

3-я линия
Line 3

Натрия кромогликат
Sodium cromoglycate

Натрия кромогликат 100–200 мг 4 раза/сут. за 30 минут 
до еды и отхода ко сну
Sodium cromoglycate 100–200 mg 4 times/day 30 minutes before 
meals and going to bed

4-я линия
Line 4

Глюкокортикостероиды
Glucocorticoids

Преднизолон в начальной дозе 0,5–1 мг/кг/сут.; 
снижение дозы по мере возможности в зависимости 
от ответа/переносимости
Prednisolone at an initial dose of 0.5–1 mg/kg/day; dose reduction 
as much as possible depending on response/tolerance
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Симптом
Symptom

Последователь-
ность терапии

Treatment sequence

Класс препаратов
Drug class

Лекарственные препараты, дозы
Drugs, doses

Головная боль, 
когнитивное 
снижение, 
депрессия
Headache, cognitive 
decline, depression

1-я линия
Line 1

Блокатор H1
H1 blocker

Цетиризин 10–20 мг/сут.
Cetirizine 10–20 mg/day
Фексафенадин 120–180 мг/сут.
Fexafenadine 120–180 mg/day
Гидроксизин начальная доза 1 таблетка (25 мг) перед 
сном, при необходимости доза может быть увеличена 
до 1 таблетки (25 мг) 3–4 раза в день
При применении у пожилых людей доза подбирается 
индивидуально с учетом сопутствующих заболеваний 
в диапазоне рекомендуемых доз
Hydroxyzine 1 pill (25 mg) at bedtime initially, can be increased 
if necessary to 1 pill (25 mg) 3–4 times/day.
In elderly, dosage is individual within recommended range, depen-
ding on comorbidity

Блокатор H2
H2 blocker

Ранитидин 150 мг 2 раза/сут.
Ranitidine 150 mg b. d.
Фамотидин 10 мг 2 раза/сут.
Famotidine 10 mg b. d.
Циметидин 400 мг 2 раза/сут.
Cimetidine 400 mg b. d.

2-я линия
Line 2

Натрия кромогликат
Sodium cromoglycate

Натрия кромогликат 100–200 мг 4 раза/сут. за 30 минут 
до еды и отхода ко сну
Sodium cromoglycate 100–200 mg 4 times/day 30 minutes before 
meals and going to bed

Рецидивирующая 
артериальная 
гипотензия
Recurrent arterial 
hypotension

1-я линия
Line 1

Адреномиметики
Adrenomimetics

Эпинефрин 0,25–0,75 мг подкожно, при необходимости 
до 5 мг/сут.
Epinephrine 0.25–0.75 mg subcutaneously, if necessary up to 
5 mg/day

2-я линия
Line 2

Блокатор H1
H1 blocker

Цетиризин 10–20 мг/сут.
Cetirizine 10–20 mg/day
Фексафенадин 120–180 мг/сут.
Fexafenadine 120–180 mg/day
Гидроксизин начальная доза 1 таблетка (25 мг) перед 
сном, при необходимости доза может быть увеличена 
до 1 таблетки (25 мг) 3–4 раза в день
При применении у пожилых людей доза подбирается 
индивидуально с учетом сопутствующих заболеваний 
в диапазоне рекомендуемых доз
Hydroxyzine 1 pill (25 mg) at bedtime initially, can be increased 
if necessary to 1 pill (25 mg) 3–4 times/day.
In elderly, dosage is individual within recommended range, depen-
ding on comorbidity.

Блокатор H2
H2 blocker

Ранитидин 150 мг 2 раза/сут.
Ranitidine 150 mg b. d.
Фамотидин 10 мг 2 раза/сут.
Famotidine 10 mg b. d.
Циметидин 400 мг 2 раза/сут.
Cimetidine 400 mg b. d.

3-я линия
Line 3

Глюкокортикостероиды
Glucocorticoids

Преднизолон в начальной дозе 0,5–1 мг/кг/сут.; 
снижение дозы по мере возможности в зависимости 
от ответа/переносимости
Prednisolone at an initial dose of 0.5–1 mg/kg/day; dosage re-
duced as feasible depending on response/tolerance

4-я линия
Line 4

Цитостатическая терапия 
(интерферон-α или 
кладрибин)
Cytostatic therapy (interferon-α 
or cladribine)

Продолжение табл. 7
Table 7 (continued)
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Симптом
Symptom

Последователь-
ность терапии

Treatment sequence

Класс препаратов
Drug class

Лекарственные препараты, дозы
Drugs, doses

Остеопороз
Osteoporosis

1-я линия
Line 1

Бисфосфонат
Bisphosphonate

Алендроновая кислота 70 мг 1 р/нед.
Alendronic acid 70 mg weekly
Ризедроновая кислота 35 мг 1 раз/нед.
Risedronic acid 35 mg weekly
Памидроновая кислота 90 мг в/в 1 раз/4 нед.
Pamidronic acid 90 mg IV once a week
Золедроновая кислота 4 мг в/в 1 раз/4 нед.
Zoledronic acid 4 mg IV 1 time/4 weeks

2-я линия
Line 2

Интерфероны
Interferons

Начальная доза интерферона-α: 1–3 МЕ п/к 
3 раза/нед.; целевая доза: 3–5 МЕ п/к 3–5 раз/нед.
Initial interferon-α: 1–3 IU SC 3 times/week; target: 3–5 IU SC 
3–5 times/week

3-я линия
Line 3

Аналог пуринового 
нуклеозида
Purine nucleoside analog

Кладрибин 5 мг/м 2 в/в × 5 дней каждые 4–8 недель
Cladribine 5 mg/m 2 IV × 5 days every 4–8 weeks

в  костном мозге, степень выраженности асцита/спленомегалии, 
цитопений. Лечение начинают в дозе 1–3 млн МЕ подкожно 3 раза 
в неделю, и затем постепенно увеличивают дозу до 3–5 млн МЕ 
3–5 раз в неделю (при условии удовлетворительной переносимо-
сти). Лечение ИНФα обычно продолжается, пока наблюдается от-
вет на терапию (при условии отсутствия неприемлемых НЯ) [69, 70, 
71]. Оптимальная доза и длительность курса лечения ИНФα при 
СМ остаются неясными [70]. Длительность терапии до  достиже-
ния максимального ответа может составлять год и более; описаны 
случаи отсроченного ответа на терапию [70, 71]. Лечение ИНФα 
до 50 % случаев осложняется такими НЯ как гриппоподобные сим-
птомы, боль в костях, лихорадка, цитопении, депрессия и гипоти-
реоз [70, 71]. После прекращения терапии ИНФ-α у существен-
ной части больных развивается рецидив [72].

В исследовании 47 больных получали ИНФα с в комбинации с пред-
низолоном или в качестве монотерапии [68]; медиана еженедельной 
дозы составляла 15 млн МЕ в неделю (диапазон: 3,5–30 млн МЕ в неде-
лю), а  начальная доза преднизолона варьировала от  20  до  60  мг 
в сутки с постепенным уменьшением в течение нескольких недель или 
месяцев. В группе из 40 больных, у которых могла быть выполнена со-
ответствующая оценка, ЧОО равнялась 53 % (ИСМ и АСМ — 60 %; 
СМ-АГЗ  — 45 %). Медиана длительности ответа во  всей группе со-
ставила 12 мес. (1–67 мес.). Показатели ЧОО у больных, получавших 
и  не  получавших преднизолон, статистически значимо не  различа-
лись. Отсутствие системных симптомов, вызванных высвобождением 
медиаторов, было статистически значимо связано с более низкой ча-
стотой ответа на ИНФα — 41 и 77 % соответственно. Основные НЯ 
включали утомляемость, депрессию и тромбоцитопению.

Иматиниба мезилат (иматиниб) — хотя в настоящее время пре-
парат утвержден Управлением по  санитарному надзору за  ка-
чеством пищевых продуктов и  медикаментов США для «лечения 
взрослых больных АСМ без мутации KITD816V или с  неизвест-
ным статусом мутаций c-KIT», его применение у  больных СМ ог-
раничено, поскольку большинство из  них являются носителями 
KITD816V. Терапия иматинибом целесообразна в редких случаях 
СМ с мутацией c-KIT, чувствительной к иматинибу, либо у больных 
с отсутствием мутации KITD816V.

В исследованиях  in vitro иматиниб был эффективен в  отноше-
нии c-KIT «дикого» типа и  определенных мутаций трансмембран-
ного (F522C) и  околомембранного (V560G) доменов c-KIT, одна-
ко неэффективен в отношении мутации киназного домена (D816V) 
[73]. Однако ЧОО у больных СМ и мутацией KITD816V составля-
ла 36 % [74]. В исследовании, проведенном в клинике Мейо, има-
тиниб получали 27 больных СМ. Медиана начальной дозы состав-
ляла 400  мг/сут. (диапазон: 100–400  мг/сут.); поддерживающая 
доза у ответивших больных варьировала от 200 до 400 мг/сут. [68]. 
В  группе из  22  больных, у  которых могла быть выполнена оценка 
ответа, ЧОО равнялась 18 %. ЧОО при ИСМ, АСМ и СМ-АГЗ со-
ставляла 14 %, 50 % и 9 % соответственно, а медиана длительности 
ответа соответствовала 19,6 мес. (диапазон: 9–69 мес.). Показате-
лями ответа были уменьшение тяжести ПК и инфильтрации костного 
мозга тучными клетками. Большинство (86 %) участников, получав-
ших иматиниб, были носителями мутации KITD816V. ЧОО у больных 
с наличием и отсутствием указанной мутации составляла 17 и 33 % 
соответственно. Основные НЯ включали диарею и периферические 
отеки, у 2 больных развился интерстициальный пневмонит.

Дазатиниб — многоцелевой препарат, взаимодействующий 
со  многими тирозинкиназными и  нетирозинкиназными белка-
ми. В эксперименте на клеточных линиях было показано, что да-
затиниб ингибирует тирозинкиназу c-KIT в  том числе с мутацией 
KITD816V. Дазатиниб может усиливать совместное действие с ми-
достаурином. Дазатиниб у  больных мастоцитозом используется 
в дозах 70–100 мг/сут. Выраженные побочные эффекты наблюда-
лись у половины больных [75].

Гидроксикарбамид — препарат с миелосупрессивным действи-
ем, что объясняет эффективность его применения при мастоцитозе. 
Однако гидроксикарбамид не обладает каким-либо селективным 
эффектом в  отношении ТК. В  исследовании, проведенном в  кли-
нике Мейо, гидроксикарбамид получали 30 больных СМ (из них 
28  — с  СМ-АГЗ) [68]. Препарат применялся в  качестве первой 
линии терапии у 24 больных. Дозы варьировали от 500 мг 1 раз 
в два дня до 2000 мг в сутки. Оценка ответа на терапию могла быть 
выполнена у 26 больных; уменьшение выраженности тромбоцито-
за, лейкоцитоза и/или размеров печени и селезенки наблюдалось 

Продолжение табл. 7
Table 7 (continued)
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Таблица 8. Алгоритм лечения СМ
Table 8. Treatment algorithm in systemic mastocytosis

ИСМ/ТСМ
Indolent and smoldering systemic mastocytosis

АСМ
Advanced systemic mastocytosis

СМ-АГЗ
Systemic mastocytosis with associated haematological 

disease
Избегать факторов, провоцирующих дегрануляцию ТК (например, наркотических лекарственных средств, контрастных 
веществ, анестетиков)
Avoiding mast cell degranulation trigging factors (e. g., narcotic drugs, contrast agents, anaesthetics)

Симптомы дегрануляции ТК 
(оценка тяжести симптомов; методы 
лечения включают применение 
кортикостероидных препаратов, 
блокаторов H1/H2-гистаминовых 
рецепторов, кромолин-натрия, 
ингибиторов лейкотриенов, 
местных препаратов, кетотифена, 
омализумаба и цитостатической 
терапии, направленной на подавление 
пролиферации ТК, в тяжелых/плохо 
поддающихся лечению случаях)
Mast Cell Degranulation Symptoms (symptom 
severity assessment; treatment options include 
corticosteroid drugs, H1/H2 histamine receptor 
blockers, cromolyn sodium, leukotriene inhibitors, 
topical drugs, ketotifen, omalizumab and cyto-
static therapy for suppressing mast cell prolifera-
tion in severe/difficult to treat cases)

Остеопороз/остеопения
(оценка минеральной плотности 
кости; применение препаратов 
кальция и витамина D, 
бисфосфонатов, деносумаба, ИНФ-α, 
вертебропластики/кифопластики)
Osteoporosis/Osteopaenia
(bone mineral density assessment; use of calcium 
and vitamin D preparations, bisphosphonates, 
denosumab, INF-α, vertebroplasty/kyphoplasty)

Мидостаурин или кладрибин 
(кладрибин предпочтительнее 
в случаях, когда показано 
быстрое снижение нагрузки 
ТК; мидостаурин — как 
поддерживающая терапия после 
алло-ТГСК)
Midostaurin or cladribine
(cladribine preferred in rapid decrease 
of mast cell burden; midostaurin as main-
tenance therapy after allo-HSCT)

Иматиниб
(эозинофилия с PDGFRα, PDGFRβ, 
FGFR1 или при отсутствии 
KITD816V или с неизвестным 
мутационным статусом)
Imatinib
(eosinophilia with PDGFRα, PDGFRβ, 
FGFR1 or KITD816V-negative or 
mutation status unknown)

ИНФ-α
(переносимость пегилированных 
форм лучше, в сочетании 
с преднизоном или без него)
Interferon-α
(better tolerance of pegylated forms, 
with or without prednisone)

Алло-ТГСК
(рефрактерное/рецидивирую-
щее заболевание)
Allo-HSCT (refractory/recurrent disease)

Оценка клинических, гистологических 
и молекулярных данных для определения 
заболевания (СМ или АГЗ), которое требует 
немедленного лечения
Clinical, histological and molecular evaluation to deter-
mine disease requiring immediate treatment

При агрессивном АГЗ (с низкой нагрузкой или 
случайно выявленном СМ)
(например, при ОМЛ или ХММЛ 
с высоким риском необходимо лечить 
АГЗ в соответствии с утвержденными 
стандартами, например, выполнить алло-ТГСК 
при ОМЛ с симптоматическим лечением СМ 
по показаниям)
Aggressive associated haematological disease (low 
burden or casual primary systemic mastocytosis)
(e. g., in high-risk AML or CML, associated haematologi-
cal disease should be treated according to approved 
standards, i. a., by allogeneic haematopoietic stem cell 
transplantation in AML with symptomatic systemic masto-
cytosis treatment upon indication)

При СМ, вызывающем патологические изменения 
внутренних органов (с вялотекущим АГЗ)
(необходимо лечить как агрессивный СМ; 
вялотекущее АГЗ, такое как истинная 
полицитемия или эссенциальная 
тромбоцитемия, требует наблюдения 
или лечения в соответствии с принятыми 
стандартами)
Systemic mastocytosis entailing internal organ morbidity 
(in indolent associated haematological disease)
(treatment as in aggressive systemic mastocytosis; indolent 
associated haematological disease, like polycythe-
mia vera or essential thrombocythemia, should be moni-
tored or treated according to common standards)

Прогрессирование заболевания провести 
рестадирование с целью определения 
преобладающего компонента 
прогрессирования (СМ или АГЗ); применять 
резервную терапию, включая алло-ТГСК 
по показаниям.
Disease progression (restaging to determine predominant 
progression component of main or associated disease; 
backup therapy, including allo-HSCT, upon indication)
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у 5 больных СМ-АГЗ (ЧОО — 19 %). Медиана длительности ответа 
составляла 31,5 мес., (диапазон: 5–50 мес.), а основным НЯ была 
миелосупрессия.

Брентуксимаба ведотин — антитело против CD30, являющего-
ся рецептором семейства фактора некроза опухоли. CD30 экс-
прессируется на части опухолевых мастоцитов, частота его экс-
прессии выше при агрессивных формах по  сравнению с  ИСМ. 
В  настоящее время проводится клиническое исследование  II 
фазы использования брентуксимаба ведотина при мастоцито-
зе [76]. Назначение препарата возможно при резистентности 
к другим методам терапии.

Алло-ТГСК является методом лечения , который позволяет увели-
чить ОВ и выживаемость без прогрессии у отдельных больных СМ 
[77]. Проведении алло-ТГСК целесообразно у больных с рециди-
вирующим/рефрактерным АСМ, ТКЛ, а также в случаях СМ-АГЗ, 
когда лечение АГЗ требует проведения алло-ТГСК [78]. В  ретро-
спективном исследовании проанализированы данные больных 
СМ, перенесших алло-ТГСК. В  исследование включено 57  боль-
ных СМ: 38  случаев СМ-АГЗ (из  них 20  случаев СМ с  ОМЛ), 
12 случаев ТКЛ и 7 случаев АСМ. Медиана возраста составила 
46 лет [78]. Первичная оценка ответа на терапию была выполнена 
через 100 дней после даты алло-ТГСК. Ответ отмечался у 40 боль-
ных (70 %); у 16 (28 %) из них развилась полная ремиссия мастоци-
тоза, при этом у 2 больных наблюдался негативный статус по мута-
ции KITD816V. У 24 (42 %), 12 (21 %) и 5 (9 %) больных отмечались 
частичный ответ, стабилизация заболевания и первично рефрак-
терное заболевание, соответственно. Первичная рефрактерность 
к  проводимому лечению наблюдалась преимущественно у  боль-
ных ТКЛ. АГЗ характеризовалось более высокой чувствительно-
стью к терапии — полная ремиссия этого компонента заболевания 
была выявлена у всех 38 больных СМ-АГЗ. Общая выживаемость 
через 3 года составила 57 % во всей когорте, а также 74 % — сре-
ди больных с СМ-АГЗ, 43 % — среди больных с АСМ и 17 % — сре-
ди больных с ТКЛ. Прогностические факторы низкой ОВ включали 
наличие ТКЛ (по сравнению с АСМ и СМ-АГЗ), низкодозные про-
токолы кондиционирования (по  сравнению с  миелоаблативными 
трансплантациями) и прогрессия заболевания (по сравнению с от-
ветом на  терапию или стабилизацией заболевания). Алло-ТГСК 
при СМ позволяет добиться длительной ремиссии и в ряде случаев 
продлить общую и беспрогрессивную выживаемости при рециди-
вирующем/рефрактерном течении заболевания [79]. В настоящее 
время четких рекомендаций в отношении показаний к алло-ТГСК 
при СМ нет. Алло-ТГСК рассматривается только у  больных с  аг-
рессивной формой СМ и ТКЛ моложе 60 лет при отсутствии тяже-
лой сопутствующей патологии [80]. Опыт применения алло-ТГСК 
при СМ ограничен. По результатам ретроспективного исследова-
ния, в которое было включено 57 больных различными формами 
СМ, после алло-ТГСК ответ получен у 40 больных (70 %), ПР — у 16 
(28 %), стабилизация заболевания — у 12 (21 %) и первичная реф-
рактерность — у 5 (9 %); 3-летняя ОВ составила 57 % [81]. С учетом 
активной фазы заболевания и большой опухолевой массы у боль-
шинства больных, которые являются кандидатами для проведения 
алло-ТГСК, применение таргетных препаратов может рассматри-
ваться в качестве «мостиковой терапии» перед алло-ТГСК [82]. Од-
ним из таких препаратов может являться мидостаурин, частота от-
вета в результате терапии составила 69 % (хороший клинический 
ответ — у 50 % и ЧО — у 19 %). При продолжении терапии свыше 
одного года у 2 больных достигнут ПО. Медиана ОВ для всей ко-
горты составила 40 месяцев, а для больных ТКЛ — 18,5 мес. [82].

Спленэктомия у больных мастоцитозом может быть выполнена 
с диагностической целью в диагностически сложных случаях [83]. 
Спленэктомия рассматривается как альтернативный метод лече-
ния больных АСМ и СМ-АГЗ с массивной спленомегалией и тром-
боцитопенией, рефрактерной к  лекарственной терапии [84]. 
Спленэктомия является паллиативным методом лечения, выпол-
нение спленэктомии сопряжено с  высоким риском осложнений. 
Однако результаты ретроспективного анализа данных показали, 
что спленэктомия может улучшать ОВ больных. В исследовании 
В. Friedman и  соавт. спленэктомия выполнена у  5  больных АСМ 
и СМ-АГЗ. Контрольную группу составили 4 больных с распро-
страненным СМ. На момент проведения анализа 60 % больных 
после спленэктомии живы. Смертность в  группе больных без 
спленэктомии — 100 %. Медиана выживаемости больных после 
спленэктомии составила 34  мес., без спленэктомии  — 26  мес. 
Больные после спленэктомии лучше переносили последующую 
химиотерапию [84].

Профилактика
Универсальные медицинские рекомендации:
• исключить курение или жевание табака;
• употреблять разнообразную и здоровую пищу на основе ра-

стительных продуктов и с низким содержанием жиров;
• регулярно заниматься спортом и  поддерживать оптималь-

ную массу тела;
• соблюдать режим сна;
• ограничить воздействие солнечных лучей.
Эти меры входят в понятие здорового образа жизни и способ-

ны предотвратить развитие онкологических заболеваний. Однако 
здоровый образ жизни не может гарантировать полное отсутствие 
вероятности развития гематологического заболевания.

Онкологическая настороженность является личной ответ-
ственностью каждого человека. Необходимо осуществлять са-
моконтроль — осмотр на предмет появления новых родинок, вес-
нушек, пятен и  образований, в  случае изменений и  появления 
новообразований на коже требуется своевременная консультация 
дерматолога.

Диагностика, лечение и профилактика мастоцитоза — сложный 
комплексный процесс, требующий опыта множества специалистов 
из  разных областей медицины. Но  эффективность лечения и  его 
результат во многом зависят от самого больного, от его отношения 
к болезни, точного следования всем рекомендациям и предписа-
ниям лечащего врача.

Динамическое наблюдение

После установления диагноза мастоцитоз все больные подле-
жат динамическому наблюдению и прохождению регулярного об-
следования (табл. 9).

Критерии оценки ответа на терапию при СМ
Опубликованы согласованные критерии, которые сделали оцен-

ку ответа на терапию у больных СМ более объективной и стандар-
тизированной, что имеет особое значение в эпоху инновационных 
молекулярно-направленных таргетных препаратов [85].

Полный ответ (необходимо наличие всех 4 критериев на протя-
жении 12 недель или более)

1. отсутствие агрегатов опухолевых ТК в костном мозге или би-
оптате другого органа за исключением кожи;



| К ЛИНИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНД АЦИИ | CLINICAL RECOMMENDATIONS | 

298       | ГЕМАТОЛОГИЯ И ТРАНСФУЗИОЛОГИЯ | RUSSIAN JOURNAL OF HEMATOLOGY AND TRANSFUSIOLOGY (GEMATOLOGIYA I TRANSFUSIOLOGIYA) | 2021; 66(2):  280–311 |

2. концентрация триптазы сыворотки крови < 20 нг/мл при кон-
центрации триптазы до лечения > 40 нг/мл;

3. показатели периферической крови: нейтрофилы > 1,0 × 10 9/л 
без отклонений в лейкоцитарной формуле, гемоглобин > 110 г/л, 
тромбоциты > 100 × 10 9/л;

4. нормализация размеров печени и  селезенки, регресс всех 
очагов поражений СМ органов и тканей.

Частичный ответ (требуется наличие всех 3 критериев на протя-
жении 12 недель и более при отсутствии данных за полный ответ 
или прогрессирование заболевания).

1. уменьшение на 50 % и более ТК в костном мозге и/или биоп-
тате другого пораженного СМ органа за исключением кожи;

2. уменьшение концентрации общей триптазы на 50 % и более;
3. полное купирование поражения мастоцитозом в  биоптате 

1 или более ранее пораженного органа.
Клиническое улучшение (длительность ответа  — 12  недель или 

более).
Улучшение по  1  или более критериям не  гематологическому 

(асцит или плевральный выпот, нарушение функции печени, ги-
поальбуминемия, спленомегалия) и/или гематологическому (ней-
трофилы, анемия, тромбоцитопения) параметру при отсутствии 
полного/частичного ответа.

Стабилизация заболевания
Не соответствует критериям полного, частичного улучшения или 

прогрессирования.
Прогрессия заболевания (наличие одного из следующих элемен-

тов продолжительностью 8 недель и более):
1. для больных с  негематологическим повреждением органов 

степени 2: ухудшение на 1 степени и минимум 100 % по лабора-
торным отклонениям.

2. для больных с  гипоальбуминемией степени 2 (20–30  г/л): 
ухудшение на 1 степень со снижением на 5 г/л и более

3. Для больных с негематологическим повреждением органов сте-
пени 3: ухудшение минимум на 100 % по лабораторным отклонениям

4. Для больных со степенью 2 трансфузионно зависимой ане-
мии (80–100  г/л) или тромбоцитопении (50–75 × 10 9/л): новая 
трансфузионная зависимость 4 дозы или более эритроцитсодер-
жащих компонентов крови или концентрата тромбоцитов в  тече-
ние 8 недель.

5. для больных с трансфузионно зависимой анемией или тром-
боцитопенией: увеличение средней трансфузионной зависимости 
100 % в течение 8 недель по сравнению с 12-недельным периодом 
до лечения;

Таблица 9. Частота динамического обследования больных мастоцитозом*
Table 9. Dynamic examination frequency in mastocytosis patients*

Исследование
Examination

Периодичность мониторинга
Monitoring frequency

Общий (клинический) анализ крови
Blood count panel

На момент установления диагноза, затем не реже 1 раза в три 
месяца. При проведении циторедуктивной терапии, первый 
месяц — еженедельно, затем 1 раз в месяц.
At diagnosis, then at least once every three months. In cytoreductive therapy, 
weekly in first month, then once a month.

Биохимический анализ крови
Biochemical panel

На момент установления диагноза, затем не реже 1 раза в три 
месяца.
At diagnosis, then at least once every three months

Коагулограмма (АЧТВ, протромбиновое время, МНО, 
фибриноген, Д-димер)
Coagulogram (APTT, prothrombin time, INR, fibrinogen, D-dimer)

На момент установления диагноза, затем не реже 1 раза в год, 
при наличии тромбозов и терапии антикоагулянтами не реже 
1 раза в месяц.
At diagnosis, then at least once a year. In thromboses and anticoagulant 
therapy, at least once a month

УЗИ брюшной полости с определением размеров печени, 
селезенки, оценкой портального кровотока
Abdominal ultrasound with measuring liver, spleen, portal blood flow

На момент установления диагноза, затем не реже 1 раза в год
At diagnosis, then at least once a year

КТ костей
Bone CT

На момент установления диагноза, затем по показаниям
At diagnosis, then upon indications

Сцинтиграфия костей скелета
Skeletal scintigraphy

На момент установления диагноза, затем по показаниям
At diagnosis, then upon indications

Триптаза сыворотки крови
Serum tryptase

На момент установления диагноза, затем не реже 1 раза 
в шесть месяцев.
At diagnosis, then at least once every six months

Миелограмма
Myelogram

На момент установления диагноза, затем не реже 1 раза в год.
At diagnosis, then at least once a year

Гистологическое исследование трепанобиоптата
Bone marrow histology

На момент установления диагноза, затем не реже 1 раза в год 
(в случае КМ), не реже 1 раза в 5 лет (СМ).
At diagnosis, then at least once a year (in cutaneous mastocytosis), at least 
once every five years (in systemic mastocytosis)

Примечания. * — кратность обследования может изменяться в зависимости от варианта мастоцитоза, выбранной схемы терапии, развития НЯ.
Notes. * — examination rate may vary depending on mastocytosis form, therapy regimen and emerging adverse events.
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6. для больных с нейтропенией степени 3 и более (< 1,0 × 10 9/л): 
уменьшение количества нейтрофилов более чем на 50 % и абсо-
лютное уменьшение количества нейтрофилов на 0,25 × 10 9/л и бо-
лее до степени 4;

7. увеличение размеров селезенки до  10  см и  более по  дан-
ным пальпации (при непальпируемой или пальпируемой селезенке 
5 см и менее до лечения) или если пальпируемая селезенка до ле-
чения > 5 см, то увеличение более чем на 50 % до не менее чем 
10 см ниже реберной дуги по данным пальпации.

Потеря ответа

Потеря документально установленного полного, частичного от-
вета или клинического улучшения на протяжении 8 недель и более. 
Учитываются значения показателей до лечения, а не минимальные 
в ходе терапии. Оценка степеней проводится по шкале токсично-
сти Common Terminology Criteria for Adverse Events CTC AE [86].

Анестезиологическое обеспечение больных 
СМ

Многие препараты, используемые для анестезии у больных СМ, 
могут стать причиной анафилактических или анафилактоидных ре-
акций, а также нарушений коагуляции, которые возникают вследст-
вие высвобождения химических медиаторов из мастоцитов, причем 
как уже существующих (гистамин, гепарин, триптаза), так и сфор-
мировавшихся в  процессе активации мастоцитов (PGD2, LTC4). 
Способность некоторых из  этих субстанций вызывать дегрануля-
цию ТК продемонстрирована in vitro, описаны различные случаи тя-
желых реакций на анестезию. Механизм, приводящий к подобной 
картине, может быть разделен по  следующему принципу: связан-
ный с  рецепторами иммуноглобулина E, рецепторами Fc (gamma) 
или  же с  дополнительной системой. Медиаторы, высвобожденные 
посредством любого из этих механизмов, действуя в целевых орга-
нах или тканях, таких как сердце, кровеносные сосуды, легкие и др., 
могут привести к сердечным, гемодинамическим и метаболическим 
нарушениям. При мастоцитозе многие вещества, применяемые для 
анестезии и отличные от IgE, могут вызывать анафилактические ре-
акции. В  частности, высвобождение гистамина вызывают кодеин, 
морфин, атракуриум, некоторые антибиотики (ванкомицин, поли-
миксин В). Поэтому проведение анестезиологического пособия мо-
жет явиться фактором, провоцирующим осложнения у больных ма-
стоцитозом. Среди 459 взрослых больных мастоцитозом, которым 
было выполнено 676 процедур с анестезией, из них 66 — в услови-
ях общей анестезии, 8 (1,2 %) из 676 процедур осложнились уме-
ренной реакцией, а в 3 (0,4 %) случаях развилась анафилаксия, при 
этом у большинства больных были выполнены процедуры с низким 
риском в условиях локальной анестезии (76 %), эпидуральной ане-
стезии (11 %) или седации (10 %) [87].

Общая анестезия
Риск высвобождения медиаторов анафилаксии выше при общей, 

чем при местной анестезии. Анафилактические реакции значи-
тельно чаще возникали у больных, которые не получали премеди-
кацию (5,4 % против 0,4 %, соответственно) [87]. Эта частота зна-
чительно выше, чем в  общей популяции, в  которой анафилаксии 
регистрируется с частотой 1:1,250 – 1: 18 600 процедур [88].

Локальная анестезия
Локальная анестезия, в целом, безопасна у больных СМ. Опи-

саны редкие случаи анафилактических реакций при применении 

локальных анестетиков, которые, вероятно являются следстви-
ем  IgE-опосредованной аллергии. Более того, вазоактивные ре-
акции, возникающие при введении локальных анестетиков, иногда 
ошибочно диагностируют как анафилаксию. Премедикация перед 
применением локальных анестетиков, в том числе при эпидураль-
ной анестезии, не требуется.

Рентгеноконтрастные вещества
Рентгеноконтрастные вещества могут триггировать деграну-

ляцию мастоцитов множеством механизмов: за счет прямого эф-
фекта, вследствие их высокой осмолярности, неспецифическое 
связывание контраста с рецепторами мембраны клеток и компо-
нентами системы комплемента [89]. Не проводилось специальных 
исследований, в которых бы изучался риск развития анафилаксии 
при введении рентгеноконтрастных веществ больным мастоцито-
зом. В общей популяции частота умеренных реакций при всех слу-
чаях введения рентгеноконтрастных веществ составляет 0,5–3 %, 
а тяжелых реакций — 0,01–00,04 % [90, 91]. В 4 когортных иссле-
дованиях, в которые были включены в общей сложности 457 взро-
слых больных мастоцитозом, о реакциях на рентгеноконтрастные 
вещества было сообщено у 3 больных (0,6 %), у 1 из них развилась 
анафилаксия [92, 93, 94, 95]. Рентгеноконтрастные вещества, со-
держащие йод, чаще вызывают анафилаксию, чем вещества на ос-
нове гадолиния (гадоксетовая кислота, гадобутрол). Премедика-
ция перед введением рентгеноконтрастных препаратов показана 
только больным, у которых в анамнезе есть анафилаксия на рен-
тгеноконтрастные вещества или у больных с высоким риском раз-
вития анафилаксии.

Если есть такая возможность, следует избегать рентгеновских 
исследований с применением контраста. В случае, если проведе-
ние исследования крайне необходимо, нужно использовать кон-
трастные средства низкой молекулярной массы, такие как йокса-
глат, йопромид и йотролан, которые в меньшей степени способны 
вызывать дегрануляцию ТК. Больных нужно готовить так  же, как 
и при общей анестезии:

- преднизолон: 60 мг в/в за 1 час до исследования;
- ранитидин 100  мг в  50  мл раствора 0,9 % натрия хлорида 

за час до исследования;
- лоратадин 5 мг за час до исследования.

Кардиологические вмешательства
Мастоцитоз может впервые проявиться кардиологическими сим-

птомами (необъяснимое синкопе, стенокардитические боли). По-
скольку мастоциты присутствуют в  миокарде, кардиологические 
вмешательства несут в себе риск анафилаксии. В частности, при 
коронарографии введение рентгеноконтрастного вещества может 
спровоцировать анафилаксию.

Беременность и роды
При обследовании 45 беременных с мастоцитозом у 5 из них 

в родах развились симптомы, обусловленные мастоцитозом (зуд, 
эритема, гиперемия). Ни  у  одной не  было анафилаксии. Преме-
дикация была выполнена у 17 (38 %) из 45 беременных [96]. Для 
сравнения риск анафилаксии в  общей популяции при родах со-
ставляет 2,7 100 000 родов, причем все эти анафилаксии вызыва-
ются лекарственными препаратами опосредованно через имму-
ноглобулин Е [97].

Можно применять эпидуральную, спинальную или общую ане-
стезию. Важное значение имеет премедикация, так как сама ро-
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Факторы риска развития анафилаксии при анестезиологическом пособии
Таблица 10. Безопасность препаратов, применяемых в анестезиологии [98–101]
Table 10. Anaesthetic drug safety [98, 99, 100, 101]

Группы препаратов
Drug group

Безопасность препаратов/Drug safety
Безопасные

Safe 
Опасные

Dangerous
Неясно
Unknown

Агонисты альфа 
адренорецептров
Alpha adrenergic agonists

Клонидин
Clonidine

– –

Анальгетики
Analgetics

Фентанил
Fentanyl

Морфин
Morphine

Алфентанил
Alfentanil

Метамизол (анальгин)
Metamizole (analgin)

Суфентанил
Sufentanil

Кодеин
Codeine

Ремифентанил
Remifentanil

Трамадол
Tramadol

Парацетамол
Paracetamol

Нестероидные противовоспалительные 
препараты (НПВП)
Non-steroidal anti-inflammatory drugs

Антибиотики
Antibiotics

Эритромицин
Erythromycin

Пенициллин
Penicillin

Ванкомицин
Vancomycin

Полимиксин В
Polymixin B

Антихолинэргетики
Anticholinergics

- Атропин
Atropine

Гипотензивные
Hypotensive

Урапидил
Urapidil

Бета-блокаторы
Beta blockers

Дегидралазин
Dehydralazine

Нитроглицерин
Nitroglycerine

Бензодиазепины
Benzodiazepines

Мидазолам
Midazolam

Флунитразепам (рогипнол)
Flunitrazepam (Rohypnol)

Катехоламины
Catecholamines

Адреналин
Adrenalin

Норадреналин
Norepinephrine

Гипнотики
Hypnotics

Пропофол
Propofol

Тиопентал
Thiopental

Кетамин
Ketamine

Локальные анестетики
Local anesthetics

Амидные локальные 
анестетики (лидокаин, 
тримекаин, мепивакаин, 
ультракаин, ропивакаин)
Amide local anesthetics (lido-
caine, trimecaine, mepivacaine, 
ultracaine, ropivacaine)

Эфирные локальные анестетики (прокаин, 
новокаин, дикаин, анестезин), бупивакаин
Essential local anesthetics (procaine, novocaine, 
dicaine, anestezin), bupivacaine

Соли металлов
Metal salts

натрия хлорид, магния 
сульфат
sodium chloride, magnesium 
sulfate
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Группы препаратов
Drug group

Безопасность препаратов/Drug safety
Безопасные

Safe 
Опасные

Dangerous
Неясно
Unknown

Мышечные релаксанты 
и их антагонисты
Muscle relaxants and their 
antagonists

Векурония бромид 
(норкурон), панкурония 
бромид (павулон), 
цисатракуриум (нимбекс)
Vecuronium bromide (norkuron), 
pancuronium bromide (pavulon), 
cisatracurium (nimbex)

Сукцинилхолин (листенон, дитилин), 
мивакурия хорид (мивакрон), атракуриум 
(тракриум)
Succinylcholine (listenone, ditilin), mivacuria chorid 
(mivacron), atracurium (trarium)

Рокурония бромид 
(рокуроний), 
сугаммедекс
Rokuronium bromide (ro-
curonium), sugammedex

Токолитики
Tocolytics

Фенотерол (беротек)
Fenoterol (Berotec)

Утеротоники
Uterotonics

Окситоцин, 
простагландины, 
метилэргометрин
Oxytocin, prostaglandins, 
methylergometrine

Ингаляционные 
анестетики
Inhaled anaesthetics

Изофлуран, севофлуран, 
дисфлуран
Isoflurane, Sevoflurane, Dysflu-
rane

Растворы
Solutions

Компоненты плазмы, 
альбумин, желатин
Plasma components, albumin, 
gelatin

Гидроксиэтилкрахмал
Hydroxyethyl starch

Антисептики
Antiseptics

Хлоргексидин, повидон-
йод
Chlorhexidine, povidone iodine

довая деятельность и стресс могут привести к высвобождению ме-
диаторов ТК.

Премедикация:
- ранитидин 100  мг в  50  мл раствора 0,9 % натрия хлорида 

за час до исследования;
- лоратадин 5 мг за час до исследования.

Анестезия у детей
Хотя инцидентность анафилаксии в  педиатрии меньше, чем 

у взрослых больных мастоцитозом, имеются сообщения о ятроген-
ной анафилаксии у  детей. У  детей может потребоваться профи-
лактика малыми дозами антигистаминных препаратов. Дозы ан-
тигистаминных препаратов и адреналина должны соответствовать 
массе тела и возрасту ребенка.

Другие факторы
Стимуляцию высвобождения медиаторов мастоцитами вызывают 

и другие факторы: растирание, повышение температуры тела, эмо-
циональный стресс; давление, процедуры на желудочно-кишечном 
тракте предрасполагают к дегрануляции мастоцитов, поскольку ор-
ганы желудочно-кишечного тракта содержат большое количество 
мастоцитов. Фактором риска развития анафилаксии являются боль-
шие по объему операции и анафилаксия в анамнезе [87].

Этапы анестезиологического пособия
Премедикация
Следует выделять факторы риска развития анафилаксии.

Характеристика процедуры

• Общая анестезия;
• Большие операции;
• Операции на желудочно-кишечном тракте и кардиохирурги-

ческие операции;
• Роды: премедикация перед неосложненными родами не  по-

казана, однако она может быть применена у женщин, у  которых 
была ранее анафилаксия, которым планируется общая анестезия. 
Не описано терратогенное действие для Н1-антагонистов, в част-
ности для цетиризина.

Характеристики больного

• Анафилаксия в анамнезе;
• Применение бета-блокаторов, ингибиторов ангиотензинпрев-

ращающего фермента, НПВС;
• Инфильтрация кожи мастоцитами.
Препараты

Необходимо избегать в премедикации НПВС, если больной их 
не получал раньше и не известно, что они у него безопасны. НПВС 
могут быть применены, если известно, что раньше больной приме-
нял их без осложнений.

Схема премедикации

Бензодиазепины — для уменьшения беспокойства за 1–2 часа 
до операции.

ГКС — за 12 и за 2 часа до операции (0,5 мг/кг преднизолона 
или эквивалентная доза другого ГКС внутрь, (максимальная доза 
60 мг), при экстренных процедурах — 200 мг гидрокортизона в/в.

Продолжение табл. 10
Table 10 (continued)
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Антагонисты гистаминовых рецепторов.
За 2  часа до  процедуры  — внутрь 10  мг левоцетиризина или 

300 мг ранитидина или за 15 мин до процедуры — 2 мг клемасти-
на или 300 мг ранитидина в/в.

Во время операции
- ограничить колебания температуры в операционной;
- избегать надавливания на кожу, и трение, особенно у больных 

с кожной формой мастоцитоза;
- избегать препаратов, указанных в таблице 10;
- держать наготове адреналин в дозе, соответствующей массе 

тела больного.
После операции
- избегать препаратов из списка в таблице 10;
- избегать физических провоцирующих стимулов.

Организация оказания медицинской помощи 
больным мастоцитозом

Большинство больных мастоцитозом могут получать лечение ам-
булаторно, они не нуждаются в госпитализации для обследования, 
уточнения диагноза и консервативной терапии в лечебных дозах.

Показания для плановой госпитализации: обследование боль-
ных с высоким риском осложнений при проведении инвазивных 
манипуляций; подбор индивидуальной дозировки таргетной ле-
карственной терапии; анемический синдром при тяжелой анемии 
с целью заместительной терапии; хирургическое лечение; ослож-
нения от проводимой терапии; коррекция терапии при развитии 
осложнений заболевания (кровотечение, тромбоз, серозит, цито-
пения); наличие отягощающих состояние больного сопутствующих 
заболеваний; коррекция проводимой терапии (подбор дозировки 
как стандартных препаратов, так и таргетных препаратов), смена 
проводимого медикаментозного лечения; подготовка и проведе-
ние алло-ТГСК.

Показания для экстренной госпитализации: анафилаксия; инфаркт 
селезенки; анемический синдром, неуточненный; гемолитическая 
анемия (гемолитический криз); геморрагический синдром III-IV сте-
пени; тромбоцитопения менее 20х109/л при наличии выраженного 
геморрагического синдрома в анамнезе; острый тромбоз.

Показания к выписке больного из стационара: установление ди-
агноза при отсутствии показаний к терапии; определена схема ле-
чения; успешное лечение осложнений заболевания.

Заклю чение
Мастоцитоз представляет собой группу редких заболеваний, ха-

рактеризующихся пролиферацией и накоплением ТК в тканях орга-
низма и/или костном мозге. Несмотря на многочисленные публика-
ции, посвященные данной проблеме, на сегодняшний день патогенез 
заболевания недостаточно изучен. В 80 % случаев СМ ассоциирован 
с клональной аномалией гена c-KIT. Клинические проявления масто-
цитоза обусловлены дегрануляцией ТК и выбросом биологически ак-
тивных веществ в  кровь. Гистологическое и  иммуногистохимическое 
исследования биоптатов пораженных органов и тканей, определение 
мутаций в гене c-KIT, концентрации триптазы в сыворотке крови являют-
ся эффективным методом диагностики СМ. В современной классифи-
кации мастоцитоз выделен в самостоятельную нозологическую груп-
пу. Прогноз при мастоцитозе варьирует от благоприятного до крайне 
неблагоприятного в зависимости от варианта: КМ, СМ, ТКЛ. Лечение 
мастоцитоза основано на персонализированном подходе и включа-
ет определение молекулярной мишени для таргетной фармакотера-
пии — тирозинкиназ, ядерных факторов транскрипции, мембранных 
рецепторов лейкотриеновых рецепторов и гистамина. Выбор лекар-
ственной терапии мастоцитоза, схемы и режима дозирования ингиби-
торов тирозинкиназы, системных ГКС, антагонистов лейкотриеновых 
рецепторов, H1-антагонистов определяется результатами молекуляр-
но-биологического обследования больных мастоцитозом.
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