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Abstrakt

Mastocytdza je raritné ochorenie, ktoré je charakterizované abnormalnou proliferaciou mastocytov, so Sirokym
spektrom klinickych prejavov v désledku postihnutia réznych tkaniv a organov. Castou manifestaciou systémove;
mastocytozy, najma v dospelosti, je osteopordza. NajcastejSim miestom postihnutia je lumbalna chrbtica, v d6-
sledku vacsej straty trabekularnej kosti v porovnani s kortikalnou kostou. Patomechanizmus vzniku osteoporozy
pri mastocytéze je multifaktoridlny. K osteoporéze dochddza jednak v désledku neoplastickej infiltracie kostnej
drene mastocytmi, najma vsak vplyvom uvolnenych mediatorov z mastocytu ako napr. histaminu, heparinu, prosta-
glandinoy, cytokinov, ktoré zvysuju aktivitu osteoklastov, a tym aj kostnu resorpciu. V lieCbe osteopordozy pri masto-
cytoze su indikované najma bisfosfonaty, dalSou alternativou je denosumab. V nasej kazuistike popisujeme pripad
33-ro¢nej pacientky s anamnézou urticaria pigmentosa, s tazkou manifestnou osteopordézou s kompresivnymi
fraktdrami torakalnej a lumbalnej chrbtice na podklade agresivnej formy systémovej mastocytézy.
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Abstract

Mastocytosis is a rare disease characterized by abnormal mast cell proliferation and a broad spectrum of mani-
festations, including various organs and tissues. Osteoporosis is one of the most frequent manifestations of sys-
tematic mastocytosis particularly in adults. The most frequent site of involvement is lumbar spine than the hip,
reflecting a major loss of trabecularthan cortical bone. The pathogenesis of osteoporosis in mastocytosis is multi-
factorial. Osteoporosis has been attributed either to neoplastic infiltration or probably more to the local release of
mediators from the mast cell, e.g. histamine, heparin, prostaglandins, cytokines that increase osteoclast activity which
lead to bone resorption. First line treatment for mastocytosis-related osteoporosis are bisphosphonates, another option
for treatment is denosumab. In our case report we describe a 33-year-old female with a history of urticaria pigmen-
tosa with severe osteoporosis with compressive fractures of the thoracic and lumbar spine based on an aggres-
sive form of systemic mastocytosis.
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Uvod bunka pochadzajuca z kostnej drene, ktora preukazuje
Mastocytozy predstavuju heterogénnu skupinu ocho-  aspon Ciasto¢nu imunohistochemickd pozitivitu a po-
reni, ktoré su charakterizované zvysenou proliferdciou  zitivitu CD34. Stimulaciou mastocytu (termickou, che-
a akumuldciou mastocytov v réznych organoch a tkani-  mickou, IgE alebo imunitnou) dochadza k degranuldcii
vach, najcastejSie v koZi a kostnejdreni[1,2]. Mastocytje  mastocytu s uvolnenim medidtorov (napr. histaminu,
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tryptazy, chymazy, prostaglandinu D2, tumor nekrotizu-
juceho faktora alfa/TNFalfa, interferonu gama, interle-
ukinov), ¢o ma za nasledok lokdlnu, pripadne celkovu
reakciu az anafylakticky Sok. Medzi klinické prejavy su-
visiace s tymto ochorenim patri svrbenie koze, zacCer-
venanie koze, navaly tepla, hnacky, angioedémy, bolesti
hlavy, depresie, nahle poklesy alebo vzostupy tlaku krvi,
febrility, casté mocenie, nechutenstvo, chudnutie a na-
pokon anafylaxia so synkopou az Sokom. Systémova
mastocytdza (SM) je podskupinou mastocytdz, ktord je
charakterizovana mastocytarnou infiltraciou minimalne
jedného vnutorného organu (napr. kostna dren, gastro-
intestindlny trakt, skelet) [3]. Pre vznik systémovej mas-
tocytozy je klucovou mutdcia KIT D816V, ktord sa vy-
skytuje u 95 % pacientov s pokrocilou SM. SM sa podla
WHO Kklasifikacie z roku 2016 rozdeluje na indolentnu
SM, tlejucu (smoldering) a skupinu pokrocilych (advan-
ced), medzi ktoré patri agresivna SM, SM s asociova-
nou hematologickou neopldziou a mastocytova leuk-
émia [4,5]. Klinicky obraz SM urcuju prejavy vyvolané
mediatormi uvolnenymi z aktivovanych mastocytov a dys-
funkcia organov vyplyvajlica z infiltracie mastocytmi [6,7].
Kozné prejavy pri SM mdzu a nemusia byt pritomné (s/bez
urticaria pigmentosa). Kostné prejavy su jednym z najc¢as-
tejsich priznakov SM, najma u dospelych. Mézu sa preja-
vovat bolestami kosti, difiznou osteopéniou alebo osteo-
porézou, zvysenou fragilitou az patologickymi fraktirami,
difuznou osteosklerézou alebo fokalnymi osteolytickymi
so stuc¢asnymi osteosklerotickymi kostnymi léziami [8,9].
Najcastejsim miestom postihnutia je lumbalna chrb-
tica, v dosledku vacsej straty trabekularnej kosti v po-
rovnani s kortikdlnou kostou. Potvrdzuje to aj skutoc-
nost, Ze vac¢sina zlomenin pri SM je na teldch stavcov.
Vysvetlenie je pravdepodobne vo zvysenej nachylnosti
klondlnych mastocytov kolonizovat metabolicky najviac
aktivnu kostnu dren [10,11]. Druhym najcastejSie postih-
nutym organom pri SM je gastrointestinalny trakt (GIT).
Klinickymi prejavmi postihnutia GIT su hnacky, vraca-
nie, bolesti brucha, kice, pepticky vred a malabsorpcny
syndrém. Pri SM sa moze vyskytovat aj postihnutie
pecene, sleziny a ZI¢nika. V dbsledku infiltracie kostnej
drene mastocytmi s moznou neskorsou fibrotizaciou

dochadza pri tomto ochoreni k rozvoju normochrémne;j
normocytovej anémie s eozinofiliou, trombocytopéniou
a leukocytdzou. K periférnej lymfadenopatii s postihnu-
tim najma krénych, axilarnych a inguinalnych lymfatic-
kych uzlin dochadza asi u 26-58 % pacientov [3]. SM sa
diagnostikuje na zaklade systému malych a velkych kri-
térii (tab. 1) a molekuldrne genetického vysetrenia. Pre
potvrdenie SM musia byt pritomné 3 malé kritéria, alebo
1 velké a sucasne 1 malé kritérium. LieCba SM je zame-
rana na tlmenie klinickych prejavov spdsobenych uvol-
nenymi mediatormi z mastocytov, pri pokrocilej SM sa
indikuje na zmensenie nadorovej masy cytoredukcna
liecba. Konvencna liecba je interferdn alfa a kladribin, vo
Vyvoji je viacero inhibitorov tyrozinkinazy. Jedinym efek-
tivnym a dostupnym liekom je zatial midostaurin. Vylie-
Cenie je mozné len alogénnou transplantaciou kmeno-
vych buniek [7].

Kazuistika

V nasej kazuistike popisujeme pripad 33-rocnej pacientky
s tazkou manifestnou osteoporézou s kompresivnymi
frakturami stavcov torakalnej a lumbalnej chrbtice na
podklade agresivnej formy systémovej mastocytozy. Pa-
cientka bola od roku 2001 (vo veku 17 rokov) sledovana
dermatoldgom pre urticaria pigmentosa a bola opakovane
liecena fotochemoterapiou PUVA (psoralény a UVA-Ziare-
nie) bez efektu. V roku 2003 mala realizovanu biopsiu
z kozného loziska — histologicky bez potvrdenia dia-
gnozy urticaria pigmentosa ako aj mastocytézy. V dal-
Sichrokoch pacientka nechodila na kontroly ku dermato-
l6govi, nakolko nemala vyraznejsie tazkosti, az nakozné
|ézie, ktoré boli bez pocitu svrbenia. V roku 2017 pocas
tretieho trimestra primogravidity zacala pacientka po-
citfovat bolesti v oblasti torakdlnej a lumbalnej chrbtice
s postupnou progresiou intenzity. Tyzden po spontan-
nom pdrode mala pacientka maximalnu intenzitu bo-
lesti s obmedzenim chddze. Pri klinickom vysetreni bola
pritomna palpacna citlivost s maximom v oblasti lum-
balnej chrbtice, hybnost pre lumbalgiu nebola vySetrena.
Nasledne realizovany RTG ukdazal ndlez suspektnych
fraktur stavcov Th9 a L1 ako aj suspektnej osteoporozy.
VySetreni magnetickou rezonanciou (MR) chrbtice potvr-

Tab. 1 | Diagnostické kritéria pre systémovi mastocytézu

velké kritérium

multifokalne agregdty mastocytov — MCs v KD alebo v extrakutdnnych organoch (>15 MCs)

sérova hladina tryptdzy > 20 ug/ml (neplati pre deti do 15 rokov a pre AHNMD*-typ mastocytdzy)

>25 % MCs vretenovitého tvaru v drefiovej punkcii

malé kritéria

dokaz c-kit mutacie kodonu 816 z kostnej drene alebo organov

CD 117 c-kit receptor pozitivne bunky, ktoré su pozitivne aj na CD2 alebo CD25

MCs — mastocyty SM-AHNMD - systémova mastocytdza s hematologickym ochorenim nevyvolavajica proliferaciu mastocytov/Systemic Masto-
cytosis with an Associated clonal Haematological Non-Mast cell lineage Disease
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dilo nalez kompresivnej fraktiry s postihnutim prednych
2 stipcov tiel Th9, Th10, Th12 a L1, L4. Vzhladom na os-
teofyty a menej vyrazny edém v oblasti Th9, Th10, Th12
a L1 sa jednalo skér o starSie fraktury, Gerstva fraktira
bola v oblasti tela stavca L4 (obr). Nasledne bola pacientka
hospitalizovana na ortopedickom oddeleni. Do liecby boli
pridané analgetika a myelorelaxancid. Bola zahajena re-
habilitacia s postupnou vertikalizaciou v korzete s od-
poru¢enim endokrinologického vysetrenia. V 7/2017 bola
pacientka vySetrena na endokrinologickej ambulancii
NEDU lubochnia: laboratérne mineralogram v norme,
potvrdena hypovitamindza D bez sekundarnej hyperpa-
ratyredzy, s elevaciou osteomarkerov, kortizolovy status
bol norme, bez tyreopatie, hypofyzo-gonadalny status
bol v norme. Z dalSich parametrov bola pritomna kom-
binovana dyslipidémia a lahka elevacia peceriovych en-
zymov GMT a ALP (laboratérne parametre uvadzame
v tab. 2). Bolo realizované denzitometrické vySetrenie
s potvrdenim vyrazne zniZzenej kostnej denzity pre dany
vek a pohlavie v oblasti lumbalnej chrbtice aj femoru
(tab. 3). Do liecby boli pridané preparéaty kalcia a vita-
min D (Caltrate 600/400 IU 1-0-0 a Vigantol oil 3 kvapky
denne). Osteogenetické vySetrenie bolo s negativnym
ndlezom (tab. 4). Vzhladom k manifestnej osteopordze
bola po schvéleni poistoviiou v 8/2017 zahdjend osteo-
formacna liecba teriparatidom (Forsteo 20 ug 1-krét
denne s.c.). Pri kontrolnom endokrinologickom vyset-

reni v 12/2017 bola laboratérne verifikovana elevacia
hladiny osteomarkerov svedciaca pre dobry efekt os-
teoformacnej lieby (tab. 2). Vzhladom k suspekcii na
mastocytozu ako pri¢inu sekundarnej osteoporézy bolo
realizované dermatologické vySetrenie s naslednym od-
porucenim realizacie hematologicko-onkologického vy-
Setrenia. V 8/2018 bola realizovana trepanobiopsia kost-
nej drene (hrani¢ne reprezentativna stagingova vzorka
Spongidzy) s obrazom normoceluldrnej kostnej drene
(KD), granulopoéza bez zmnoZenia blastov, zo zretel-
nym zvysenim zrelej eozinofilnej komponenty. V erytro-
cytovom rade su znamky makrocytovej dyserytropoézy.
V intersticiu bez difuznej fibrozy s nalezom prevazne
disperznych a len ojedinele v drobnych zhlukoch na-
kopenych granulovanych aj degranulovanych az vre-
tenovitych mastocytov (CD117*) s parcidlnou koexpre-
siou CD25, ktorych celkovy podiel je < 5 %. Prietokovou
cytometriou KD vo vySetrenej vzorke nalez minimal-
neho mnozstva elementov s fenotypom CD117+*, CD 2*,
CD 25%, CD 11c*, CD 33* CD 43* na urovni 0,07 %. Bolo
doplnené genetické vySetrenie KD s potvrdenim muta-
cie v D816V v géne cKIT. Laboratdrne elevovana hladina
sérovej tryptazy > 20 ug/l (norma do 11,4 pg/l). V ramci
stagingu ochorenia bolo doplnené USG abdomenu s na-
lezom hepatomegalie, echokardiograficky nalez v norme,
RTG hrudnika bez patologického nalezu. Hematoldg stav
zhodnotil ako agresivnu systémovu mastocytozu s od-

Obr | MR - boéna snimka torakalnej a lumbalnej chrbtice s kompresivnymi fraktirami tiel stavcov Th9, Th10, Th12
ali, L4
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poruc¢enim pridania antacida (Famotidin 20 mg tbl 1-krét
denne) a antihistaminika (Aerius 5 mg tbl 1-krat denne) do
liecby. Po schvaleni poistoviiou v 12/2018 bol nasledne
do lieCby pridany inhibitor protein kindzy — midostaurin
(Rydapt 2-krat 50 mg denne)V 7/2018 bolo realizované
kontrolné denzitometrické vySetrenie, podla ktorého doslo
k podstatnému narastu kostnej denzity vplyvom osteofor-
macnej liecby teriparatidom (tab. 3), laboratérne vysledky
uvadzame v tab. 2. Po 18-mesacnej osteoformacnej lieCbe
po konzultacii s hematoonkologdm bolo doporucené za-
hajenie antiresorpcnej liecby denosumabom (Prolia 60 mg
s.c. po 6 mesiacov). Kontrolné hematologické vySetrenie
bolo v 1/2019: hladina sérovej tryptazy 22,9 ug/|, krvny
obraz v norme, s odporuc¢enim pokracovania v liecbe
midostaurinom. V 2/2019 bolo realizované kontrolné
endokrinologické vySetrenie — laboratorne parametre
uvadzame v tab. 2 s doplnenim denzitometrického vy-
Setrenia, podla ktorého bola kostna denzita s opatov-

nym narastom kostnej denzity pri pokracujucej lieCbe
denosumabom (tab. 3) bez vzniku novych kompresiv-
nych fraktur.

Diskusia

Mastocytdza je zriedkavé ochorenie s odhadovanou in-
cidenciou 5-10 pripadov/1 000 000 obyvatelov [12].
Ochorenie je charakterizované excesivhym nahroma-
denim mastocytov v réznych organoch a telesnych tka-
nivach. Podla WHO klasifikacie z roku 2016 sa masto-
cytoza rozdeluje na koznu mastocytozu, systémovu
mastocytézu a mastocytovy sarkom [5]. Systémova
mastocytdza je definovana mastocytarnou infiltraciou
minimalne jedného vnutorného organu (napr. kostna
dren, gastrointestindlny trakt, skelet, slezina, lymfatické
uzliny). Klinické prejavy ochorenia su variabilné, spéso-
bené jednak efektom medidtorov uvolfiovanych aktivaciou
mastocytov, ako aj nasledkom infiltracie vnutornych or-

Tab. 2 | Laboratérne parametre poéas monitoringu v NEDU Lubochia

vstupne po 4-mesacnej liecbe TRP

(7/2017) (12/2017)
Gettoany
N1 46071632 prol e 15
N 0430 ng/mi e o7t
N Tsgengiml 1391 e
N 00750573 noymi R hee
KléP 2n,i1k8-2,60 mmol/I Z31 2
705130 mmor 122 "
r\lo:sg?g5»1 61 mmol/I 1ige 108
N: 40220 prmal/ % 192
gg(zlngcc;(g |fﬁflfataiza N: 112,8 112,2
ﬂ? Qg:}géultj /Tyltransferéza 120,0 9,6
:Ié;glgz;nﬂ;?nsferéza 276 12,6
;?q;%e_’:;grlgilntj)/tlransferéza 26,4 15,6
kreatinin 64,0 491

N: 42,0-79,0 ymol/I

DNS - denosumab TRP - teriparatid
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po 12-mesacnej liecCbe TRP  po 6-mesacnej liecbe DNS

(7/2018) (2/2019)

66,67 66,84
1,76 2,533
379 18,69
98,28 M4
0472 0,127
2,51 23

1,19 1,22
1,16 0,88
22,26 15,86
936 822
10,8 13,2
12,6 21,0
138 18,0
49,5 479
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ganov a koze. Kozné postihnutie je velmi casté, vysky-
tuje sa vo viac ako 90 % pripadov. Naj¢astejSimi koz-
nymi prejavmi su urtikaria, flush, pruritus a angioedém.
Postihnutie GIT vedie k nevolnosti, zvracaniu, hnacke
a bolesti brucha. Zriedkavo sa méze vyskytnut aj hepa-
topatia, portalna hypertenzia, hypersplenizmmus a mal-
absorpcia [13]. V pripade nasej pacientky bola z koznych
prejavov anamnesticky pritomna urticaria pigmentosa,
ktora vSak histologicky nebola verifikovana a z prejavov
postihnutia GIT bola pritomna hepatomegalia. Klinicky
dominovali priznaky z kostného postihnutia, a to tazka
manifestna osteopordza s kompresivnymi fraktdrami
torakalnej a lumbalnej chrbtice. Kostné anomalie patria
k najcastejsim prejavom SM. U deti sa vyskytuju v 15 %
a u dospelych v 60-90 % [14]. Podla tradi¢nych kritéri
pre diagnostiku osteopordzy podla WHO (T-skére < -2,5)
sa prevalencia osteopordzy u pacientov s SM pohybuje
0od 18-31 % [10,11,13]. V tychto studiach vSak boli zara-
deni aj starsi pacienti, takze skuto¢na prevalencia osteo-
pordzy pri mastocytoze zostava stale nejasna. V studi

5199 pacientmi s indolentnou systémovou mastocytézou
(81 Zien, priemerny vek 53 rokov, vekové rozpatie 23-84
rokov; 118 muzov, priemerny vek 49 rokov, vekoveé roz-
péatie 20-82 rokov) bola prevalencia osteoporézy (T-skére
< -2,5) vy$sia u Zien v porovnani s muzmi, avSak Zeny
mali vy$si vekovy priemer. Pri pouZiti Z-skére (Z-skoére
< -2) pri hodnoteni osteopordzy bol v tejto studii potvr-
deny vySsi vyskyt osteopordzy u muzov v porovnani so
Zenami, a to najma v oblasti lumbalnej chrbtice (33 % vs
12 %). Prevalencia vertebralnych fraktur bola u muzov
20 %, kym u zien 14 %. Hladina tryptazy v sére > 20 mg/!
bola pozorovana v 70 % pripadov, zatial ¢o u 9 pacien-
tov bola v norme [11]. Z dal$ich v&ac¢sich stadii Van der
Veer s kolektivom potvrdili u 157 pacientov s indolentnou
SM (65 muZov a 92 Zien, vekovy priemer 54 + 12 rokov)
vysokU, az 37% prevalenciu osteoporotickych zlome-
nin. VySsia prevalencia manifestnej osteoporézy bola
u muzov. Z celkového poétu 235 fraktur bolo 62 % ver-
tebralnych, 1 % pelvickych a 36 % nonvertebralnych
[15]. Pri systémovej mastocytoze byvaju pritomné aj iné

Tab. 3 | Vysledky denzitometrickych vySetreni poéas monitoringu v NEDU Lubochia

denzitometria

L1 T-skore/Z-skore

L2 T-skore/Z-skore

L3 T-skore/Z-skore

L4 T-skore/Z-skore

total T-skore/Z-skére

zmena oproti pociatoénému vysetreniu ( %)

zmena oproti predchadzajicemu vysSetreniu ( %)

femur neck T-skoére/Z-skére

femur total T-skore/Z-skore

zmena oproti pociatoénému vysetreniu femur total (%)
zmena oproti predchadzajicemu vysetreniu femur total (%)
zmena oproti pociatoénému vysetreniu femur neck (%)

zmena oproti predchadzajicemu vysetreniu femur neck (%)

7/2017 7/2018 2/2019
-3,7/-3,7 -2,6/-2,6 -2,1/-2,1
-4,2/-4,2 -3,1/-3,0 -2,5/-2,5
-5,8/-5,7 -4,3/-4.3 -3,7/-3,6
-5,6/-5,5 -4,8/-4,7 -3,6/-3,5
-4,9/-4,9 -3,8/-3,8 -3,1/-3,0

- 233 39,9

- - 134
-3,0/-29 2248 -2,4/-2,2
-2,6/-2,5 -2,0/-2,0 -1,7/-1,6

- 10,3 16,8

- - 58

- 6,2 13,7

- - 7,0

Tab. 4 | Vysledky osteogenetického vySetrenia pomocou PCR - genotypy 7/2017

estrogénovy receptor 1 (ESRT) genotyp CC osteo — normalny nalez
receptor pre vitamin D3 (VDR) genotyp GA osteo — normalny nalez
alfa1 retazec kolagénu typu | GG (SS genotyp) osteo — normalny nalez
osteoprotegerin genotyp TT osteo — normalny nalez
protein 5 pribuzny lipoproteinovému receptoru LRP5 genotyp CT osteo — normalny nalez

www.clinicalosteology.org
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kostné prejavy ochorenia ako difuzna osteosklerdza,
alebo fokalne osteolytické so sucasnymi osteosklerotic-
kymi kostnymi léziami. V studii s 75 dospelymi pacientmi
s mastocytdzou malo 37 postihnutie kosti, 23 osteo-
porozu, 6 axialnu osteosklerdzu, 1 osteolyticku léziu
a 3 zmieSany kostny nalez [10]. Hlavnym obmedzenim
doposial dostupnych studii je ich prierezovy charakter,
ktory neumoziuje zistit vztah medzi skuto¢nym po-
stihnutim kosti a progresiou choroby. Na pochopenie
vyvoja kostného postihnutia u pacientov so SM su po-
trebné longitudinalne Studie. NajCastejSim miestom po-
stihnutia pri SM je lumbalna chrbtica, ¢o naznacuje pre-
ferenéné postihnutie trabekuldrnej kosti. V patogenéze
osteopordézy pri SM sa uplatiuje jednak neoplasticka
infiltracia kostnej drene mastocytmi, avsak dominantny
je vplyv lokalneho uvolnenia mediatorov z mastocytu
ako napr. histaminu, heparinu, tryptazy, lipidovych medi-
atorov, prostaglandinov a cytokinov [16]. Uvolnené cyto-
kiny ako TNFalfa, interleukiny 1 a 6 zvysuju aktivitu osteo-
klastov a sucasne inhibuju aktivitu osteoblastov [16,17].
Histamin predstavuje klUCovy mediator so stimulac-
nym efektom na osteoklasty a ich prekurzory [18]. Studie
na zvieracich modeloch potvrdili u knock out mysi pre
histamin dekarboxylazu (enzym potrebny pre syntézu
histaminu) znizenie poctu osteoklastov a zvysenie kost-
nej formacie [19]. Prekurzory osteoklastov su hlavnym
zdrojom histaminu. Histamin ovplyvhuje kostnu resorp-
ciu priamo prostrednictvom Ucinku na osteoklasty a ich
prekurzory, ale taktiez nepriamo, a to zvySenim expre-
sie receptora aktivatora nukledrneho faktora kappa B
ligand (RANKL) osteoblastami [17]. Tryptdza a heparin
md&Zu priamo aktivovat osteoklasty, ako aj drahu RANKL,
a tym zvysit kostnu resorpciu [20]. V niektorych studi-
ach boli zaznamenané zvysené hladiny sklerostinu a Dick-
kopf 1 proteinu (DKK1), ktoré su inhibitormi drahy Wnt
[21]. Tieto vysledky naznacujy, Zze u pacientov so SM
modze byt ovplyvnend aj draha Wnt/beta-katenin, o ma
za nasledok nedostatocnu tvorbu kosti, a tym nizku
kostnu hustotu. Sérové hladiny sklerostinu negativne ko-
relovali s hladinami 25-hydroxyvitaminu D, ¢o by mohlo
naznacovat, ze hladiny vitaminu D su urcujuce pre hla-
diny sklerostinu u pacientov s indolentnou SM [22]. Pri
hodnoteni kostnych zmien u pacientov so SM sa vyu-
Ziva zo zobrazovacich metdd denzitometrické vySetre-
nie (DXA), RTG-snimka chrbtice, pripadne CT a MR
chrbtice. Citlivost a Specifickost DXA v predikcii zZlome-
nin stavcov u pacientov s SM je obmedzena, nakol'ko pri
stavoch po fraktirach stavcov chrbtice, alebo pri defor-
mitach stavcov napr. pri osteoartritide, méze byt kostna
denzita arteficidlne zvySena. Z uvedeného dévodu mnohi
autori u pacientov so SM odporucaju realizaciu lateral-
neho RTG-snimku chrbtice so zameranim na morfo-
metriu stavcov. Zlomeniny stavcov sa hodnotia vizu-
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alne. Bezne sa pouziva semikvantitativny systém podla
Genanta, podla ktorého strata vysky tela stavca o naj-
menej 20 % sa povazuje za zlomeninu [23]. Postdenie
zlomenin stavcov pomocou DXA moze byt uzito¢né pri
hodnoteni zlomenin stavcov, najma pri naslednych kon-
trolach [24]. Vyznam stanovenia markerov kostného
obratu u pacientov so SM zostava nejasny. Rossini vo
svojej Studii u 82 pacientov so SM nepotvrdil korelaciu
medzi sérovou hladinou markerov kostného obratu (CTX
a kostny izoenzym ALP) a T-skore/Z-skore, ako aj korela-
ciu medzi hladinou sérovej tryptazy a T-skore/Z-skore
[11]. Seitz s kolektivom v prierezovej studii u 300 pa-
cientov s indolentnou SM takisto nepotvrdil vyznam
stanovenia markerov kostného metabolizmu v predikcii
vertebralnych fraktur. Normalne sérové hladiny kost-
nych markerov boli pritomné aj u pacientov s vertebral-
nymi fraktdrami verifikovanymi RTG [25]. Posudenie
markerov kostného obratu v predikcii vertebralnych frak-
tur je obmedzené pravdepodobne kvoli nepravidelnej dis-
tribdcii neoplastickych mastocytov v kostnej dreni, ako aj
pritomnosti dalSich kostnych prejavov u SM okrem zmien
v kostnej denzite [8]. Na druhej strane vysoké hladiny kost-
nych markerov su podozrivé pre kostné postihnutie u pa-
cientov so SM. Prierezové Studie doposial publikovanej li-
teratury o lieCbe osteopordzy suvisiacej s mastocytézou
zdoraznili vSeobecne nizku uroven dbékazov o uUcinnosti
roznych terapeutickych moznosti, najma z dévodu nedo-
statku udajov z longitudindlnych randomizovanych kon-
trolovanych studii. V klinickej praxi sa odporuc¢a dosta-
to¢na substiticia vapnika a vitaminu D (1 000 mg vapnika
a 800 IU vitaminu D denne). Su¢asné dokazy nazna-
¢uju, Ze bisfosfonaty by mali byt liecbou prvej linie osteo-
pordzy spojenej s mastocytozou, aj ked uc¢innost proti
zlomeninam este musfi byt potvrdena Studiami [26,27].
Pouzitie monoklondlnej protilatky proti RANKL — deno-
sumabu v lie¢be osteopordzy na podklade mastocytozy
sa javi byt dalSou moznostou liecby [28]. S vyuzitim teri-
paratidu v lieCbe tohto typu sekundarnej osteopordzy nie
su doposial'v literatire dostatocné udaje. Hoci su bisfos-
fonaty lie€bou prvej volby u pacientov s osteoporézou
na podklade mastocytdzy, my sme vzhladom k zavaz-
nej manifestnej osteopordze zvolili osteoformacnu liecbu
teriparatidom, ktora je vSak ¢asovo obmedzena, preto
sme po jej ukonceni (po konzultacii s pracoviskom
Osteocentrum Brno s.r.o.) dalej pokracovalivantiresorp-
¢nej liecbe denosumabom. Je to novy trend, ktory od-
porucame aj pri lieCbe dalSich pacientov.

Zaver

Mastocytdza je zriedkavou pric¢inou sekundarnej osteo-
pordzy, ktord méze byt poddiagnostikovana v dosledku
nedostatocnej informovanosti. Na systémovU masto-
cytdzu by sme mali mysliet u kazdého pacienta, ktory ma
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nevysvetlitelnu osteopordzou a vyssSie uvedené symptomy
z uvolnenia mediatorov z mastocytov. Je velmi pravde-
podobné, ze genetické vySetrenia v buduicnosti odhalia
vysSie riziko osteopordzy u tychto pacientov, ale zlatym
Standardom manazmentu v sucasnosti je denzitomet-
rické vysetrenie, resp. klinickd manifestacia (fraktury)
v anamnéze.
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