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Аннотация
Мастоцитоз (МЦ) – представляет собой группу гетерогенных неопластических состояний, характеризующихся повышенной пролифе-
рацией и накоплением тучных клеток в различных органах и тканях. В данной статье представлены новейшая классификация МЦ и
принципы диагностики. Отдельно рассмотрена каждая форма кожного МЦ с рекомендациями по ведению пациентов с данным состоя-
нием. В статье приведен клинический пример типичного проявления МЦ у полуторагодовалого ребенка.
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Abstract
mastocytosis is a heterogeneous group of neoplasms characterized by increased mast cells proliferation and accumulation in various organs and
tissues. The paper introduces the newest mastocytosis classification and diagnosis principles. each type of cutaneous mastocytosis is discussed
separately, with the recommendations for the affected patients’ management. The paper reports the typical mastocytosis manifestations in a
1(1/2)-year-old infant.
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М астоцитоз (МЦ) – редкое заболевание, которое
представляет собой разнообразную группу неопла-

стических состояний, с характерной пролиферацией туч-
ных клеток (ТК) в коже, а при некоторых формах (более
типичных для взрослого возраста) и в костном мозге, лим-
фатических органах и других системах организма [1].

Первое описание типичных кожных проявлений МЦ
опубликовано в 1869 г. Е. nettleship и W. Tay, тогда ученые
отнесли заболевание к хронической крапивнице, остав-
ляющей после себя бурые пятна [2]. В 1878 г. A. Sangster
предложил обозначение «пигментная крапивница» [3], а
в 1953 г. r. degos ввел термин «мастоцитоз». В течение
многих лет МЦ считался исключительно заболеванием

кожи, однако в 1949 г. впервые был описан случай систем-
ного МЦ [4].

В зависимости от распространенности процесса и
объема вовлеченных тканей принято выделять кожный и
системный МЦ [5]. В первом случае уровень поражений
ограничивается только кожей, такая форма наиболее ха-
рактерна для детей, в подавляющем большинстве случаев
имеет доброкачественной течение, проходит к подростко-
вому возрасту и является самой частой. Во втором случае
вовлекаются внутренние органы (костный мозг, лимфати-
ческие узлы, селезенка, желудочно-кишечный тракт), та-
кое состояние отмечается у взрослых пациентов и отно-
сится к группе орфанных заболеваний [6]. Частота встре-
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чаемости МЦ достигает 1:10 000, однако можно предполо-
жить более высокие значения показателя, ввиду недоста-
точной диагностики данной патологии [7].

Этиология. Несмотря на явную взаимосвязь с генетиче-
скими факторами, вопрос этиологии до конца не изучен. 
В первую очередь остается непонятным транзиторный ха-
рактер МЦ у детей при наличии мутации [8]. Развитие МЦ
у взрослых связывают с наличием специфических мута-
ций генов, которые носят спорадический характер, но мо-
гут встречаться и семейные случаи заболевания [9].

Патогенез. Центральным звеном патогенеза МЦ яв-
ляется ТК, при дегрануляции которой происходит выброс
большого количества медиаторов воспаления, цитокинов
и продуктов жирового обмена [10]. В норме данная реак-
ция относится к защитным механизмам, однако при МЦ
носит гиперрегичекий характер. Отмечается как Ige-опо-
средованный, так и неиммунный механизм дегрануляции,
триггерами в этом случае могут выступать фрагменты
комплемента, цитокины, нейропептиды, биологически ак-
тивные компоненты яда насекомых, а также ряд физиче-
ских и химических факторов [11].

Нормальное развитие ТК требует взаимодействия
между фактором роста ТК (Stem cell Factor, ScF) и рецеп-
торами c-KIT, которые экспрессируются на мембране ТК и
являются протоонкогенами. ScF стимулирует пролифера-
цию ТК и предотвращает преждевременный апоптоз. При
МЦ выявлены мутации белка c-KIT, которые приводят к
усилению эффекта при взаимодействии с ScF, как резуль-
тат – гиперпролиферация ТК, увеличение длительности
их жизни и чрезмерной дегрануляции. Помимо этого,
взаимодействие фактора роста и протоонкогенов c-KIT,
обнаруженных на мембране меланоцитов, приводит к сти-
муляции их пролиферации и избыточному синтезу мела-
нина, что объясняет явление пигментации элементов МЦ
[10].

У 90% взрослых с МЦ обнаружена специфическая мута-
ция c-KIT d816V, тогда как дети с МЦ имеют идентичную
мутацию c-KIT примерно в 35% случаев, у 40–50% детей
выявляются другие мутации гена c-KIT, в остальных слу-
чаях не обнаружено генетических нарушений [12, 13].

В современной классификации МЦ, принятой Всемир-
ной организацией здравоохранения в 2016 г. (табл. 1), вы-
делены 2 большие группы, принципиально различные по
возрасту дебюта, объему поражений и прогнозам заболе-
вания [14]. Кожный МЦ встречается чаще системного и
представлен тремя клиническими формами: пятнисто-па-
пулезный (более известный как пигментная крапивница),
диффузный МЦ и мастоцитома. До классификации 2016 г.
к кожной форме МЦ также относили telangiectasia macula-
ris eruptiva perstans (TemP, или телеангиэктазия пятни-
стая эруптивная персистирующая), для которой харак-
терно помимо типичных красно-бурых пятен наличие те-
леангиэктазий на коже шеи, груди, плечах и верхней трети
груди, встречается чаще у взрослых женщин [15]. На дан-
ный момент это состояние решено не выделять в отдель-
ную клиническую форму, так как его связывают с индиви-
дуальными особенностями васкуляризации кожи, кото-
рые не имеют клинического значения и прогностической

важности. К системным МЦ относят: индолентный си-
стемный МЦ; тлеющий системный МЦ; системный МЦ,
ассоциированный с гематологическим новообразованием;
агрессивный системный МЦ; тучноклеточный лейкоз [12].

Основная задача дерматовенеролога диагностировать
МЦ, а также дифференцировать кожный и системный МЦ
между собой: при наличии признаков системного МЦ на-
править пациента на консультацию к гематологу для под-
тверждения диагноза и определения тактики лечения, при
исключении явлений системных форм – динамическое
наблюдение пациента и назначение симптоматической те-
рапии по необходимости.

Диагностика. Для всех форм МЦ характерно наличие
высыпаний (исключением является системный МЦ без
поражения кожи). Для первичных элементов патогномо-
ничным является положительный феномен Дарье–Унны,
который заключается в высвобождении медиаторов вос-
паления из ТК при механическом раздражении (трение
шпателем пятна или папулы в течение 10–20 с). При этом
в течение 1 мин наблюдается образование волдыря (отек и
покраснение элемента при отсутствии реакции окружаю-
щей здоровой кожи, что отличает данный феномен от яв-
лений дермографизма) [12].

В ходе клинических исследований определено два пика
заболеваемости: 55% случаев заболевания наблюдается в
возрасте до 6 мес, 35% приходится на возраст 20–40 лет
[16]. Как было отмечено раннее, для взрослого населения
характерны системные формы, а для детей – кожные. По-
этому для пациентов в возрасте после 18 лет необходимо
комплексное обследование, которое включает: определе-
ние уровня сывороточной триптазы в крови, костномозго-
вую пункцию [определение реакции на триптазу и/или об-
наружение KIT-мутации; иммунофенотипирование ТК
(cd25+ и/или cd2+)], генетическое исследование клеток
крови и пораженных органов на наличие KIT-мутации.

Критерием постановки диагноза «системный МЦ» яв-
ляется наличие 1 большого и 1 малого критерия или 3 ма-
лых критериев (табл. 2) [14].

В дерматологической практике всем пациентам, незави-
симо от возраста, необходимо исследование крови для
определения уровня сывороточной триптазы. У взрослого
при уровне сывороточной триптазы >20 нг/мл требуется
консультация гематолога для проведения диагностиче-

Таблица 1. Классификация 
Table 1. Сlassification of mastocytosis

Кожный МЦ

• Макулопапулезный КМ (пигментная
крапивница) 

• Диффузный
• Мастоцитома кожи

Системный МЦ

• Индолентный системный МЦ
• Тлеющий системный МЦ
• Системный МЦ, ассоциированный 

с гематологическим новообразованием
• Агрессивный системный МЦ
• Тучноклеточный лейкоз

Тучноклеточная
саркома
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ских процедур. У детей показатель обычно находится в
пределах нормы, однако при выраженных кожных про-
явлениях может наблюдаться значительное повышение
сывороточной триптазы с последующим снижением до ре-
ференсных значений в течение 1–2 лет [12, 17–20]. Есть
мнение, что у детей при уровне сывороточной триптазы
>100 нг/мл необходимо проведение биопсии костного
мозга [21].

Клинические формы кожного МЦ

Пятнисто-папулезная форма кожного МЦ (ППКМ),
более известная как «пигментная крапивница», имеет рас-
пространенный характер в виде пятен или папул округлых
очертаний от желтого до красно-коричневого цвета. В за-
висимости от размеров элементов, их однородности и ло-
кализации принято выделять две группы: полиморфный и
мономорфный ППКМ [12, 20] (рис. 1).

А) Полиморфный ППКМ. Чаще всего данное состоя-
ние наблюдается у детей, проявляется в первые 6 мес
жизни или с рождения в виде пигментных папул [12, 22].

С течением времени они могут претерпевать изменения с
развитием пузырей при сильном раздражении, бляшек в
более позднем возрасте и пятен в исходе заболевания.
Чаще элементы разрешаются полностью, реже – с разви-
тием очагов атрофии, напоминающих анетодермию. Для
полиморфного ППКМ характерен ассиметричный харак-
тер высыпаний с возможным вовлечением всех участков
тела (кожи туловища, головы и конечностей, за исключе-
нием кожи лица). Данное состояние носит доброкаче-
ственный характер, в большинстве случаев самостоя-
тельно разрешается к пубертату и не связано с развитием
системного МЦ [12]. Уровень сывороточной триптазы в
крови, как правило, в пределах нормы или незначительно
повышен [12, 18–20]. Дети с полиморфным ППКМ нор-
мально переносят вакцинацию, в редких случаях при рас-
пространенном процессе может наблюдаться аллергиче-
ская реакция [22].

Б) Мономорфный ППКМ. Зачастую мономорфный
ППКМ, в отличие от полиморфного, дебютирует во взрос-
лом возрасте с высыпаний на коже нижней части живота и
бедер, которые могут медленно распространяться на туло-
вище, верхние и нижние конечности. Сыпь представлена
округлыми гладкими папулами, размерами 2–5 мм, чуть
возвышающимися над поверхностью здоровой кожи, цвет
может варьировать от желтого до коричневого [23, 24]. 
В 95% случаев у взрослого населения данное состояние ас-
социировано с системным МЦ [23, 25]. В редких случаях
клиническую картину мономорфного ППКМ можно
встретить у детей, при этом определяется стойкое повыше-
ние уровня сывороточной триптазы в крови [20, 26]. Как
правило, такие дети имеют тенденцию к хронизации про-
цесса, а значит, требуют настороженности по поводу си-
стемных форм МЦ [12].

Диффузный кожный мастоцитоз (ДКМ) – редкое со-
стояние, характеризующееся наличием крупных лихени-
фицированных зудящих очагов желто-коричневого, ко-
ричневого или красно-коричневого цвета неправильной
формы с нечеткими границами (рис. 2). Первые высыпа-
ния локализуются в крупных складках, далее процесс мо-
жет распространяться и приобретать генерализованный
характер вплоть до развития эритродермии [27]. Механи-
ческое раздражение, укус насекомого или повышение тем-
пературы тела может привести к образованию крупных

Таблица 2. Критерии постановки диагноза «системный МЦ»
Table 2. Systemic mastocytosis diagnostic criteria

Большой
критерий

Наличие инфильтратов ТК (более 15 клеток) с положительной реакцией на триптазу, выявленные в костном мозге и/или
других органах и тканях, кроме кожи

Малые
критерии

Наличие >25% веретеновидных атипичных ТК или >25% незрелых ТК в биоптатах костного мозга и/или других органах 
и тканях

Выявление ТК в костном мозге, крови или других внекожных органах с экспрессией CD25+ и/или CD2+

Выявление активационной точечной мутации в кодоне 816 гена KIT в крови, костном мозге или другом органе, за
исключением кожи

Уровень триптазы в сыворотке крови >20 нг/мл (не используется, если доказано наличие другого клонального миелоидного
расстройства)

Рис. 1. Пятнисто-папулезная форма кожного МЦ.
Fig. 1. Maculopapular cutaneous mastocytosis (urticaria pigmentosa).
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пузырей, заполненных серозным или геморрагическим
содержимым, поэтому проведение пробы на наличие фе-
номена Дарье–Унны нежелательно [28, 29]. Тенденция к
эпидермолизу обычно снижается в первые 3–4 года от на-
чала заболевания, которое зачастую приходится на пер-
вые месяцы жизни [12]. На ранних этапах отмечается по-
вышенный уровень сывороточной триптазы (может быть
>100 мг/л), со временем показатель снижается до нор-
мальных значений. Как и полиморфный ППКМ, ДКМ
имеет транзиторный характер с разрешением процесса к
подростковому возрасту [12, 28, 30].

Мастоцитома. Самая распространенная и доброкаче-
ственная форма среди трех перечисленных, диагностиру-
ется в 65% случаев кожного МЦ [31]. В первые месяцы от
рождения на коже ребенка появляется одиночная папула
желтого, оранжевого или светло-коричневого цвета. Для
нее характерны округлая или овальная форма, четкие гра-
ницы, гладкая или морщинистая, как «апельсиновая
корка», поверхность, также может наблюдаться образова-
ние везикулы в центре элемента при травматизации, рас-
чесах или при проведении пробы на наличие феномена
Дарье–Унны (рис. 3, 4). Папула со временем может уве-
личиваться до 2–5 см в диаметре, а затем спонтанно ре-
грессировать. В редких случаях на коже могут встречаться
несколько подобных элементов, тогда при наличии 4 и бо-
лее папул принято классифицировать состояние как
ППКМ [12].

Лечение. ДКМ имеет благоприятный прогноз с само-
стоятельным разрешением, поэтому не требует серьезного
лечения. Однако важным пунктом контроля кожных форм
МЦ является исключение из жизни триггерных факторов
дегрануляции ТК, под действием которых развивается
отек, покраснение высыпаний вплоть до образований пу-

зырей. К таким факторам относятся холод, тепло, механи-
ческое раздражение, лекарственные препараты, укусы на-
секомых и т.д. [23].

В том случае, если пациент с ППКМ или ДКМ страдает
от зуда или когда действие внешних факторов неизбежно
или состоялось, необходимо назначение симптоматиче-
ской терапии. В первую очередь к ней относятся антиги-
стаминные препараты II поколения, а при наличии про-
блем со сном – I поколения [32]. Также возможно назначе-
ние стабилизаторов мембран ТК (кетотифен, кромогликат
натрия) или антидепрессантов с противозудным дей-
ствием. Перечисленные группы препаратов рекомендо-
ваны к применению на длительный срок [33].

У пациентов с ДКМ или распространенным ППКМ не
исключена массивная дегрануляция ТК с выбросом огром-
ного количества медиаторов воспаления в кровоток с
последующим развитием не только кожной симптома-
тики, но и системных проявлений в виде спазмов желу-
дочно-кишечного тракта, диареи, одышки, головной боли
и анафилактической реакции [28, 34, 35]. В таких случаях
требуется назначение коротким курсом глюкокортикосте-
роидов в виде инъекций [6, 36].

Рис. 2. Диффузный кожный МЦ.
Fig. 2. Diffuse cutaneous mastocytosis.

Рис. 3. Мастоцитома на голени у грудного ребенка.
Fig. 3. Mastocytoma on the lower leg of an infant.

Рис. 4. Мастоцитома на голени у грудного ребенка. Положитель-
ный феномен Дарье–Унны.
Fig. 4. Mastocytoma on the lower leg of an infant. Positive Darier–Unna
phenomenon.
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Назначение топических глюкокортикостероидов паци-
ентам с мастоцитомой приводит к хорошим результатам,
зачастую наблюдается полное разрешение бляшек [6, 37]. 

Из немедикаментозных методов лечения стоит выде-
лить фототерапию: пациенты после пребывания на солнце
отмечают уменьшение зуда, устойчивость к действию фак-
торов внешней среды, а при ДКМ истончение лихенифи-
цированных очагов [33]. Описаны положительные резуль-
таты со стороны кожных проявлений при применении
ПУВА-терапии у взрослых пациентов с системными фор-
мами МЦ [38].

Собственные наблюдения

Родители ребенка С. (возраст 1 год 6 мес) обратились в
консультативно-диагностическое отделение ДГКБ им. 
З.А. Башляевой в октябре 2018 г. с жалобами на многочис-
ленные высыпания на коже туловища и конечностей. Жа-
лоб на зуд элементов, а также боли в животе и жидкий
стул родители не предъявляли.

Из анамнеза известно, что ребенок родился от 1-й бере-
менности, самостоятельных родов на 40-й неделе. Ранний
анамнез без особенностей. Семейный анамнез не отягощен. 

С июля 2018 г. родители стали замечать появление пиг-
ментированных пятен на коже у мальчика, которые имели
тенденцию к постепенному распространению, количество
пятен постепенно увеличивалось. При трении элементов
одеждой и на фоне лихорадки (при острой респираторной
вирусной инфекции) некоторые пятна меняли цвет и ста-
новились розовыми и отечными. Самочувствие ребенка,
по оценке матери, хорошее. Самостоятельно родители
местно на пятна применяли цинковую пасту и увлажняю-
щие кремы. Разными педиатрами по месту жительства ра-
нее были выставлены следующие диагнозы: атопический
дерматит неуточненный, позднее был заподозрен нейро-
фиброматоз. По поводу атопического дерматита была на-
значена терапия антигистаминными препаратами (капли
Фенистил) и местно назначался 1% крем пимекролимуса
без эффекта. Мальчик был проконсультирован у невропа-
толога, который не подтвердил диагноз нейрофиброматоз
(болезнь Реклингхаузена). 

Status рraesens: состояние удовлетворительное. Нор-
мального телосложения, нормального питания. Носовое
дыхание свободное. Зев умеренно гиперемирован, без на-
летов. Миндалины увеличены до 1-й степени, наложения
отсутствуют. В легких дыхание пуэрильное, проводится во
всех отделах, хрипов нет. Тоны сердца громкие, ритм пра-
вильный, шумы отсутствуют. Язык влажный, не обложен.
Живот не вздут, мягкий, доступен глубокой пальпации,
болезненный в области эпигастрия. Печень у края ребер-
ной дуги. Селезенка не пальпируется. Стул оформленный
до 1 раза в 2–3 суток, примеси отсутствуют. Мочеиспуска-
ние безболезненное. Симптом поколачивания отрица-
тельный. Отеков нет. Сознание ясное. Менингеальные и
очаговые симптомы отрицательны.

Status localis: патологический кожный процесс носит
распространенный характер. Высыпания представлены

многочисленными мономорфными пигментными пят-
нами розово-коричневого цвета размером от 5–10 мм в
диаметре, расположенными на коже туловища, лица и ко-
нечностях (рис. 5). При проведении граттажа (растирания
шпателем) элементов отмечается положительный симп-
том Дарье–Унны (рис. 6).

Заключение дерматовенеролога: МЦ (кожная
пятнисто-папулезная форма). Рекомендовано проведение
следующих исследований: общий анализ крови, биохими-
ческий анализ крови и мочи, определение уровня сыворо-
точной триптазы в крови, медико-генетическое типирова-
ние, рентгенография позвоночника, ультразвуковая диаг-
ностика органов брюшной полости.

Результаты исследований: общий анализ крови,
биохимический анализ крови и мочи – значения в рефе-
ренсных пределах. По данным ультразвукового исследова-
ния органов брюшной полости, рентгенографии позвоноч-
ника патологии не выявлено. Анализ уровня сывороточной
триптазы в крови: 9,07 мкг/л (норма до 11 мкг/л). Медико-
генетическое типирование не выявило мутации гена c-KIT.

Рис. 5. Распространенный пятнисто-папулезный кожный МЦ 
у ребенка 1,5 года. 
Fig. 5. Generalized maculopapular cutaneous mastocytosis (urticaria pig-
mentosa) in a 1(1/2)-year-old infant.

Рис. 6. Распространенный пятнисто-папулезный кожный МЦ. 
Положительный феномен Дарье–Унны.
Fig. 6. Generalized maculopapular cutaneous mastocytosis (urticaria pig-
mentosa). Positive Darier–Unna phenomenon.
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ребенка, инсоляции и механическое раздражение предме-
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вовоспалительных препаратов, кодеина (в средствах от
кашля), неомицина, тиамина, рентгеноконтрастных йод-
содержащих веществ, хлорахина и др. Максимальная за-
щита репеллентами ребенка от укусов насекомых. 

Назначена специфическая диета с максимальным ис-
ключением из рациона продуктов, способствующих вы-
свобождению гистамина: малины, клубники и других
ягод, редиски, шпината, пасленовых, сыров, газированных
напитков, консервов и т.д. 

При появлении отечных элементов рекомендовано мест-
ное применение коротким курсом метилпреднизолона аце-
поната и антигистаминных препаратов перорально. 

Динамическое наблюдение 1 раз в полгода у дерматолога.
Заключение. Кожные формы МЦ (пигментная кра-

пивница) нередко встречаются в детской практике. Прак-
тически всегда диагностика педиатрами данного заболе-
вания вызывает сложности и ошибки. 

Высыпания при кожных формах МЦ выявляются в пер-
вые месяцы жизни ребенка, характеризуются благопри-
ятным течением с самостоятельным разрешением к под-
ростковому возрасту. Основной рекомендацией для паци-
ентов с кожными формами является исключение триггер-
ных факторов дегрануляции ТК, в распространенных слу-
чаях включает в себя прием антигистаминных препаратов
и местное назначение кортикостероидных средств корот-
ким курсом. 
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