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Systemic mastocytosis. Report of two cases diagnosed
by bone marrow biopsy
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Systemic mastocytosis is a rare disease (0.3 new cases in 105 of the general
population). The systemic form of the disease without skin involvement is reported
in about 50% of the cases. The term mastocytosis refers to a group of disorders
characterized by abnormal accumulation of mast cells in one or more organs. The
most commonly affected organs are skin, bone marrow and gastrointestinal system.
We present two cases of systemic mastocytosis concerning two male patients aged
65 and 66 years old, one of whom presented without skin involvement. Diagnosis
was established on the ground of histological, histochemical and immunohistoch-
emical examination of bone marrow biopsies in both cases. We emphasize the
importance of bone marrow biopsy for diagnosis and discuss the utility of histoch-
emical stains, such as chloroacetate a-naphthol esterase and Giemsa, as well as of
the immunostains CD117, CD2, and Stem Cell Factor, for the identification of the
neoplastic mast cells. Several aspects of the disease, such as diagnostic criteria,
molecular characteristics and prognosis, are also discussed.

Key words: Systemic mastocytosis, bone marrow biopsy, histochemistry, imm-
unohistochemistry.

Ç óõóôçìáôéêÞ ìáóôïêýôùóç åßíáé óðÜíéá íüóïò ìå óõ÷íüôçôá åìöÜíéóçò 0.3
íÝåò ðåñéðôþóåéò óå áíáëïãßá 105 ôïõ ãåíéêïý ðëçèõóìïý. ÓõóôçìáôéêÞ íüóïò
÷ùñßò ðáñïõóßá äåñìáôéêÞò âëÜâçò áíáöÝñåôáé óå ðïóïóôü ðåñßðïõ 50% ôùí ðåñé-
ðôþóåùí. Ç íüóïò ÷áñáêôçñßæåôáé áðü óõóóþñåõóç áõîçìÝíïõ áñéèìïý ìáóôïêõô-
ôÜñùí óå Ýíá Þ ðåñéóóüôåñá üñãáíá ìå óõ÷íüôåñç åíôüðéóç ôï äÝñìá, ôï ìõåëü ôùí
ïóôþí êáé ôï ãáóôñåíôåñéêü óýóôçìá. ÐáñïõóéÜæïíôáé äýï ðåñéðôþóåéò óõóôçìáôé-
êÞò ìáóôïêýôùóçò óå Üíäñåò áóèåíåßò çëéêßáò 65 êáé 66 åôþí, ï Ýíáò áðü ôïõò
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ïðïßïõò äåí åìöÜíéóå äåñìáôéêÞ ðñïóâïëÞ. Ç äéÜãíùóç ôÝèçêå êáé óôéò äýï ðåñé-
ðôþóåéò êáôüðéí éóôïëïãéêÞò, éóôï÷çìéêÞò êáé áíïóïúóôï÷çìéêÞò åîÝôáóçò õëéêïý
ïóôåïìõåëéêÞò âéïøßáò. Åðéóçìáßíåôáé ç êáèïñéóôéêÞ óçìáóßá ôçò âéïøßáò ôïõ
ìõåëïý ôùí ïóôþí óôç äéÜãíùóç ôçò íüóïõ êáé óõæçôåßôáé ç ÷ñçóéìüôçôá ôùí
éóôï÷çìéêþí ÷ñþóåùí ôçò ÷ëùñïîåéêÞò åóôåñÜóçò êáé Giemsa, êáèþò êáé ôùí áíï-
óï÷ñþóåùí ãéá ôçí ôñõðôÜóç ôùí ìáóôïêõôôÜñùí, ôá áíôéãüíá CD117, CD2 êáé ôïí
Stem Cell Factor (SCF) óôçí áíÜäåéîç ôùí íåïðëáóìáôéêþí ìáóôïêõôôÜñùí. ÔÝëïò,
ìÝóù óýíôïìçò âéâëéïãñáöéêÞò áíáöïñÜò óõæçôïýíôáé ôá äéáãíùóôéêÜ êëéíéêïåñãá-
óôçñéáêÜ êñéôÞñéá ôçò íüóïõ, ôá ìïñéáêÜ êáèþò êáé ôá ðñïãíùóôéêÜ ÷áñáêôçñéóôé-
êÜ ôçò.

ËÝîåéò êëåéäéÜ: óõóôçìáôéêÞ ìáóôïêýôùóç, ïóôåïìõåëéêÞ âéïøßá, éóôï÷çìåßá,
áíïóïúóôï÷çìåßá.

ÅÉÓÁÃÙÃÇ

Ôá ìáóôïêýôôáñá ðñïÝñ÷ïíôáé áðü CD34
èåôéêÜ ðñïãïíéêÜ êýôôáñá, êÜôù áðü ôçí åðß-
äñáóç ôïõ ðáñÜãïíôá áñ÷Ýãïíùí ãåííçôéêþí
êõôôÜñùí (Stem Cell Factor-SCF).1 Må ôïí üñï
ìáóôïêýôùóç ðåñéãñÜöåôáé ìßá ïìÜäá ðáèÞ-
óåùí ðïõ ÷áñáêôçñßæåôáé áðü óõóóþñåõóç
áõîçìÝíïõ áñéèìïý ìáóôïêõôôÜñùí óå Ýíá Þ
ðåñéóóüôåñá üñãáíá.2

Óýìöùíá ìå ôçí ôáîéíüìçóç ôçò WHO, ç
ÓõóôçìáôéêÞ Ìáóôïêýôùóç äéáêñßíåôáé óå: Á)
“Õðïâüóêïõóá”(Indolent) ÓõóôçìáôéêÞ Ìáóôï-
êýôùóç (ISM). Â) ÓõóôçìáôéêÞ Ìáóôïêýôùóç
ó÷åôéæüìåíç ìå íüóï áéìïðïéçôéêÞò êëùíéêÞò
ìç ìáóôïêõôôáñéêÞò óåéñÜò (SM-AHNMD). Ã)
ÅðéèåôéêÞ ÓõóôçìáôéêÞ Ìáóôïêýôùóç (ASM).
Ä) ÌáóôïêõôôáñéêÞ Ëåõ÷áéìßá (MCL). Ãéá ôç
äéÜãíùóç ôçò óõóôçìáôéêÞò ìáóôïêýôùóçò
Ý÷ïõí ôåèåß êñéôÞñéá, ôá ïðïßá åßíáé: Á) Ìåß-
æïíá: ÐïëõåóôéáêÝò ðõêíÝò äéçèÞóåéò ìáóôï-
êõôôÜñùí (>15 ìáóôïêýôôáñá êáôÜ Üèñïéóç)
óå ôïìÝò áðü ïóôåïìõåëéêÝò âéïøßåò êáé/Þ áðü
Üëëá åîùäåñìáôéêÜ üñãáíá ìå áíïóï÷ñþóç
ãéá ôñõðôÜóç Þ ìå Üëëåò ÷ñþóåéò. B) ÅëÜóóï-
íá: 1) Óôéò äéçèÞóåéò áðü ìáóôïêýôôáñá óå
ôïìÝò ïóôåïìõåëéêÞò âéïøßáò Þ åîùäåñìáôé-
êþí ïñãÜíùí, >25% ôïõ óõíüëïõ ôùí ìáóôï-
êõôôÜñùí Ý÷ïõí áôñáêôïåéäÝò ó÷Þìá Þ óôá åðé-
÷ñßóìáôá ôïõ ìõåëïý ôùí ïóôþí >25% ôïõ
óõíüëïõ ôùí ìáóôïêõôôÜñùí åìöáíßæåé áôõ-
ðßåò (ôýðïõ É êáé ôýðïõ ÉÉ), 2) Áíß÷íåõóç ôçò
óçìåéáêÞò ìåôÜëëáîçò óôï êùäéêüíéï 816 ôïõ
ãïíéäßïõ c-kit óôïí ìõåëü, óôï áßìá Þ óå Üëëï
åîùäåñìáôéêü üñãáíï, 3) c-kit-èåôéêÜ ìáóôï-
êýôôáñá óôïí ìõåëü ôùí ïóôþí Þ óôï áßìá Þ
óå Üëëï åîùäåñìáôéêü üñãáíï åêöñÜæïõí CD2
Þ/êáé CD25, 4) ÅììÝíïõóá óõãêÝíôñùóç ôçò

ôñõðôÜóçò óôïí ïñü óôáèåñÜ >20 ng/ml (óôçí
ðåñßðôùóç AHNMD ôï 4ï êñéôÞñéï äåí éó÷ýåé).2

Ãéá íá ôåèåß ç äéÜãíùóç ôçò óõóôçìáôéêÞò
ìáóôïêýôùóçò ðñÝðåé íá ðëçñïýíôáé ôïõëÜ÷é-
óôïí Ýíá ìåßæïí êáé Ýíá Ýëáóóïí êñéôÞñéï Þ
ôïõëÜ÷éóôïí ôñßá åëÜóóïíá êñéôÞñéá.

Ïé êëéíéêÝò åêäçëþóåéò ðåñéëáìâÜíïõí
åñõèñüôçôá äÝñìáôïò, áßóèçìá êíçóìïý, ãá-
óôñåíôåñïëïãéêÝò äéáôáñá÷Ýò, óõìðôþìáôá
äõóáðïññüöçóçò, äéáôáñá÷Ýò óôçí ðçêôéêüôç-
ôá ôïõ áßìáôïò ê.Ü. ÁõôÝò ïé åêäçëþóåéò öáß-
íåôáé íá åßíáé ôï áðïôÝëåóìá ôçò äñÜóçò ïõ-
óéþí ðïõ ðåñéÝ÷ïíôáé óôá êõôôáñïðëáóìáôéêÜ
êïêêßá ôùí ìáóôïêõôôÜñùí.

ÐáñïõóéÜæïíôáé äýï ðåñéðôþóåéò óõóôçìá-
ôéêÞò ìáóôïêýôùóçò, óôéò ïðïßåò ç äéÜãíùóç
ôÝèçêå óôçí ïóôåïìõåëéêÞ âéïøßá.

ÐÅÑÉÃÑÁÖÇ ÔÙÍ ÐÅÑÉÐÔÙÓÅÙÍ

1ç ðåñßðôùóç

Ç ðñþôç ðåñßðôùóç áöïñÜ Üññåíá áóèåíÞ
çëéêßáò 65 åôþí, ï ïðïßïò ðñïóÞëèå ìå ãá-
óôñïññáãßá, óðëçíïìåãáëßá êáé ïóôéêÜ Üëãç.
Ï áéìáôïëïãéêüò Ýëåã÷ïò Ýäåéîå Ht: 21%, Hb:
7g/dl, WBCt: 8500/mm3 êáé áëêáëéêÞ öù-
óöáôÜóç: 220. Ôï óðéíèçñïãñÜöçìá ôùí ïóôþí
áðïêÜëõøå ïóôéêÝò âëÜâåò óôéò ðëåõñÝò êáé
ôç óðïíäõëéêÞ óôÞëç.

Áêïëïýèçóå ëÞøç ïóôåïìõåëéêÞò âéïøßáò
ìÝóá óôá ðëáßóéá äéåñåýíçóçò ðéèáíÞò ìåôá-
óôáôéêÞò åóôßáò óôï ìõåëü ôùí ïóôþí áðü
Üãíùóôç ðñùôïðáèÞ åóôßá. Ç ïóôåïìõåëéêÞ
âéïøßá Ýäåéîå ðáñïõóßá åêôåôáìÝíùí ïóôåïëý-
óåùí (Åéê. 1) êáé ðëÞñç êáôÜëçøç ôùí ìõåëï-
÷þñùí áðü áèñïßóåéò íåïðëáóìáôéêþí ìáóôï-
êõôôÜñùí. Ôá ôåëåõôáßá åìöÜíéæáí áôñáêôü-
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ìïñöïõò Þ ùïåéäåßò ðõñÞíåò êáé áñêåôü êõô-
ôáñüðëáóìá ìå Ýíôïíç êõôôáñïðëáóìéêÞ áðï-
êïêêßùóç (Åéê. 2). Ôá ïëéãÜñéèìá êïêêßá Þôáí
éäéáßôåñá åìöáíÞ óôéò éóôï÷çìéêÝò ÷ñþóåéò
Giemsa êáé ÷ëùñïîåéêÞ åóôåñÜóç. Ï íåïðëá-
óìáôéêüò êõôôáñéêüò ðëçèõóìüò ðáñïõóßáóå
èåôéêüôçôá êáé óôéò áíïóï÷ñþóåéò ãéá ôçí ôñõ-
ðôÜóç ôùí ìáóôïêõôôÜñùí (Åéê. 3), êáèþò êáé
ãéá ôá áíôéãüíá CD2 êáé CD117. Ìå âÜóç ôá
åõñÞìáôá áõôÜ ôÝèçêå ç äéÜãíùóç ôçò ìáóôï-
êýôùóçò.

Ï áéìïðïéçôéêüò êõôôáñéêüò ìõåëüò ðáñïõ-
óßáóå ìåôñßïõ âáèìïý õðåñðëáóßá ôçò êïê-
êéþäïõò óåéñÜò ìå óôñïöÞ ðñïò ôá áñéóôåñÜ,

Åéêüíá 1. ÐëÞñçò êáôÜëçøç ôùí ìõåëï÷þñùí
áðü áèñïßóåéò íåïðëáóìáôéêþí ìáóôïêõôôÜ-
ñùí ìå óõíïäü óêëÞñõíóç ôïõ äéêôõùôïý õðï-
óôñþìáôïò êáé ïóôåïëýóåéò (Ç+Å´40)

Åéêüíá 3. ÈåôéêÞ ÷ñùóôéêÞ áíôßäñáóç ôùí
íåïðëáóìáôéêþí ìáóôïêõôôÜñùí óôçí áíïóï-
÷ñþóç ãéá ôçí ôñõðôÜóç ôùí ìáóôïêõôôÜñùí
(âÝëç) (´400).

éêáíïðïéçôéêÞ ùñßìáíóç êáé éêáíïý âáèìïý
çùóéíïöéëßá, ìéêñïý âáèìïý õðåñðëáóßá ôçò
åñõèñÜò óåéñÜò ìå óôñïöÞ ðñïò ôá áñéóôåñÜ
êáé ìéêñïý âáèìïý õðåñðëáóßá ôçò ìåãáêá-
ñõïêõôôáñéêÞò óåéñÜò.

Ï áóèåíÞò áíôéìåôùðßóèçêå ìå ïìåðñáæü-
ëç êáé ìåôÜ ðáñÝëåõóç äýï ìçíþí ðáñïõóßá-
óå õðïôñïðÞ ìå ãáóôñïññáãßá êáé çðáôïóðëç-
íïìåãáëßá êáé åðáíåéóÞ÷èçêå ãéá íïóçëåßá.
Óôçí êëéíéêÞ åîÝôáóç äåí äéáðéóôþèçêáí äåñ-
ìáôéêÝò âëÜâåò. Ï áéìáôïëïãéêüò Ýëåã÷ïò Ýäåéîå
áíáéìßá êáé çùóéíïöéëßá êáé ç ãáóôñïóêüðç-
óç ïßäçìá êáé åñõèñüôçôá óôïí ðõëùñü êáé
óôï äùäåêáäÜêôõëï, áðü üðïõ êáé åëÞöèçóáí
âéïøßåò. Óôéò ôåëåõôáßåò ðáñáôçñÞèçêå ìéêñüò
áñéèìüò ìáóôïêõôôÜñùí ÷ùñßò áðïêïêêßùóç
ôïõ êõôôáñïðëÜóìáôïò. Óôïí áêôéíïëïãéêü Ýëåã-
÷ï (MRI) áíåõñÝèçêáí ðáèïëïãéêÝò áëëïéþ-
óåéò óôïõò óðïíäýëïõò ôçò èùñáêéêÞò êáé
ïóöõéêÞò ìïßñáò ôçò óðïíäõëéêÞò óôÞëçò êáé
áêïëïýèçóå ëÞøç äåýôåñçò ïóôåïìõåëéêÞò âéï-
øßáò. Ç éóôïëïãéêÞ åîÝôáóç ôçò ôåëåõôáßáò
Ýäåéîå åðéäåßíùóç ôùí ïóôåïëýóåùí ìå ðëÞñç
ó÷åäüí åîáöÜíéóç ôùí ïóôåïäïêßäùí. Ïé íåï-
ðëáóìáôéêÝò äéçèÞóåéò Þôáí ðïëëáðëÝò, ïæþ-
äåéò, åí ìÝñåé óõññÝïõóåò êáé êáôåëÜìâáíáí
ôï 50% ôçò ìõåëéêÞò åðéöáíåßáò. Ôá íåïðëá-
óìáôéêÜ ìáóôïêýôôáñá åìöÜíéæáí áôñáêôüìïñ-
öïõò, ùïåéäåßò, õðïóôñüããõëïõò Þ/êáé áêáíü-
íéóôïõò ðõñÞíåò êáé áñêåôü êõôôáñüðëáóìá.
Áíôßóôïé÷á ðñïò ôéò äéçèÞóåéò ðáñáôçñÞèçêå
áýîçóç ôùí äéêôõùôþí éíþí.

Ï áéìïðïéçôéêüò êõôôáñéêüò ìõåëüò ðáñïõ-

Åéêüíá 2. ÍåïðëáóìáôéêÜ ìáóôïêýôôáñá ìå
Ýíôïíç êõôôáñïðëáóìáôéêÞ áðïêïêêßùóç (âÝëç)
(Ç+Å´400).
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óßáóå Ýíôïíç õðåñðëáóßá ôçò êïêêéþäïõò óåé-
ñÜò ìå éêáíïðïéçôéêÞ ùñßìáíóç êáé çùóéíï-
öéëßá, ç åñõèñÜ óåéñÜ Þôáí óå öõóéïëïãéêÜ
ðëáßóéá åíþ ç ìåãáêáñõïêõôôáñéêÞ óåéñÜ
ðáñïõóßáóå ìéêñïý âáèìïý åëÜôôùóç ÷ùñßò
äõóðëáóôéêÝò áëëïéþóåéò. Óôïé÷åßá åíäåéêôéêÜ
ìõåëïûðåñðëáóôéêïý óõíäñüìïõ äåí áíåõñÝ-
èçêáí.

×ñùìáôïóùìáôéêÞ áíÜëõóç ôïõ áóèåíïýò
Ýäåéîå öõóéïëïãéêü êáñõüôõðï (46+ ×Õ). ̧ ãéíå
èåñáðåßá ìå êïñôéæüíç (Medrol) êáé éíôåñöå-
ñüíç a-2b óôáäéáêÜ ìå ðñïïäåõôéêÜ áõîáíü-
ìåíåò äüóåéò ãéá áðïöõãÞ ðñüêëçóçò áëëåñ-
ãéêÞò áíôßäñáóçò. ×ïñçãÞèçêáí åðßóçò óåôé-
ñéæßíç, óéìåôéäßíç, ïìåðñáæüëç êáé íáôñéïý÷ïò
ðáìéäñïíÜôç (Arecka).

Ï áóèåíÞò ðáñïõóßáóå Üìåóç êáé èåáìá-
ôéêÞ áíôáðüêñéóç óôç èåñáðåßá ìå ýöåóç ôùí
ïóôéêþí áëãþí, âåëôßùóç ôçò áéìáôïëïãéêÞò
åéêüíáò êáé åëÜôôùóç ôïõ ìåãÝèïõò ôïõ Þðá-

Åéêüíá 4. ÁêôéíïëïãéêÞ åéêüíá ôïõ ðñþôïõ
áóèåíïýò (MRI) ðñéí ôç èåñáðåßá.

Åéêüíá 5. ÁêôéíïëïãéêÞ åéêüíá ôïõ ðñþôïõ
áóèåíïýò (MRI) ìåôÜ ôç èåñáðåßá ôïõ ìå ôï
äåýôåñï öáñìáêåõôéêü ó÷Þìá. ÅìöáíÞò ç ýöåóç
ôùí ïóôåïëýóåùí.

ôïò êáé ôïõ óðëçíüò. Ï áêôéíïëïãéêüò Ýëåã-
÷ïò ôïõ áóèåíïýò (MRI) ìåôÜ ôç èåñáðåßá ôïõ
ìå ôï äåýôåñï öáñìáêåõôéêü ó÷Þìá Ýäåéîå
ýöåóç ôùí ïóôåïëýóåùí (Åéê. 4, 5).

2ç ðåñßðôùóç

Ç äåýôåñç ðåñßðôùóç áöïñÜ Üññåíá áóèå-
íÞ 66 åôþí ï ïðïßïò ðáñïõóßáæå óôï ðåñéöåñé-
êü áßìá çùóéíïöéëßá áðü ðåíôáåôßáò êáé áíÝ-
öåñå íõêôåñéíÝò åöéäñþóåéò, ðõñåôü áðü ìç-
íüò, Þðéï äåñìáôéêü êíçóìü êáé áðþëåéá âÜ-
ñïõò ðåñßðïõ 10 êéëþí ôï ôåëåõôáßï åîÜìçíï.
Óôçí êëéíéêÞ åîÝôáóç áíåõñÝèçêå óðëçíïìå-
ãáëßá. Óôïí áéìáôïëïãéêü Ýëåã÷ï ôá åõñÞìáôá
Þôáí ôá áêüëïõèá: Hb: 16g/dl, WBC: 25.000/
mm3 (Ð 6%, Ë 16%, Ç 78%), PLT: 206.000/
mm3 êáé öåñéôßíç: 678 mg/dl.

Ëüãù ôçò âáñåéÜò áíáéìßáò ôÝèçêå ç êëéíé-
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êýôùóçò êáé ï áóèåíÞò áíôéìåôùðßóèçêå ìå
õäñïîõæßíç êáé ñáíéôéäßíç áðü ôï óôüìá. Ç
íüóïò ðáñïõóßáóå Üìåóç ýöåóç.

ÓÕÆÇÔÇÓÇ

Ç óõóôçìáôéêÞ ìáóôïêýôùóç ðñïóâÜëåé
åíÞëéêá Üôïìá óå áíôßèåóç ìå ôçí äåñìáôéêÞ
ìáóôïêýôùóç ðïõ ðñïóâÜëëåé óõíÞèùò ðáé-
äéÜ. Ìðïñåß íá åìöáíßæåôáé ìå äéçèÞóåéò ôïõ
ìõåëïý ôùí ïóôþí, ôïõ äÝñìáôïò, ôïõ óðëç-
íüò, ôïõ Þðáôïò, ôïõ ãáóôñåíôåñéêïý óùëÞíá
êáé ôùí ëåìöáäÝíùí. Ôï äÝñìá áðïôåëåß ôï
óõ÷íüôåñá ðñïóâáëëüìåíï üñãáíï êáé ç ìå-
ëá÷ñùóôéêÞ êíßäùóç åßíáé ç óõ÷íüôåñç äåñ-
ìáôéêÞ åêäÞëùóç ôçò íüóïõ. ÓõóôçìáôéêÞ
ìáóôïêýôùóç ÷ùñßò äåñìáôéêÝò åêäçëþóåéò
åìöáíßæåôáé óå ðïóïóôü ìéêñüôåñï ôïõ 50%
ôùí ðåñéðôþóåùí. Óôï 20% ôùí ðåñéðôþóåùí
óõíõðÜñ÷ïõí êáé áéìáôïëïãéêÝò äéáôáñá÷Ýò.3,4

ÄéÞèçóç ôïõ ìõåëïý ôùí ïóôþí áíáöÝñåôáé
óôï 70-90% ôùí ðåñéðôþóåùí êáé äéÞèçóç ôïõ
ãáóôñåíôåñéêïý óùëÞíá óôï 70-80%.5,6

Óôéò ðåñéðôþóåéò ðïõ äåí õðÜñ÷ïõí äåñ-
ìáôéêÝò åêäçëþóåéò êáé ðñïåîÜñ÷ïõí ïé áéìá-
ôïëïãéêÝò äéáôáñá÷Ýò, ç äéÜãíùóç äåí åßíáé
äõíáôüí íá ôåèåß êëéíéêÜ5. Óôéò ðáñïýóåò ðå-
ñéðôþóåéò ðïõ ç êýñéá êëéíéêÞ åêäÞëùóç Þôáí
ç âáñåéÜ áíáéìßá, ç êëéíéêÞ äéÜãíùóç ðñïóá-
íáôïëßóèçêå óôï åíäå÷üìåíï ìõåëïäõóðëáóôé-
êïý óõíäñüìïõ êáé ç äéÜãíùóç ôÝèçêå ìå ôçí
éóôïëïãéêÞ åîÝôáóç ôçò ïóôåïìõåëéêÞò âéïøßáò.
×áñáêôçñéóôéêü åýñçìá êáé óôéò äýï âéïøßåò
Þôáí ïé ïóôåïëýóåéò. Ôï åýñçìá áõôü äåí ðå-
ñéãñÜöåôáé óôçí ðñïóéôÞ äéåèíÞ âéâëéïãñáößá,
êáèþò óõíÞèùò áíåõñßóêåôáé ïóôåïóêëÞñõí-
óç, áõîçìÝíç ðáñïõóßá ïóôåïåéäïýò êáé ðåñé-
äïêéäþäçò ßíùóç.2,4

Ãéá ôç äéÜãíùóç ôçò íüóïõ óå éóôïëïãéêü
åðßðåäï, áðáñáßôçôåò åßíáé ïé éóôï÷çìéêÝò ÷ñþ-
óåéò Giemsa êáé ÷ëùñïîåéêÞ åóôåñÜóç, ïé ïðïßåò
üìùò óôéò ðåñéðôþóåéò ðïõ ôá ìáóôïêýôôáñá
ðáñïõóéÜæïõí åíôïíþôáôç áðïêïêêßùóç ôïõ
êõôôáñïðëÜóìáôïò ìÝ÷ñé ó÷åäüí ðáíôåëïýò
áðïõóßáò ôùí êïêêßùí åßíáé áñíçôéêÝò. Óå áõôÝò
ôéò ðåñéðôþóåéò óçìáíôéêÞ âïÞèåéá ðñïóöÝñåé
ç áíïóï÷ñþóç ãéá ôçí ôñõðôÜóç ôùí ìáóôï-
êõôôÜñùí. Ç åéäéêüôçôá ôçò ôåëåõôáßáò åßíáé
ðåñéïñéóìÝíç óå óõíýðáñîç ìõåëïäõóðëáóôé-
êïý Þ ìõåëïûðåñðëáóôéêïý óõíäñüìïõ, êá-
èþò åêöñÜæåôáé óå ìéêñÜ ðïóïóôÜ êáé óå íåï-
ðëáóìáôéêÜ âáóåüöéëá êáé ìõåëïâëÜóôåò.5

¢Aëëïò ÷ñçóéìïðïéïýìåíïò äåßêôçò åßíáé ôï

êÞ äéÜãíùóç ìõåëïäõóðëáóôéêïý óõíäñüìïõ
êáé áêïëïýèçóå ëÞøç ïóôåïìõåëéêÞò âéïøßáò.
Óôïí ïóôéêü êýëéíäñï ðáñáôçñÞèçêáí åêôåôá-
ìÝíåò ïóôåïëýóåéò êáé åíôüò ôùí ìõåëï÷þñùí
äéÜ÷õôç óêëÞñõíóç êáé áèñïßóåéò íåïðëáóìá-
ôéêþí áôñáêôïåéäþí Þ åðéìÞêùí êõôôáñéêþí
óôïé÷åßùí ìå óõ÷íÜ áêáíüíéóôïõò ðõñÞíåò êáé
Ýíôïíç áðïêïêêßùóç ôïõ êõôôáñïðëÜóìáôïò.
Óå áñêåôÜ áðü ôá ðáñáðÜíù êýôôáñá äéáðé-
óôþèçêå ç ðáñïõóßá ïëéãáñßèìùí âáóåüöéëùí
êõôôáñïðëáóìáôéêþí êïêêßùí óôéò éóôï÷çìé-
êÝò ÷ñþóåéò ôçò ÷ëùñïîåéêÞò åóôåñÜóçò êáé
êõñßùò ôçò Giemsa. Óôéò áíïóï÷ñþóåéò ãéá
ôçí ôñõðôÜóç ôùí ìáóôïêõôôÜñùí êáé ãéá ôá
áíôéãüíá CD117 (c-kit) êáé CD2, ðáñáôçñÞ-
èçêå èåôéêüôçôá óçìáíôéêïý áñéèìïý íåïðëá-
óìáôéêþí ìáóôïêõôôÜñùí.

Ç êïêêéþäçò óåéñÜ ðáñïõóßáæå éêáíïý
âáèìïý õðåñðëáóßá ìå áõîçìÝíç ùñßìáíóç
êáé éäéáßôåñá Ýíôïíç çùóéíïöéëßá. Ç åñõèñÜ
óåéñÜ ðáñïõóßáæå ìéêñïý âáèìïý õðïðëáóßá
ìå óôñïöÞ ðñïò ôá áñéóôåñÜ êáé ç ìåãáêá-
ñõïêõôôáñéêÞ óåéñÜ äåí ðáñïõóßáæå ïõóéþ-
äåéò áëëïéþóåéò.

Áêïëïýèçóáí âéïøßåò äÝñìáôïò, óôïìÜ÷ïõ,
äùäåêáäáêôýëïõ, ôåëéêïý åéëåïý (Åéê. 6), ðá-
÷Ýïò åíôÝñïõ êáé Þðáôïò, óôéò ïðïßåò äéáðé-
óôþèçêå äéÞèçóç áðü ìáóôïêýôôáñá ìå Þðéá
áðïêïêêßùóç ôïõ êõôôáñïðëÜóìáôïò êáé áíï-
óïúóôï÷çìéêïýò ÷áñáêôÞñåò áíÜëïãïõò ìå ôïõò
ðåñéãñáöüìåíïõò óôçí ïóôåïìõåëéêÞ âéïøßá.

Ìå âÜóç ôá ðáñáðÜíù åõñÞìáôá ôåêìç-
ñéþèçêå ç äéÜãíùóç ôçò óõóôçìáôéêÞò ìáóôï-

Åéêüíá 6. ÄéÞèçóç âëåííïãüíïõ ëåðôïý åíôÝ-
ñïõ - èåôéêÞ ÷ñùóôéêÞ áíôßäñáóç ôùí íåïðëá-
óìáôéêþí ìáóôïêõôôÜñùí óôçí áíïóï÷ñþóç ãéá
CD117 (c-kit) áíôéãüíï (´400).
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áíôéãüíï CD117(c-kit) ôï ïðïßï åêöñÜæåôáé óå
ðïóïóôü 30-90% ôùí íåïðëáóìáôéêþí ìáóôï-
êõôôÜñùí.4,6,7 Ôåëåõôáßá, ðñïôåßíïíôáé êáé ôá
áíôéãüíá CD25 êáé Stem Cell Factor (SCF), ôá
ïðïßá öáßíåôáé íá åêöñÜæïíôáé ìüíï óôá íåï-
ðëáóìáôéêÜ êáé ü÷é óôá öõóéïëïãéêÜ ìáóôï-
êýôôáñá, áêüìá êáé üôáí áõôÜ ðáñïõóéÜæïõí
áñéèìçôéêÞ áýîçóç óôïõò éóôïýò.8,10,11

Óôïõò äéêïýò ìáò áóèåíåßò, ç ðáñïõóßá
ôçò ìáóôïêõôôáñéêÞò äéÞèçóçò åðéâåâáéþèçêå
ìå ôéò éóôï÷çìéêÝò ÷ñþóåéò Giemsa êáé ÷ëù-
ñïîåéêÞ åóôåñÜóç êáé ìå ôéò áíïóïúóôï÷çìé-
êÝò ÷ñþóåéò ãéá ôñõðôÜóç ôùí ìáóôïêõôôÜñùí
êáé ôá áíôéãüíá CD2 êáé CD117 êáé ç äéÜ-
ãíùóç ôÝèçêå êáèþò ðëçñïýíôáí Ýíá ìåßæïí
êáé äýï åëÜóóïíá êñéôÞñéá.

Eö´ üóïí ôåêìçñéùèåß ç ìáóôïêõôôáñéêÞ
äéÞèçóç óôï ìõåëü ôùí ïóôþí, óêüðéìç êñßíå-
ôáé ç äéåñåýíçóç âéïðôéêïý õëéêïý áðü ôï
ãáóôñåíôåñéêü óùëÞíá êáé ôï äÝñìá, êáèþò
êáé ç áíß÷íåõóç ôùí åðéðÝäùí ôçò ôñõðôÜóçò
óôï áßìá, ôùí ìåôáâïëéôþí ôçò éóôáìßíçò êáé
ôçò ðñïóôáãëáíäßíçò D2 óôá ïýñá.

ÓçìáíôéêÝò óôç äéÜãíùóç ôçò íüóïõ åßíáé
ïé ôå÷íéêÝò ëÞøçò ôïõ âéïðôéêïý õëéêïý êáé
éóôïëïãéêÞò åðåîåñãáóßáò ôïõ, þóôå íá åßíáé
äõíáôÞ ôüóï ç ìïñöïëïãéêÞ áîéïëüãçóç, üóï
êáé ç áíïóïúóôï÷çìéêÞ äéåñåýíçóç ôùí âéï-
øéþí. ¼óïí áöïñÜ óôç ëÞøç ôçò ïóôåïìõåëé-
êÞò âéïøßáò, ôï ìÞêïò ôïõ ïóôéêïý êõëßíäñïõ
äåí èá ðñÝðåé íá åßíáé ìéêñüôåñï ôùí 3 åê.
äéüôé ç äéÞèçóç åßíáé óõ÷íÜ ôìçìáôéêÞ.

Óå ìïñéáêü åðßðåäï Ý÷ïõí áíé÷íåõèåß ìå-
ôáëëÜîåéò óôï ãïíßäéï c-kit, ôï ïðïßï åßíáé Ýíá
ðñùôï-ïãêïãïíßäéï ðïõ êùäéêïðïéåß Ýíáí õðï-
äï÷Ýá ôõñïóéíéêÞò êéíÜóçò, ðïõ ó÷åôßæåôáé ìå
ôïí õðïäï÷Ýá ôïõ SCF. Ï SCF åêöñÜæåôáé óå
áñ÷Ýãïíá áéìïðïéçôéêÜ êýôôáñá êáé óå ìá-
óôïêýôôáñá. ÁõôÝò ïé ìåôáëëÜîåéò, óõ÷íüôåñç
áðü ôéò ïðïßåò åßíáé ç óçìåéáêÞ ìåôÜëëáîç
Asp816Val, Ý÷ïõí óáí áðïôÝëåóìá áõôüíïìç
åíåñãïðïßçóç ôçò êéíÜóçò êáé áíÜðôõîç ìá-
óôïêõôôÜñùí áíåîÜñôçôá áðü ôïí ðáñÜãïíôá
SCF. Ôï ìïñéáêü õðüâáèñï ôçò íüóïõ üìùò
äå öáßíåôáé íá óõó÷åôßæåôáé ìå ôçí êëéíéêÞ
ðïñåßá êáé ôçí ðñüãíùóç.1,8

Ç ðïñåßá ôçò íüóïõ åßíáé åðéèåôéêÞ üôáí
Ý÷ïõí ðñïóâëçèåß äéÜöïñá üñãáíá êáé ó÷åôé-
êÜ êáëÞ üôáí ðñüêåéôáé ãéá ìåìïíùìÝíç äéÞ-
èçóç ôïõ ìõåëïý ôùí ïóôþí, åöüóïí äåí óõ-
íõðÜñ÷ïõí êáé áéìáôïëïãéêÝò ðáèÞóåéò. ÐÜ-
íôùò, öáßíåôáé üôé ç ðïñåßá ôçò íüóïõ åðçñåÜ-
æåôáé êáé áðü Üëëïõò ðáñÜãïíôåò, ðïõ äåí

Ý÷ïõí áêüìç êáèïñéóèåß.2,8,9

Óôç äéáöïñéêÞ äéÜãíùóç ôùí ìáóôïêõôôá-
ñéêþí íåïðëáóìÜôùí ðåñéëáìâÜíïíôáé ôá Â-
êõôôáñéêÞò áñ÷Þò ìç Hodgkin ëåìöþìáôá êáé
éäéáßôåñá ôá ëåìöþìáôá ôçò ïñéáêÞò æþíçò/Â-
ìïíïêõôôáñïåéäÞ, ôá Ô-êõôôáñéêÞò áñ÷Þò ìç
Hodgkin ëåìöþìáôá, ç ïîåßá êáé ÷ñüíéá ìõå-
ëïãåíÞò ëåõ÷áéìßá, ìõåëïäõóðëáóôéêÜ óýíäñï-
ìá êáé ôá éóôéïêõôôáñéêÜ íåïðëÜóìáôá.9

Ç èåñáðåßá åßíáé óõìðôùìáôéêÞ êáé âåë-
ôéþíåé ôüóï ôçí ðïéüôçôá æùÞò ôïõ áóèåíïýò,
üóï êáé ôï ðñïóäüêéìï åðéâßùóçò ãéá ìåñéêÜ
÷ñüíéá, áêüìá êáé óôçí åðéèåôéêÞ ìïñöÞ ôçò
íüóïõ.
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