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IL MASTOCITA

• Cellula di forma tondeggiante, ovoidale o fusata, ed è dotato di attività
ameboide; ha un diametro di 20-30 µm e si trova nel tessuto connettivo
propriamente detto.
• Presenti nel tessuto connettivo e tendono a concentrarsi in particolar
modo lungo i vasi sanguigni; sono inoltre molto abbondanti nel peritoneo.
• Nel citoplasma sono presenti numerosissimi granuli circondati da
membrana, i quali si colorano metacromaticamente con i coloranti basici,
come il blu di toluidina, che li fa apparire rosso-porpora. Questi granuli
sono spesso così stipati da mascherare il nucleo. Nel citoplasma sono
anche presenti delle gocce lipidiche. La membrana plasmatica si invagina in
numerose e sottili espansioni, e contiene i recettori per la porzione Fc delle
IgE, le quali dopo una prima esposizione all'antigene rimangono sulla
superficie dei mastociti.

https://it.wikipedia.org/wiki/Movimento_ameboide
https://it.wikipedia.org/wiki/Movimento_ameboide
https://it.wikipedia.org/wiki/Tessuto_connettivo
https://it.wikipedia.org/wiki/Vaso_sanguigno
https://it.wikipedia.org/wiki/Peritoneo
https://it.wikipedia.org/wiki/Citoplasma
https://it.wikipedia.org/wiki/Metacromasia
https://it.wikipedia.org/wiki/IgE


IL MASTOCITA II

• I granuli, del diametro di 0,3-0,8 µm, contengono materiale destinato alla
secrezione, in particolare istamina (sostanza ad azione vasodilatatrice) ed
eparina.
• I mastociti intervengono nella genesi delle reazioni allergiche, di
ipersensibilità e anafilattiche (shock anafilattico). Vengono oggi considerati
gli attivatori della flogosi acuta.
• Una volta che i mastociti sono già stati sensibilizzati contro un antigene,
sulla loro superficie rimangono, legate ai recettori, le IgE specifiche per
quell'antigene, in questo modo quando si verifica una seconda esposizione
allo stesso antigene il riconoscimento è immediato ed avviene la veloce ed
efficace degranulazione (asincrona o anafilattica).

https://it.wikipedia.org/wiki/Istamina
https://it.wikipedia.org/wiki/Eparina
https://it.wikipedia.org/wiki/Shock_anafilattico
https://it.wikipedia.org/wiki/Antigene


IL MASTOCITA III

• Prodotto nel midollo oseo a partire dalla cellula staminale
emopoietica.

• Un tempo considerato deivato dal granulocita basofilo, con cui,
tuttavia non condivide alcun marcatore.



La MASTOCITOSI SISTEMICA

• La mastocitosi sistemica (SM) è una patologia caratterizzata da
un’abnorme proliferazione e accumulo di mastociti in differenti organi
e tessuti.
• Non è più considerata come facente parte delle sinrdomi

mieloproliferative, ma come forma a sé stante.
• Patologia dalle molte facce legata all’accumulo di mastociti con

conseguente rilascio di mediatori in diversi tessuti dell’organismo.
• La presnza di mutazioni somatiche di KIT (generalmente D816V) e

l’espressione aberrante di CD25 definiscono la colnalità della
patologia.



La MASTOCITOSI SISTEMICA

• L’integrazione di biopsia osteomidollare, esame morfologico su
aspirato midollare, citofluorimetria a flusso e analisi di biologia
molecolare, può confermare la diagnosi di SM e definita la variante
clinica (forme avanzate e non avanzate).
• E’ necessaria la valutazione coordinata di allergologo, reumatologo,

deramtologo e gastroenterologo per classificare correttamente
l’entità patologica.
• L’ematologo svolge attività di coordinamento e guida la terapia

sistemica.
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La MASTOCITOSI SISTEMICA

• Per evitare diagnosi scorrette e quindi trattamenti inadeguati al
grado di severità della malattia, è importante ricordare che segni e
sintomi vanno correttamente caratterizzati, avendo l’attenzione di
escludere cause diverse dalla mastocitosi. La mutazione KIT non è
l’unica alterazione genica presente nei casi di SM. Molte mutazioni
aggiuntive possono essere associate, e in particolare le cosiddette
mutazioni S/A/R (SRSF2, ASXL1 e RUNX1) sono associate a un outcome
molto negativo. Il mutation-adjusted risk score è un punteggio
prognostico validato, a cinque parametri, indipendente dai criteri
WHO, che definisce tre gruppi di rischio tra i pazienti con advSM,
potendo migliorare la stratificazione del trattamento.
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La 
MASTOCITOSI 
SISTEMICA: il 
ruolo dell’ 
Allergologo

• Episodi  ricorrenti  di  anafilassi  di  particolare 
gravità (con ipotensione severa e shock), 
particolarmente dopo puntura di imenotteri o 
dopo esposizione a farmaci appartenenti a classi 
diverse (es. antibiotici e FANS) oppure anafilassi 
ricorrente senza cause identificabili.

• Manifestazioni  cardiocircolatorie  gravi come 
ipotensione severa e sincope, sindrome coronarica 
acuta da ipersensibilità (sindrome di Kounis), 
disturbi del ritmo cardiaco  (es.  fibrillazione  
ventricolare) nel contesto di una reazione 
anafilattica.

• sintomi o segni clinici da attivazione mastocitaria e 
conseguente degranulazione.
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La MASTOCITOSI 
SISTEMICA: il 
ruolo dell’ 
Allergologo

• Agenti fisici: calore, freddo, 
sfregamento delle lesioni 
cutanee; 

• Fattori emozionali: stress, 
ansia, 

• Farmaci: acido acetilsalicilico 
e altri farmaci che lo 
contengono; FANS; codeina, 
morfina  e  derivati;  
antitossigeni; miorilassanti; 
mezzi di contrasto; alcol.
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• Densitometria ossea con tecnica DXA  (Un T-score 
di bone mineral density  < –2,5 è considerato 
indicativo di osteoporosi, ma per il paziente con 
osteo-porosi  secondaria,  come  nella  SM,  per  i 
soggetti di età <50 anni e per le donne in 
premenopausa, il deficit minerale è meglio 
espresso  dallo  Z-score).

• Radiologia tradizionale (Quadri tipici possono 
essere le fratture vertebrali, quadri di osteo-
sclerosi diffusa (5-7% dei casi), ma anche quadri 
misti di lesioni litiche focali e addensanti  focali).
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• C-telopeptides of type I collagen (sCTX) il 
parametro di aumentato turnover osseo più usato 
(indicatore di distruzione del collagene osseo), che 
si è visto correlare alla velocità di perdita ossea e al 
rischio di frattura e può essere indicativo di lesioni 
scheletriche;

• Alkaline phosphatase (ALP) indice dell’attività 
osteoblastica (+ GGT per sospettare se valori 
elevati di ALP siano dovuti ad alterazioni del suo 
isoenzima epatico) oppure il suo isoenzima osseo, 
bone-specific alkaline phosphatase  (b-ALP) 
particolarmente elevata, come la triptasemia, nelle 
forme osteosclerotiche diffuse;

• Propeptide type I collagen (P1NP) frammento di 
collagene che si forma durante l’attività 
osteoblastica (meno usato).



La MASTOCITOSI 
SISTEMICA: il ruolo 
del 
Gastroenterologo

• I disturbi gastrontestinali sono in parte correlati 
all’infiltrazione della mucosa e/o a rilascio di mediatori 
locoregionali.
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La MASTOCITOSI SISTEMICA: la terapia

• Nelle forme non avanzate la terapia consiste in sintomatici,
educazione del paziente a evitare le condizioni che possano attivare i
mastociti;
• Nelle forme avanzate si usano citoriduttivi quali Interferone a o b,

Cladribrina e inibitori delle TKI (Imatinib se presenti mutazioni
sensibili, Midostaurina, o nuovi inibitori di Kit più selettivi come
Masatinib).
• Nelle forme più avanzate a cattiva prognosi utile TMO
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