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Zusammenfassung

Die Mastozytose bei Kindern ist eine seltene Erkrankung, die durch eine abnorme
Vermehrung von Gewebemastzellen gekennzeichnet ist. Es zeigen sich typische
Hautveränderungen, die als makulopapulöse kutane Mastozytose, diffuse kutane
Mastozytose oder Mastozytom klassifiziert werden. Ein Teil der Patientinnen
und Patienten weist zudem Mastzellmediatorsymptome wie Juckreiz, Flush und
Anaphylaxie auf. Bei vielen Kindern ist die Erkrankung durch einen benignen, meist
selbstlimitierenden Verlauf charakterisiert; nur selten findet sich eine systemische
Mastozytose mit extrakutaner Beteiligung und chronischem oder progressivem Verlauf.
Therapeutisch werden in erster Linie H1-Antihistaminika eingesetzt, je nach Schwere
bedarfsorientiert oder als Dauertherapie. Kinder, Eltern und Betreuungspersonen
sollten sorgfältig über das Krankheitsbild und mögliche Trigger-Faktoren der
Mastzellmediatorfreisetzung aufgeklärt werden. Für Kinder mit ausgeprägten
Hautveränderungen und schweren Symptomen ist die Verordnung eines Adrenalin-
Autoinjektors zur Notfallbehandlung empfehlenswert.
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Ätiologie und Pathogenese

Kennzeichnend für die Mastozytose ist ei-
ne pathologische Vermehrung von Mast-
zellen in unterschiedlichen Geweben des
Körpers [24].Mastzellensind Immunzellen,
die aus Vorläuferzellen des Knochenmarks
hervorgehen und in das Gewebe auswan-
dern. Sie sind in besonders großer Anzahl
in Haut und Schleimhäuten zu finden, und
damit in Geweben, die direkt mit der Au-
ßenwelt in Verbindung stehen. Neben der
Haut finden sich viele Mastzellen z. B. auch
im Gastrointestinaltrakt und im Bronchi-
alsystem. Mastzellen spielen eine zentrale
Rolle bei Allergien und sind an der Re-
gulation verschiedener Immunantworten
beteiligt [15].

Bei der Mastozytose ist mindestens ein
OrganvonderMastzellvermehrungbetrof-
fen. Am häufigsten sind Haut und Kno-

chenmark beteiligt, aber auch Gastroin-
testinaltrakt, Milz, Leber und Lymphkno-
ten können involviert sein. Die aktuelle
WHO-Klassifikation der Mastozytosen, die
für pädiatrische sowie adulte Patientinnen
und Patienten gleichermaßen gilt, unter-
gliedert zunächst in kutane und systemi-
sche Mastozytose sowie Mastzellsarkom
(. Tab. 1) [24, 25]. Die systemische Mas-
tozytose wird nochmals in 6 verschiede-
ne Formen unterteilt. Die weitaus häu-
figste Form der systemischen Mastozytose
ist die indolente systemische Mastozyto-
se. Die kutane Mastozytose ist durch die
singuläre Beteiligung der Haut, und damit
das Fehlen einer Beteiligung des Knochen-
marks oder anderer extrakutaner Organe,
definiert [10].

Die Mastozytose ist mit einer Prävalenz
vonetwa1:10.000 eine selteneErkrankung
[3]. Man geht jedoch davon aus, dass die
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Tab. 1 AktuelleWHO-Klassifikation derMastozytose und typisches Vorkommenbei Kindern
oder Erwachsenen. (Mod. nach Valent [24])
Kategorien der Mastozytose Typisches Vorkommen bei Kindern

oder Erwachsenen

KutaneMastozytose

Makulopapulöse kutaneMastozytose (früher be-
zeichnet als Urticaria pigmentosa)

Kinder

Polymorphe makulopapulöse kutane Mastozytose Kinder

Monomorphe makulopapulöse kutaneMastozytose Erwachsene

Diffuse kutaneMastozytose Kinder und Erwachsene

Mastozytom Kinder

SystemischeMastozytose

Indolente systemischeMastozytose Erwachsene

Knochenmarkmastozytose Erwachsene

Schwelende systemischeMastozytose Erwachsene

Aggressive systemischeMastozytose Erwachsene

SystemischeMastozytose mit assoziierter hämatolo-
gischer Neoplasie

Erwachsene

Mastzellleukämie Erwachsene

Mastzellsarkom Erwachsene

Mastozytose bisher noch unterdiagnosti-
ziert ist und die Prävalenz möglicherweise
höher als dieser Wert ist.

Es werden 65% der Mastozytosedia-
gnosen in der Kindheit gestellt. Bei ei-
nem Großteil der pädiatrischen Patientin-
nenundPatientenwirdeinekutaneMasto-
zytose mit benignem, selbstlimitierendem
Verlauf beobachtet [11, 16]. In der Mehr-
zahl der Fälle zeigt sich eine spontane Re-
mission bis zum Erreichen der Adoleszenz
[27]. Bei Persistieren der Hautveränderun-
gen bis ins Erwachsenenalter ist dagegen
der Nachweis einer systemischen Masto-
zytosemit Knochenmarkbeteiligungmög-
lich [3, 10].

Die Mastozytose ist in der frühen Kind-
heit beim männlichen Geschlecht etwas
häufiger zu finden, während im Erwach-
senenalter ein leicht vermehrtes Auftreten
beim weiblichen Geschlecht zu beobach-
ten ist [17, 19, 23].

DieMastozytose ist eine klonale Erkran-
kung, die meist mit sporadischen, aktivie-
renden Mutationen im Protoonkogen KIT
verbunden ist. Während bei mehr als 80%
der adulten Patientinnen und Patienten
die somatische Punktmutation KIT D816V
in Exon 17 zu finden ist [2], zeigen Kinder
mit Mastozytose nur z. T. die Mutation KIT
D816V, z. T. aber auch andere Mutationen
desKIT-Gens oder keine KIT-Mutation [16].
Mithilfe der sensitiven Polymerase-Ketten-
reaktion (PCR) lässt sich inzwischen die Al-

lellastderKIT-D816V-Mutationauch impe-
ripheren Blut bestimmen. Eine kürzlich pu-
blizierteStudiekonntezeigen,dassdieKIT-
D816V-Allellast imperipheren Blut bei Kin-
dern mit milder kutaner Mastozytose oft
unterhalb der Nachweisgrenze lag, wäh-
rend eine Systembeteiligung wahrschein-
lich war, wenn die KIT-D816V-Mutation im
peripheren Blut nachgewiesen wurde [5].
Die Mutationen des KIT-Gens führen zu ei-
ner ligandunabhängigen Aktivierung der
Rezeptor-Tyrosinkinase KIT (CD 117). Un-
ter physiologischen Bedingungen wird KIT
durchdenLigandenStammzellfaktor (SCF)
aktiviert und steuert die Differenzierung
von myeloischen CD34-positiven Proge-
nitorzellen aus dem Knochenmark sowie
die Proliferation, Apoptose und Migration
der Mastzellen. Diese Autoaktivierung des
Rezeptors KIT trägt folglich zur Akkumula-
tion von Mastzellen in unterschiedlichen
Organen des Körpers bei [24].

In seltenen Fällen wurde bei einigen
Familien das Auftreten einer hereditären
Mastozytose mit autosomal-dominantem
Erbgang beobachtet. Die familiäre Masto-
zytose ist meist mit Keimbahnmutationen
des KIT-Gens verbunden, die jedoch au-
ßerhalb von Exon 17 liegen [12, 16].

Klinische Manifestationen

Hautveränderungen

Da die Mastozytose bei mehr als 90% der
betroffenenKinder in die Kategorie der ku-
tanenMastozytose fällt,wird imFolgenden
auf die verschiedenen Formen der kuta-
nen Mastozytose, die durch unterschied-
liche Hautveränderungen gekennzeichnet
sind, vertiefend eingegangen. Insgesamt
sind die Hautläsionen bei der kindlichen
Mastozytose heterogener als bei der Er-
wachsenen-Mastozytose[10].DieHautver-
änderungen der Mastozytose sind in ca.
einem Viertel der Fälle bereits bei Geburt
vorhanden. Bei weiterenmehr als 70%der
Kinder entstehen sie in den ersten 6 Le-
bensmonaten, manchmal noch bis zum
2. Lebensjahr, und dagegen nur sehr sel-
ten erst nach dem 2. Lebensjahr [19].

» Das „Darier-Zeichen“ ist bei allen
Formen der kutanen Mastozytose
positiv

Die kutane Mastozytose wird in 3 Haupt-
formen unterteilt (. Tab. 1). Bei allen For-
men treten nach mechanischer Reizung
der Hautläsionen Quaddeln auf – ein pa-
thognomonisches Zeichen der Mastozyto-
se-Hautläsionen, das als „Darier-Zeichen“
bezeichnet wird.

Makulopapulöse kutane
Mastozytose
Die häufigste Form der kutanen Mastozy-
tose ist diemakulopapulöse kutaneMasto-
zytose. Sie wurde früher auch als Urticaria
pigmentosa bezeichnet. Die makulopapu-
löse kutane Mastozytose wird nochmals in
2 Subgruppen unterteilt [10, 27].

Monomorphe makulopapulöse kutane
Mastozytose. Monomorphe makulopa-
pulöse Hautläsionen finden sich v. a. bei
Erwachsenen. Ein Auftreten im Kindesal-
ter ist jedoch möglich und betrifft meist
die seltenen Fälle mit Beginn der Er-
krankung erst nach dem 2. Lebensjahr
und Persistenz der Hautläsionen bis ins
Erwachsenenalter. Klinisch imponieren
bei der monomorphen makulopapulösen
Hautbeteiligung symmetrisch über den
Körper verteilte, runde, kleine (bis zu
10mm große), braun-rote makulopapulö-
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Abb. 18Monomorphemakulopapulöse kuta-
ne Beteiligung. Typisch sind die relativ kleinen,
braunen oder roten, symmetrisch angeordne-
tenmakulopapulösenHautveränderungen. Pa-
tientinnen undPatientenmit dieser Form zei-
gen z. T. eine systemischeBeteiligungundeinen
chronischen Verlauf

Abb. 48 KutanesMastozytom. Typischerweise
zeigt sich eine braune, noduläre Läsion, selten
findensichauch2oder3 ähnlicheHautverände-
rungen. Oft liegt eine Blasenbildung imBereich
der Läsion vor.Mastozytome bilden sich bis zur
Adoleszenz spontan zurück

se Läsionen (. Abb. 1). Sie zeigen sich zu
Beginn meist im Bereich der Oberschenkel
und am Stamm lokalisiert und können im
Verlauf auch am Hals und an den distalen
Extremitäten auftreten. Das Gesicht, die
Handflächen und die Fußsohlen bleiben
typischerweise ausgespart. In seltenen
Fällen finden sich bei dieser Form auch
konfluierende Läsionen, die große Areale
des Integuments betreffen können.

Abb. 28 Polymorphemakulopapulöse kutane
Mastozytose. Bei dieser Form finden sich unter-
schiedlich große, braune oder rote, noduläre,
plaqueförmige odermakulöse Hautläsionen.
DieMastzellvermehrung ist auf die Haut be-
schränkt, und die Erkrankung heilt bis zur Ado-
leszenz spontan ab

Polymorphe makulopapulöse kutane
Mastozytose. Bei den meisten betrof-
fenen Kindern ist die polymorphe ma-
kulopapulöse kutane Mastozytose zu
verzeichnen; diese ist durch unterschied-
lich große, bis zu mehrere Zentimeter
im Durchmesser messende, braune, rote
oder gelbliche Läsionen gekennzeichnet
(.Abb. 2). Die Hautveränderungen kön-
nen scharf oder unscharf begrenzt sein
und sowohl nodulär, als Plaque oder auch
flach in Erscheinung treten. Oft finden
sind anfangs noduläre oder plaqueför-
mige Hautläsionen, die im Verlauf der
Zeit abflachen. Meist sind die Hautver-
änderungen am Stamm und an den Ex-
tremitäten lokalisiert. Die Verteilung der
polymorphen Läsionen ist typischerweise
asymmetrisch. Ein besonderes Merkmal
der polymorphen makulopapulösen ku-
tanen Mastozytose ist, dass sich auch im
Bereich der Schläfen und des behaar-
ten Kopfes Mastozytoseläsionen finden.
Durch mechanische Irritation ist, insbe-
sondere in den ersten Lebensjahren, eine
Blasenbildung im Bereich der Läsionen
möglich [9, 10]. Im Rahmen einer Studie
an 122 Patientinnen und Patienten mit
makulopapulöser kutaner Beteiligung, die
in der Kindheit begonnen hatte, konnten
Wiechers et al. bei Patienten mit polymor-
phen Hautveränderungen im Vergleich zu
den Patienten mit monomorphen Läsio-
nen häufiger eine spontane Remission der

Abb. 38Diffuse kutane Beteiligung. Charak-
teristisch sind die Verdickung undorangefar-
bene Hyperpigmentierung der Haut sowie die
assoziierteBlasenbildungunddasAuftretenvon
Quaddeln nachmechanischer Irritation. Bei der
sporadischen diffusen kutanen Formgeht die
Erkrankungz. T. spontanbis zurPubertät zurück,
z. T. persistiert sie bis ins Erwachsenenalter und
istmiteinersystemischenBeteiligungassoziiert.
Bei der familiären diffusen kutanen Form ist der
Verlauf chronisch

Hautveränderungen, eine kürzere Erkran-
kungsdauer und niedrigere Tryptaselevel
im Serum beobachten [27].

Diffuse kutane Mastozytose
Als seltenere Form ist die diffuse kuta-
ne Mastozytosebeteiligung in der frühen
Kindheitbei 5–13%derpädiatrischenPati-
entinnen und Patienten zu finden [10, 16].
Die diffuse kutane Beteiligung ist durch
eine homogene orangefarbene Hyperpig-
mentierungund Verdickungder gesamten
Haut charakterisiert (. Abb. 3). Anfangs
besteht z. T. eine deutliche Erythrodermie.
Bei mechanischer Reizung kommt es zu
urtikariellem Dermografismus (Darier-Zei-
chen), aber auch zu großflächigen Quad-
deln und z. T. Blasen. Insgesamt besteht
bei der diffusen Form eine ausgeprägte
Neigung zur Blasenbildung. Der Blasenin-
halt ist meist klar, manchmal auch hämor-
rhagisch. Die Blasen heilen ohne Narben-
bildung ab. Nach den ersten 2 bis 3 Le-
bensjahren gehen die Blasen zurück. Die
basale Serumkonzentration der Tryptase
ist bei diesen Patientinnen und Patienten
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Tab. 2 Diagnostische KriterienderHautbeteiligungbeiMastozytose. (AusHartmannet al. [10])
Majorkriterium
Typische Hautläsionen der Mastozytose, assoziiert mit dem Darier-Zeichen

Minorkriterien
Erhöhte Anzahl von Mastzellen in einer Biopsie aus läsionaler Haut

Nachweis einer (aktivierenden) KIT-Mutation in läsionaler Haut

anfangs häufig erhöht. Über mehrere Jah-
re fallen die Tryptasewerte langsam ab
[27]. Auch sind systemische Beschwerden
mit Flushing und Hypotension bis hin zu
Anaphylaxien beschrieben. Die diffuse ku-
tane Beteiligung kann außerdem hinwei-
send auf eine familiäre Mastozytose sein
[12, 26]. Die erhöhten Tryptasewerte sind
dann relativ stabil; es zeigt sich kein Rück-
gangder Tryptaselevel.Wie oben erwähnt,
geht die familiäre Mastozytose häufig mit
KIT-Keimbahnmutationen außerhalb von
Exon 17 einher [12, 26]. Zum Teil ist die
familiäre Mastozytose mit gastrointestina-
len Stromatumoren (GIST) assoziiert [12].
In einem Bericht wurde auch eine Verbin-
dung mit tuberöser Sklerose beschrieben
[21].

Mastozytom
Das kutane Mastozytom tritt bei etwa
20% der Kinder auf. Bei dieser Form fin-
detsichnureineLäsion, inAusnahmefällen
bestehen 2 oder 3 Hautveränderungen
(. Abb. 4). Die Läsionen sind rot oder
braun, treten als Nodus, Plaque oder
Makula auf und können eine Größe bis
zu 10 cm erreichen. Mastozytome sind in
den ersten Jahren oft mit Blasenbildung
verbunden, insbesondere nach Kratzen
und mechanischer Irritation. Häufig sind
Mastozytome am Stamm lokalisiert, prin-
zipiell können sie aber ebenso an anderen
Körperstellen auftreten, wie Handinnen-
flächen, Fußsohlen und am behaarten
Kopf [10, 19].

Mastzellmediatorsymptome

Verschiedene Trigger-Faktoren, z. B. me-
chanische Reize wie Reibung und Druck,
schnelle Temperaturwechsel, Hitze, Käl-
te, körperliche Anstrengung, emotionaler
Stress, Impfungen, Infektionen (v. a. durch
Viren, seltener auch Bakterien oder Parasi-
ten), Insektengifte, Narkosen und Medika-
mente, könnendie Freisetzung vonMedia-
toren aus Mastzellen induzieren. Zu die-

sen Mastzellmediatoren zählen Histamin,
Proteasen (Tryptase, Chymase, Carboxy-
peptidase) und Heparin sowie sekundär
durch Mastzellaktivierung gebildete Lipi-
de wie Prostaglandin D2 und Leukotrien
C4 [4, 15].

Bei Kindernmit einerMastozytose führt
die verstärkte Freisetzung von Mastzell-
mediatoren v. a. zu Juckreiz, der bei bis zu
79% der Kinder beobachtet wird [4]. Des
Weiteren sind das Auftreten vonQuaddeln
und Blasen im Bereich der Mastozytoselä-
sionen sowie generalisiertes Flushing mit
plötzlich auftretenden Erythemen, v. a. im
Gesicht und am Oberkörper, bis hin zu
Hypotonien möglich. Insgesamt haben je-
dochdiemeistenKindermiteinerMastozy-
tose eine milde Beschwerdesymptomatik.
Im Vergleich zur adulten Mastozytose sind
Anaphylaxien deutlich seltener; sie wer-
den bei weniger als 10% der kindlichen
Mastozytosen beobachtet [4]. Wenn Ana-
phylaxien auftreten, betreffen diese meist
Kinder mit erhöhter Tryptasekonzentrati-
on und großflächigem Hautbefall [1].

» Im Vergleich zur adulten
Mastozytose sind Anaphylaxien
bei betroffenen Kindern deutlich
seltener

Weitere Symptome in extrakutanen Orga-
nen sind bei der pädiatrischen kutanen
Mastozytose nur selten anzutreffen und
dagegen v. a. bei Systembeteiligung zu be-
obachten. Hierzu zählen gastrointestinale
Beschwerden mit Übelkeit, Diarrhö und
Bauchkrämpfen; aber auch gastrointesti-
nale Ulzera sind beschrieben. Respirato-
rische Beschwerden wie Rhinorrhö oder
Husten finden sich bei der Mastozytose
kaum. Neurologische Symptome wie Kon-
zentrationsschwäche, aggressives Verhal-
ten, Ängstlichkeit, Depression und autisti-
sches Verhalten wurden bei Mastozytose
diskutiert, jedoch nicht bestätigt [4, 16].

Diagnostisches Vorgehen

Der erste Schritt in der Diagnostik um-
fasst die sorgfältige Inspektion des ge-
samten Integuments und die Beschrei-
bung der Hautveränderungen (. Tab. 2).
Bestätigend kann das Darier-Zeichen ge-
testet werden. Durch mehrmaliges mo-
derates Streichen einer Mastozytoseläsion
mit dem Holzspatel kommt es innerhalb
weniger Minuten zu Rötung, Schwellung
und Juckreiz, die auf die Läsion oder die
unmittelbare Umgebung der Läsion be-
schränkt bleiben. Zu beachten ist jedoch,
dass das Darier-Zeichen bei Kindern mit
Mastozytomen oder ausgeprägten Haut-
veränderungen immer nur sehr vorsichtig
getestet werden sollte, da es infolge der
mechanischen Reizung auch zur Trigge-
rung eines Flush, einer Hypotonie oder
Anaphylaxie kommen kann [10].

Finden sich typische Mastozytoseläsio-
nen und das Darier-Zeichen, bedarf es bei
der pädiatrischen Mastozytose keiner Pro-
bebiopsie. Nur bei unklarem Befund wird
die Entnahme einer läsionalen Hautbiop-
sie empfohlen. Meist ist histologisch ei-
ne deutlich erhöhte Zahl von Mastzellen
(ca.4-bis8fach)nachweisbar, jedoch istdie
Mastzellzahl insgesamtrelativvariabelund
je nach Körperregion unterschiedlich. Zu-
dem sind viele andere Hauterkrankungen
mit erhöhtenMastzellzahlen assoziiert. Als
immunhistochemischer Marker wird ein
Anti-Tryptase-Antikörper für die Färbung
derMastzellenempfohlen.Ergänzendkön-
nen Giemsa- und Toluidinblaufärbungen
angewendet werden [10, 16]. Eine Probe-
biopsie sollte behutsam erfolgen, um eine
Degranulation der Mastzellen zu verhin-
dern.Das Lokalanästhetikumsollte zirkulär
um den Entnahmeort injiziert werden.

» Die Konzentration der
Serinprotease Tryptase korreliert mit
der Mastzellzahl im Körper

Ein sehr hilfreicher Biomarker inderMasto-
zytosediagnostik ist der Tryptasewert im
Serum. Die Serinprotease Tryptase wird
überwiegend von Mastzellen produziert
und korreliert gut mit der Mastzellzahl im
Körper.DieBestimmungderTryptasedient
sowohl der initialen Diagnosestellung als
auchder Beurteilungdes Verlaufs derMas-
tozytose [22].
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Bei Kindern mit kutanen Formen und
geringen klinischen Symptomen ist die
basale Konzentration der Tryptase meist
im Referenzbereich [4, 27]. Innerhalb des
Referenzbereichs kann sie jedoch etwas
höher sein, z. B. 5–10ng/ml, während ge-
sunde Kinder dagegen meist einen Wert
kleiner als 5ng/ml aufweisen. Es ist zu
empfehlen,beimildenVerlaufsformenden
Tryptasewert nur im Rahmen einer ande-
ren Blutabnahme mitzubestimmen, eine
separate Blutabnahme zur Abklärung der
Mastozytose ist meist nicht notwendig.

Kinder mit erhöhter Tryptasekonzen-
tration,ausgeprägtenHautveränderungen
oder Hinweis auf systemische Mastozyto-
se erhalten eine jährliche Verlaufskontrolle
mithilfe der Tryptasemessung sowie Be-
stimmungen des Blutbilds und der labor-
chemischen Serumparameter.

Im Rahmen jeder Konsultation ist ne-
ben der Inspektion des Integuments eine
abdominelle Palpation zu empfehlen.

Ergibt sich der Verdacht auf eine Orga-
nomegalie, und/oder liegt ein hoher Tryp-
tasewert und/oder ein auffälliges Blutbild
vor, wird zur Abklärung einer Systembe-

Hier steht eine Anzeige.

K

teiligung eine Knochenmarkbiopsie emp-
fohlen [16]. Hilfreich ist außerdem die Be-
stimmung der KIT-D816V-Allellast im pe-
ripheren Blut. Carter et al. haben gezeigt,
dass eine Organomegalie bei Kindern mit
kutanen Läsionen einen starken Hinweis
für eine Systembeteiligung darstellt [6].
Auch bei Persistenz der Hautveränderun-
gen bis ins Erwachsenenalter sollte ein
entsprechendes Screening zur Abklärung
einer Systembeteiligung erfolgen.

Einpraktischer diagnostischerAlgorith-
mus zur Abklärung von mastozytosesu-
spekten Hautveränderungen bei Kindern
findet sich in . Abb. 5.

Therapie

EinekurativemedikamentöseTherapieder
Mastozytose ist nicht verfügbar. Es wird
daher insgesamt eine symptomatische Be-
handlungsstrategie verfolgt. Zunächst ist
wichtig, Eltern, Kinder undBetreuungsper-
sonen über das Krankheitsbild und mög-
liche Provokationsfaktoren, die zur Ver-
schlechterung der vorbekannten Sympto-
matik oder selten zu anaphylaktischen Re-

aktionen führen können, gut aufzuklären
[7].

Eine symptomatische Therapie mit H1-
Antihistaminika istMittel derWahl bei Pru-
ritus, Flushing, Quaddel- und Blasenbil-
dung [16]. Wie oben erwähnt, zeigt ein
Großteil der Kinder mit einer Mastozytose
keine oder nur geringe Mediatorsympto-
me, so dassmeist eine Bedarfstherapiemit
Antihistaminikaausreicht.Nurselten istbei
ausgeprägter Beschwerdesymptomatik ei-
ne Dauermedikation mit Antihistaminika
erforderlich [9, 16].

» In den meisten Fällen reicht eine
Bedarfstherapie mit Antihistaminika
aus

Eine UV-Therapie sollte bei Kindern auf-
grund der Nebenwirkungen nur in Aus-
nahmefällen eingesetzt werden. H2-Anti-
histaminika, Cromoglicinsäure oder Pro-
tonenpumpeninhibitoren zeigen z. T. gute
Wirkung bei gastrointestinalen Beschwer-
den.

Die gewichtsadaptierte Verordnung
eines Notfallsets mit einem Adrenalin-
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Verdacht auf Mastozytose-typische 
kutane Läsionen
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Abklärung hinsichtlich 
gastrointestinaler stromaler
Tumoren

Abb. 58Algorithmus zumdiagnostischen Vorgehen bei kindlicherMastozytose

Fertigpen zur i.m.-Injektion, H1-Antihist-
aminikum in flüssiger Form oder als
Schmelztablette sowie einem Kortikoid-
suppositorium wird für Kinder mit aus-
geprägtem Hautbefall, Anaphylaxie oder
schweren Symptomen in der Vorgeschich-
te oder hohem Tryptasewert empfohlen.
Kinder, Eltern und enges Umfeld soll-
ten in der Anwendung des Adrenalin-
Pens geschult werden. Auch ist die Ver-
ordnung eines zweiten Notfall-Sets für
Kindergarten oder Schule sinnvoll. Für
Kinder mit weniger als 7,5 kgKG ist kein
Fertiginjektor erhältlich. Im Notfall sollte
bei diesen Kindern die gewichtsadaptierte
i.m.-Applikation von 0,01mg Adrenalin/
kgKG erfolgen [4, 16].

» Nach jeder Impfung wird
eine Überwachung von ca. 1–2h
angeraten

Impfungen werden bei Mastozytose meist
gut toleriert und führen nur selten zu kurz-
fristigen Mediatorsymptomen wie Juck-
reiz, Quaddeln, Erythem, Flush oder Hypo-

tonie. Eine Prämedikation mit einem H1-
Antihistaminikum kann erwogen werden.
Nachder Impfungwird eineÜberwachung
von ca. 1–2h angeraten. Bei diffuser kuta-
ner Beteiligungoder ausgeprägtenMedia-
torsymptomen wird die Impfungmit nicht
mehr als einem Impfstoff pro Konsultation
empfohlen [13, 16].

Im Fall von anstehenden Narkosen ist
es wichtig, die behandelnden Ärztinnen
und Ärzte über die Mastozytoseerkran-
kung und Reaktionen in der Vorgeschichte
aufzuklären. Ummöglichemastzellvermit-
telte Reaktionen während des Eingriffs zu
minimieren, wird eine Prämedikation mit
einemH1-Antihistaminikum1–2hvor dem
Eingriff empfohlen. Für längere Narkosen
kann eine begleitende Antihistaminikabe-
handlungübermehrere Tage vor und nach
der Narkose erfolgen.

Mastozytome bilden sich meist im Lau-
fe der Zeit von allein zurück. Bestehen
Beschwerden wie Blasenbildung, starker
Juckreiz und rezidivierende Flush-Sympto-
matik, kann ein topisches Kortikoid,mögli-
cherweise auch okklusiv, verabreicht wer-

den. Eine Exzision des Mastozytoms sollte
nur in Ausnahmefällen bei starkem Lei-
densdruck und ungünstiger Lokalisation
diskutiert werden [16].

Eine Wirkstoffgruppe, die auch bei an-
derenErkrankungenmitKIT-Mutation,wie
GIST, zum Einsatz kommt, sind die Tyro-
sinkinaseinhibitoren. Bei zwei Kindern mit
schwererSymptomatikbeidiffuserkutaner
Mastozytose und bestehender KIT-Muta-
tion außerhalb von Exon 17 sowie fehlen-
dem Ansprechen auf die symptomatische
Therapie konnte Imatinib erfolgreich ver-
abreicht werden [20]. Jedoch sollte Imati-
nib inderPädiatrie sehr zurückhaltendund
nur mit strenger Indikationsstellung ver-
ordnetwerden, da es unter der Therapie zu
Wachstumsverzögerungen kommen kann
[16]. Imatinib wirkt nicht bei Patientin-
nen und Patienten mit einer KIT-D816V-
Mutation. Für die adulte fortgeschrittene
systemische Mastozytose wurden die KIT-
spezifischen Tyrosinkinaseinhibitoren Mi-
dostaurin und Avapritinib entwickelt, die
auchbeiKIT-D816V-Mutationwirken[8]. In
Einzelfallberichten sprachen auch schwer
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betroffene Kinder mit einer systemischer
Mastozytose auf Midostaurin an [14, 18].

Fazit für die Praxis

4 Die Mastozytose im Kindesalter ist ein
seltenes und heterogenes Krankheitsbild,
das imüberwiegenden Teilder Fälledurch
einen gutartigen Verlauf gekennzeichnet
ist.

4 Das Darier-Zeichen ist pathognomonisch
für die Mastozytose und gilt als diagnos-
tischer Marker.

4 Mastzellmediatorsymptome wie Juckreiz,
Quaddel- und Blasenbildung sowie Flus-
hing können bei der Mastozytose durch
verschiedene Trigger provoziert werden.
Kinder, Eltern und nahes Umfeld sollten
überdas Erkrankungsbildunddie Trigger-
Faktoren aufgeklärt werden.

4 Die symptomatische Therapie der ers-
ten Wahl erfolgt mit nichtsedierenden
H1-Antihistaminika. Abhängig von der
Beschwerdehäufigkeit werden sie als Be-
darfs- oder Dauermedikation verordnet.

4 Ein Notfallset mit Adrenalin-Autoinjektor
ist bei ausgeprägtem Hautbefall, hohen
Tryptasewerten und schweren Mastzell-
mediatorsymptomen oder Anaphylaxie in
der Vorgeschichte zu verordnen.

4 Impfungen sollten bei Kindernmit Masto-
zytose nach den Empfehlungen der Stän-
digen Impfkommission (STIKO) durch-
geführt werden. Nur in Einzelfällen ist
eine Abwandlung des Impfregimes not-
wendig. Nach der Impfung sollte eine
Beobachtungszeit von 1–2h eingehalten
werden.
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Abstract

Mastocytosis in children

Mastocytosis in children is a rare disease characterized by an abnormal accumulation
of tissue mast cells. Mastocytosis in children presents with typical skin alterations
that are classified as maculopapular cutaneous mastocytosis, diffuse cutaneous
mastocytosis, or mastocytoma. Some patients also develop mast cell mediator
symptoms, such as pruritus, flush, and anaphylaxis. In many children, the disease is
characterized by a benign and usually self-limiting course; systemic mastocytosis with
extracutaneous involvement and a chronic or progressive course is found only rarely.
Therapeutically, H1 antihistamines are primarily used on an as-needed basis or as
continuous treatment, depending on the severity. Children, parents and caregivers
should be thoroughly educated about the clinical picture and possible trigger factors
of mast cell mediator release. For children with extensive skin alterations and severe
symptoms, the prescription of an epinephrine auto-injector is recommended for
emergency treatment.

Keywords
Antihistamines · KIT mutation · Mastocytosis · Tryptase · Urticaria pigmentosa

chemMediumundFormat erlaubt, sofern Sie den/die
ursprünglichenAutor(en)unddieQuelle ordnungsge-
mäßnennen, einen Link zur Creative Commons Lizenz
beifügenundangeben, obÄnderungen vorgenom-
menwurden.

Die in diesemArtikel enthaltenenBilder und sonstiges
Drittmaterial unterliegen ebenfalls der genannten
Creative Commons Lizenz, sofern sich aus der Abbil-
dungslegendenichts anderes ergibt. Sofern das be-
treffendeMaterial nicht unter der genanntenCreative
Commons Lizenz steht unddie betreffendeHandlung
nicht nachgesetzlichenVorschriften erlaubt ist, ist für
die oben aufgeführtenWeiterverwendungendesMa-
terials die Einwilligungdes jeweiligen Rechteinhabers
einzuholen.

WeitereDetails zur Lizenz entnehmenSie bitte der
Lizenzinformation auf http://creativecommons.org/
licenses/by/4.0/deed.de.

Literatur

1. Alvarez-Twose I, Vañó-Galván S, Sánchez-Muñoz L
et al (2012) Increased serum baseline tryptase
levels and extensive skin involvement are
predictors for the severity of mast cell activation
episodes in children with mastocytosis. Allergy
67:813–821

2. Berezowska S, Flaig MJ, Ruëff F et al (2014) Adult-
onsetmastocytosis in the skin is highly suggestive
of systemicmastocytosis.ModPathol27:19–29

3. Brockow K (2014) Epidemiology, prognosis, and
risk factors in mastocytosis. Immunol Allergy Clin
NorthAm34:283–295

4. Brockow K, Plata-Nazar K, Lange M et al (2021)
Mediator-related symptoms and anaphylaxis in
childrenwithmastocytosis. Int JMolSci22(5):2684

5. Carter MC, Bai Y, Ruiz-Esteves KN et al (2018)
Detection of KIT D816V in peripheral blood
of children with manifestations of cutaneous
mastocytosis suggests systemic disease. Br J
Haematol183:775–782

6. Carter MC, Clayton ST, Komarow HD et al (2015)
Assessmentofclinicalfindings, tryptase levels, and
bonemarrowhistopathology in themanagement

of pediatric mastocytosis. J Allergy Clin Immunol
136:1673–1679.e3

7. Castells M, Metcalfe DD, Escribano L (2011) Diag-
nosis and treatment of cutaneous mastocytosis
in children: practical recommendations. Am J Clin
Dermatol12:259–270

8. Gotlib J, Kluin-Nelemans HC, George TI et al
(2016) Efficacy and safety of midostaurin in
advanced systemic mastocytosis. N Engl J Med
374:2530–2541

9. Hartmann K (2003) Kindliche Mastozytosen.
Kinder Jugendmed3:111–116

10. Hartmann K, Escribano L, Grattan C et al
(2016) Cutaneous manifestations in patients
with mastocytosis: consensus report of the
European Competence Network onMastocytosis;
the American Academy of Allergy, Asthma &
Immunology; and the European Academy of
AllergologyandClinical Immunology. JAllergyClin
Immunol137:35–45

11. Hartmann K, Metcalfe DD (2000) Pediatric
mastocytosis. Hematol Oncol Clin North Am
14:625–640

12. HartmannK,WardelmannE,MaYetal (2005)Novel
germlinemutation of KIT associatedwith familial
gastrointestinal stromal tumors andmastocytosis.
Gastroenterology129:1042–1046

13. Hussain SH (2020) Pediatric mastocytosis. Curr
OpinPediatr32:531–538

14. Krase I, Tiano R, Varghese M et al (2022) Infantile
aggressive systemic mastocytosis treated with
oral midostaurin. Ann Allergy Asthma Immunol
129:S91

15. Krystel-Whittemore M, Dileepan KN, Wood JG
(2015) Mast cell: a multi-functional master cell.
Front Immunol6:620

16. Lange M, Hartmann K, Carter MC et al (2021)
Molecular background, clinical features and
management of pediatric mastocytosis: status
2021. Int JMolSci22:2586

17. Lanternier F, Cohen-Akenine A, Palmerini F et al
(2008) Phenotypic and genotypic characteristics
ofmastocytosis according to theageofonset. Plos
One3:e1906

18. Liu MM, Kohn LA, Roach GD et al (2019)
Treatment of systemic mastocytosis in an infant
with midostaurin. J Allergy Clin Immunol Pract
7:2929–2931.e1

Monatsschrift Kinderheilkunde 5 · 2023 437

http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.de
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.de


19. Méni C, Bruneau J, Georgin-Lavialle S et al (2015)
Paediatric mastocytosis: a systematic review of
1747cases.Br JDermatol172:642–651

20. Morren MA, Hoppé A, Renard M et al (2013)
Imatinib mesylate in the treatment of diffuse
cutaneousmastocytosis. JPediatr162:205–207

21. Otani IM, Carroll RW, Yager P et al (2018) Diffuse
cutaneous mastocytosis with novel somatic KIT
mutation K509I and association with tuberous
sclerosis.ClinCaseRep6:1834–1840

22. Sperr WR, Jordan JH, Fiegl M et al (2002) Serum
tryptase levels in patients with mastocytosis:
correlationwithmast cell burden and implication
for defining the category of disease. Int Arch
Allergy Immunol128:136–141

23. Sperr WR, Kundi M, Alvarez-Twose I et al (2019)
International prognostic scoring system for
mastocytosis (IPSM): a retrospective cohort study.
LancetHaematol6:e638–e649

24. Valent P, Akin C, Hartmann K et al (2021) Updated
diagnostic criteria and classification of mast cell
disorders: a consensus proposal. Hemasphere
5:e646

25. Valent P, Akin C, Metcalfe DD (2017) Masto-
cytosis: 2016 updated WHO classification and
novel emerging treatment concepts. Blood
129:1420–1427

26. Wang HJ, Lin ZM, Zhang J et al (2014) A new
germline mutation in KIT associated with diffuse
cutaneous mastocytosis in a Chinese family. Clin
ExpDermatol39:146–149

27. Wiechers T, Rabenhorst A, Schick T et al (2015)
Large maculopapular cutaneous lesions are
associatedwith favorable outcome in childhood-
onset mastocytosis. J Allergy Clin Immunol
136(583):1581–1590.e3

Buchbesprechung

Ekkehart Paditz
Babyschlaf: Aktuelle Kinderschlafmedizin 2021
Rückenlage als Schlafposition von Säuglingenvon der Antike bis zum
Beginnder SIDS-Bauchlagekatastrophe 1931

Dresden: kleanthes Verlag für Medizin und Prävention 2023, 1. Auflage, 120 S., 52
Abb., (ISBN: 978-3-942622-25-7), Broschiert 49,20 EUR

Ekkehart Paditz hat
eine umfassende

Monographie zum
Thema der Säug-

lings-Schlafposition

im Zusammenhang
mit dem Plötzlichen

Säuglingstod (Sud-

den Infant Death
Syndrome = SIDS) verfasst, die trotz Jahrtau-

sende alter Geschichte wohl kaum Lücken
lässt.

Nach einer Einleitung in das Thema erläutert

der Autor im Vorwort den persönlichen, emo-
tionalen Hintergrund seines Werkes. Es ist

nachvollziehbar, dassmanvomdramatischen

Thema des Plötzlichen Säuglingstodes ein
gesamtes Berufsleben kaumwieder loskom-

men kann, wenn man das Leid betroffener
Eltern unmittelbarmiterlebenmusste. Diese

Erlebnisse bzw. Kenntnisse von ähnlichen

Fällen waren Auslöser und Motor zugleich,
alle Möglichkeiten zu nutzen, um Familien

vor derartigen Schicksalen zu bewahren.

Und wie kann dies besser gelingen, als mit
einer gründlichen, historischen Aufarbeitung

des Risikofaktors, der bekanntermaßen für
tausende Schicksale in der Vergangenheit

verantwortlich zu machen ist?

Dass die Bauchlage tatsächlich die entschei-
dende Gefahr darstellt, zeigt sich unter an-

derem im Entwicklungsverlauf der SIDS-

Häufigkeit in Deutschland zwischen 1990
und 2020. Mittels deutschlandweiter Präven-

tionskampagnen, die die Vermeidung der
Bauchlage als Schlafposition von Säuglingen

ins Visier nahmen, wurden sehr viele Kinder

vor dem Tod bewahrt! An diesem Erfolg hat
der Autor der vorliegenden Monographie

entscheidenden Anteil.

In den folgenden Kapiteln unternimmt Paditz
Ausflüge in die Medizingeschichte bis weit

vor Christi Geburt undnutzt dabei historische

Quellen, die nicht nur an die Lektüre fesseln,
sondern Respekt erzeugen. Am spannends-

ten und unterhaltsamsten empfand ich die
Schilderungen der Dresdner Ärztin Anna

Fischer-Dückelmann vom Anfang des 20.

Jahrhunderts, die anhand von Zeichnungen
eines auf dem Rücken schlafenden Äffchens

aus Brehms Tierleben die natürliche Schlaf-
position des Säuglings empfahl. Wie Recht

sie hatte!

Abbildungen von Säuglingsbetten, Berichte
namhafter Künstler, Fotografien aus systema-

tisch ausgewertetenDatenbanken, Passagen

aus der Weltliteraturwie aus medizinischen
Ratgebern und Lehrbüchern, Gemälde und

Objekte der bildenden Künste, Zitate aus
Veröffentlichungen der Weltreligionen – es

scheint kaum Quellen zu geben, aus denen

Paditz keine Hinweise, Belege oder gar Be-
weise dafür bezog, dass die Empfehlungen

des Kinderarztes Alfred F. Hess aus dem Jahr

1931 ungewollt Auslöser für eine Katastro-
phe des 20. Jahrhunderts wurde – die SIDS-

Bauchlagen-Katastrophe.
Es ist heute fast unvorstellbar, welch segens-

reichen Effekt eine vergleichsweise einfache

Maßnahme erreichen kann, nämlich wäh-
rend des Schlafes bei Säuglingen konsequent

auf die Bauch- und/oder Seitenlage zu ver-

zichten. In keinem anderen Bereich der Me-
dizin sind derartig positive „Therapie“- bzw.

Präventionserfolge erzielt worden. Die Sinn-
haftigkeit der aktuellen Empfehlungen zum

Umgang mit Säuglingen, insbesondere im

Hinblick auf die bevorzugte Schlafposition,
stellt Ekkehart Paditz in seiner Monographie

beeindruckend unter Beweis.

Die Quellen seiner Ausführungen sind impo-
sant, lehrreich und unterhaltsam. Sie sollten

in der Ausbildung angehenderMediziner, die
oft bereits Eltern sind oder planen, eine Fami-

lie zu gründen, unbedingt ihren Platz finden.

Gleichzeitig müsste man davon ausgehen,
dass heute die durch mehr als 40 Fall-Kon-

trollstudien gesicherten Empfehlungen zur

Säuglingspflege, inkl. der korrekten Ratschlä-
ge zur Schlafposition, Grundlagenwissen

aller Ärzte und Ärztinnen, jeder Hebamme
und Geburtshelfers, Gesundheitspflegerin

und -pflegers, Erzieher und Pädagogen dar-

stellen.

T. Erler, Potsdam
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