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Systeemmastocytose

• Abnormale proliferatie van clonale mastcellen in extracutane organen

(beenmerg, milt, lever, GI,…)

Hemasphere. 2021 Oct 13;5(11):e646.

Leukemia. 2022 Jul;36(7):1703-1719.

Prevalentie: 1/10.000

WHO 2022



Systeemmastocytose: KIT p.D816V

> 95%: Gain-of-function mutatie in KIT (type III tyrosine kinase receptor)



Symptomen

Non-advanced systemic mastocytosis



Mediator release 

N Engl J Med 2015;373:163-72



Majeure symptomen van SM

1. Verhoogd basaal tryptase

2. Anafylaxie

3. Huidletsels

4. Gastro-intestinale symptomen

5. Botziekten



1. Basaal tryptase (BST)

Basaal tryptase

Acuut tryptase
Totaal

tryptase

Verhoogd basaal tryptase > 11,4 µg/L



Verhoogd basaal tryptase (eBST)

• Basaal tryptase > 20 µg/L: minor criterium voor diagnose van SM

• Andere oorzaken van eBST:

• Een normaal BST sluit systeemmastocytose NIET uit!

o

J Allergy Clin Immunol. 2019;7 (4):1109–1114. 

Acta Clin Belg. 2023;78(4):325-335.



Hereditaire α-tryptasemie (HaT)

• Prevalentie in gewone bevolking: 5%

• Basaal tryptase > 8µg/L

• Autosomaal dominant

• Mono-allelische multiplicatie van TPSAB1

• Observationeel onderzoek: associatie met 

ernstige HVA (hemodynamische weerslag)

• Modulator/versterkende factor voor de ernst van 

mastcel activatie bij mastocytose en/of anafylaxie

 

JACIip 2020 Nov-Dec;8(10):3549-3556. Current Opinion in Allergy and Clinical Immunology. 2022 Oct; 22(5):277-282

Current Opinion in Allergy and Clinical Immunology. 2022; 22(2):143-152. Robey RC, et al. JACI: in practice, 2020. Lyons JJ, Bonadonna P, Korosec P, et al. JACI, 2021



2. Anafylaxie
Definitie: ernstige levensbedreigende systemische

overgevoeligheidsreactie van ≥ 2 orgaansystemen

J Allergy Clin Immunol 2020;145:1082-123.



Significante tryptasestijging

• Bewijs voor mastcel degranulatie

BST

AT

Significante tryptasestijging

(SBT x 1,2) + 2

Totaal

tryptase

Atypische syncopes, stereotiepe reacties: acute tryptasebepaling!



Anafylaxie

• Prevalentie van anafylaxie bij SM 100x hoger ivm gewone bevolking

Anafylaxie = symptoom dat meestal leidt tot diagnose

• Hymenoptera sting: meest frequente oorzaak van anafylaxie

bij VW met SM (22-53%)

• Prevalentie van SM bij patiënten met ernstige insectengif allergie is 

significant hoger ivm de gewone populatie

Lifetime risk 1,6% - Prevalentie 0,3% 
(incidentie 5/100 000 pers jaren)

Cumulatieve prevalentie 22% - 43% - 49%

CAVE aspecifieke mastceldegranulatie

Curr Allergy Asthma Rep. 2015 Aug;15(8):49 - J Allergy Clin Immunol Pract 2015;3:350-5) 

Immunol Allergy Clin North Am. 2017 Feb;37(1):153-164 - Bonadonna P, et al. JACI, 2008



3. Cutane mastocytose

• Volwassenen met ontstaan van cutane mastocytose hebben (bijna) 

ALTIJD een onderliggende systeemmastocytose. 

• Bij herkennen van letsels: snellere diagnose (en behandeling)

• ECNM register: 944/1145 VW patiënten met MIS diagnose van SM

-1 to 0 low, 1-2 intermediate and 3-5 high risk

JACIip 2021; 9(4), 1705-1712.e4.



4. Gastro-intestinale symptomen

• Reflux, braken, abdominale krampen, diarree

tot colitis

• Vaak aanvalsgewijs / langere periode

• Uitgebreide endoscopie met biopsies op alle 

niveau’s voor tryptase / KIT kleuringen door 

ervaren patholoog

J Allergy Clin Immunol. 2013;132(4):866-73.e733.

Acta Gastroenterol Belg. 2020;83(4):674. 



5. Osteopenie / osteoporose / fracturen

• Vroegtijdige osteoporose of 

indeukingsfracturen bij (jonge) personen!

• Onverklaarbare/familiale osteoporose

• Spectrum: osteoporose, focale lytische of 

sclerotische botletsels,  osteosclerose, 

botpijnen

• Mechanisme: grotendeels ongekend

Osteoporos Int (2016) 27:2411–2421. Allergy. 2012;67(3):431–438. Tijdschrift voor geneeskunde en gzz 2023 volume 9



Diagnostiek

Non-advanced systemic mastocytosis



Hoeksteen van diagnose: BM-BB biopsie

Hemasphere. 2021 Oct 13;5(11):e646.

Am J Hematol. 2023;98:1097–1116.

±

Vierledige diagnostiek
1. Cytologie

2. Immuunfenotypering

3. APO

4. Moleculair onderzoek

Diagnose SM in afwezigheid van eBST en/of p.D816V KIT!



Flowchart







When to marrow? 

REMA-score

NICAS (idiopathic anaphylaxis)

Total score ≥ 2 is predictief voor clonal mast cell disease (CMD)

KIT p.D816V

J Allergy Clin Immunol. 2018 January ; 141(1): 180–188.e3. Int Arch Allergy Immunol 2012;157:275–280

CMD anafylaxie



Sterke klinische verdenking voor SM

• Cutane mastocytose bij VW

• Ernstige anafylaxie zonder urticaria of angio-oedeem (insectengif!)

• Bij insectengif allergie: recidief anafylaxie na staken immunotherapie

• Recidiverende anafylaxie eci of op verschillende culprits (medicatie, 

insect, jodiumhoudend contrast, voeding,…)

• Vroegtijdige osteoporose of indeukingsfracturen

• Recidiverende (ernstige) stereotiepe reacties met mastcel mediator 

release (flushing, diarree, hypotensie, bronchospasme, BWZ-verlies)

Acta Clin Belg. 2023;78(4):325-335.



Behandeling

Non-advanced systemic mastocytosis



1.Anti-mediator therapie

aH1: nieuwe generatie tot 4dd

ebastine

bilastine

aLTR: montelukast 10 mg 1-2dd1

aH2: famotidine 20-40 mg 2dd1

Aspirine: CAVE anafylaxie



2.Mastcelstabiliserende therapie

Ketotifen: 1 mg 2dd1 of 2 mg retard 1dd1 

Na-cromoglycaat:100-400 mg 3dd1

Nalcrom/Pentatop/Allergoval



3.Reductie mastcel activatie

Omalizumab: 300 mg SC 1x/4w



4.Mastcel reductie



Preventie en educatie

• Preventie van anafylaxie: rescue-medicatie stand-by + educatie

o Adrenaline auto-injector 0,3 mg IM

o Ebastine 20 mg smelttabletten: 40 mg SL

• In geval van insectengif allergie: VIT levenslang, kort interval

• Preventie van osteoporose/indeukingsfracturen: 

actieve screening + tijdig instellen van calcium/vitamine D 

supplementen en antiresorptieve therapie (bisfosfanaten – denosumab, 

ev. Teriparatide)



CAVE aspecifieke mastceldegranulatie

• Medicatie: curares (voorkeur suxamethonium, cisatracurium), bepaalde

opiaten (voorkeur remi-/su-/fentanyl), aspirine en NSAIDs, β-blokkers

• Jodiumhoudende contrastmiddelen

• Insectengif (wespen-, bijen-, en hommelgif), en –speeksel (daas!)
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