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•  Manifestations variables : 
– par leur sévérité : CM/SM/mastocytomes 

– par leurs mécanismes : 

•  infiltration tumorale : UP/HSM/cytopénies ET/OU 
•  dégranulation : relargage des médiateurs  

syndrome d’activation mastocytaire 
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•  Urticaire pigmentaire : mastocytose au moins cutanée 
–  1ère question : systémique ou cutanée isolée (<10% chez adulte) 
–  puis sévérité de la mastocytose systémique 
 « indépendant » de la présence ou non d’autres signes (SAMA et 
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•  Pas d’urticaire pigmentaire mais signes évocateurs d’une 
mastocytose (syndrome d’activation mastocytaire) et/ou 
certaines anaphylaxies 
–  1ère question : est-ce une mastocytose (systémique) ? Y penser et en 

faire le dc positif 
–  puis sévérité de la mastocytose systémique 



Escribano et al. Ann Hematol 2002 

SAMA 



ANAPHYLAXIE 
•  20 a 49% des patients SM 

Gonzalez de Olano et al. Clin Exp Allergy 2007 
Florian et al. Int Arch Allergy Immunol 2005 

Gullen. Clin Exp Allergy 2014 



ANAPHYLAXIES PARTICULIERES 

•  anaphylaxie répétées ou sévères ou atypiques : 
–  facteurs déclenchants multiples, mal identifiés 
–  réactions plusieurs heures après facteur déclenchant 
–  absence de cause allergique évidente : IgE négative 

•  anaphylaxie sévère aux hymenoptères (IgE+ ou -) 

 si SAMA quelque soit tryptase 
 si pas de SAMA : score REMA (tient compte de la tryptase) 

Valent et al. Am J Blood Res 2013 
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–  facteurs déclenchants multiples, mal identifiés 
–  réactions plusieurs heures après facteur déclenchant 
–  absence de cause allergique évidente : IgE négative 

•  anaphylaxie sévère aux hymenoptères (IgE+ ou -) 

 si SAMA quelque soit tryptase 
 si pas de SAMA : score REMA (tient compte de la tryptase) 

 penser à la SM même si pas de signes cutanés (UP) 
ni de SAMA ! 
 car anaphylaxie plus fréquente dans les SM sans 

UP ! Valent et al. Am J Blood Res 2013 



Alvarez-Twose et al. J Allergy Clin Immunol 2010 

REMA SCORE 
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Pardanani et al. Blood 2013 
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BOM 
•  Inflitrat multifocal, dense, bien délimité de MC formants des 

agrégats avec au moins 15 MC/agrégats (critère majeur) 

•  Giemsa (peut etre negatif)/bleu de Toluidine et tryptase/CD117 

•  Le plus souvent : MC en fuseau (critère mineur) mais non 

obligatoire  intérêt alors du marquage CD25 +++ (critère 
mineur) 

•  20% des ISM n’ont pas d’agrégats : intérêt des critères 
secondaires ++++ 

•  permet le dc des AHNMD associées (typage SM) 



Pardanani et al. Blood 2013 
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Myélogramme 
•  cytologie 
•  immunophénotypage des mastocytes 
•  mutation cKIT 



Cytologie 

•  appreciation des autres lignées (SMD/SMP) 
•  qualitatif : >25% immature ou atypique 
•  quantitatif : % de mastocytes : MCL 

Valent et al. Leuk Res 2001 



Immunophénotypage des mastocytes 
FONDAMENTAL 

•  FceRI, CD117, CD38, CD2, CD25 

•  CD25 (IL-2Ra) : meilleur marqueur des 
mastocytes clonaux 
–  Se : 90-100% (Morgado et al. Mod Pathol 2012) 

•  CD2 (LFA2) : moins fréquent que CD25 : CD25 
+/- CD2 (absence de CD2 : mastocytes plus 
immatures : ASM et MCL  plus sévère) 

•  CD30  : marqueur d’agressivité 

Alvarez-Twose et al. Int Jnl Lab Hematol 2012 



Mutation cKIT sur le myélogramme 

•  KIT (CD117) : recepteur TK de type III 
•  D816V : exon 17  critère mineur 
•  Sensibilité de la technique : problème 

essentiel +++ 
– au seuil de 0.01%  78% des ISM D816V 
– cKIT neg dans le sang : n’élimine pas la 

présence de la mutation 





Pardanani et al. Blood 2013 
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Tryptase 
•  Augmentation non pathognomonique de SM 

–  LA 
–  LMC, LMMC 
–  LCE 
–  MDS 
–  I Rénale 

•  Cut off de 20 ng/mL ! Se : 90% (tryptase <20 
n’écarte pas le dc) et Spe de 98% pour le diagnostic 
de MS 

•  4/14 patients avec des signes d’activation 
mastocytaire, sans UP et avec tryptase<10 microg/L 
ont une SM sur les données myelo/BOM (Alvarez-Twose I et 
al. Int Arch Allergy Immunol 2011) 



Pardanani et al. Blood 2013 
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critères WHO non remplis (PAS de critère majeur) 

mais avec mastocytes clonaux (exprimant CD25 
et/ou avec mutation cKIT) et SAMA/anaphylaxie 

 syndrome d’activation mastocytaire CLONAL 
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Pardanani et al. Blood 2013 
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Pardanani et al. Blood 2001 

bilan initial : radiographie osseuse et osteodensitométrie; TDM TAP 
(+ analyse fenetre osseuse); NFS, TP/bilan hépatique et malabsorption (albumine/préalbumine)   



Valent et al. Eur J Clin Invest 2007 



CONCLUSION 
•  Evoquer une SM peut être simple (UP/

degranulation) ou pas (anaphylaxie inexpliquée 
à bilan allergologique négatif et isolée sans UP 
ni dégranulation) 

•  Diagnostic : bon dialogue clinicobiologique à 
organiser 

•  Si on pense à une SM : il faut suivre les critères 
WHO et ne pas s’arreter à une tryptase normale 

•  Intérêt pronostique/thérapeutique/édcucatif 
•  CEREMAST (Necker/Pr Hermine) et AFIRMM : 

aide +++ (RCP/prélèvement) 





Atopie, anaphylaxie et mastocytose 
•  Prévalence atopie/mastocytose similaire 

population générale (31 à 36%)  
Brockow JAAD 2003, Muller Allergy 1990 

•  Gonzalez de Olano et al:  
– 31,2% rhinites, 7,3% asthmes et 24,5% 

conjonctivites allergiques 
– 5,5% de réactions aux AINS chez mastocytoses/ 

1,4 à 3,4% population générale (11,1% 
anaphylaxies et 14,2% urticaires) 

– 5,5% de réactions aux β-lactamines chez 
mastocytoses/ 2 à 4% population générale (5,5% 
anaphylaxies et 19% urticaires) 

Gonzalez de Olano Clinical Exp Allergy 2007 

•    


