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Anafylaxi ar en akut insattande, svar systemisk éverkanslig-
hetsreaktion fran flera organsystem som alltid inkluderar en
svar respiratorisk och/eller kardiovaskular paverkan och som
dessutom engagerar hud och slemhinnor (Fakta 1) [1, 2]. En-
bart urtikaria, angio6dem, rinokonjunktivit eller gastroin-
testinala symtom ar saledes inte anafylaxi. Enligt gallande
nomenklatur anvands termen allergisk anafylaxi vid immu-
nologiskt formedlade reaktioner och termen icke-allergisk
anafylaxi vid icke-immunologiska orsaker, till exempel dver-
kanslighet mot NSAID eller vid fysisk anstrangning. Patien-
ter med idiopatisk anafylaxi (cirka 40 procent av fallen) kan
inte klassificeras i nagon av dessa kategorier. Dessa patienter
drabbas av aterkommande anafylaxi dar man trots en grund-
lig utredning inte finner ndgon séker utlésande orsak [3].
Utvecklingen inom mastcellshiologin har forbattrat var
forstaelse av bakomliggande mekanismer vid mastcellssjuk-
domar. Det finns en rad olika tillstdnd med symtom som
indikerar en mastcellsaktivering, bland annat systemisk
mastocytos. Det finns dock &nnu ingen konsensus om defi-
nition och benamning pd mastcellsaktiverande sjukdomar
[4, 5]. Syftet med denna Oversikt &r att beskriva relationen
mellan systemisk mastocytos och idiopatisk anafylaxi uti-
fran dagens kunskap.

Systemisk mastocytos, en klonal mastcellssjukdom
Systemisk mastocytos ar en klonal mastcellssjukdom som ka-
rakteriseras av ackumulering, aktivering och tillvaxt av mast-
celler i minst ett extrakutant organ som benmarg, lever, mjélte,
lymfkdortlar eller mag—tarmkanalen [6-8]. Sjukdomen &r sall-
synt och drabbar foretradesvis vuxna i aldrarna 20-50 ar. En
rad olika varianter av systemisk mastocytos forekommer.
Varldshélsoorganisationen, WHO, har darfor delat in sjukdo-
men i flera undergrupper. Cirka 85 procent har en systemisk
mastocytos med god prognos. En omfattande genomgang av
sjukdomen har tidigare publicerats i Lakartidningen [8].

Den kliniska bilden visar en stor heterogenitet och inklude-
rar recidiverande, oforklarlig eller svar anafylaxi. De kliniska
symtomen orsakas av frisattning av mediatorer fran mastcel-
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mfakta 1. definition av anafylaxi

Anafylaxi foreligger med

>95 procents sannolikhet om
foljande kriterier uppfylls:

= Akut insattande (fran

och &tminstone ett av
foljande:
= Respiratorisk paverkan
(dyspné, bronkospasm,
minuter till timmar) svar stridor, hypoxi, cyanos,
systemisk dverkanslig- andningsstopp)
hetsreaktion med = Kardiovaskular paverkan
engagemang av hud, (hypotension med systo-
slemhinnor eller bada liskt blodtryck <90 mmHg,
(utbredd urtikaria, klada, synkope, inkontinens,
rodnad, svullnad av cirkulatorisk chock,
lappar/tunga/uvula) hjartstopp)

lerna, till exempel histamin, tryptas, leukotriener och pro-
staglandiner, och/eller av den patogena infiltrationen av
mastceller i olika védvnader, till exempel hud, skelett, tarm och
lever. Sjukdomen kan i vissa fall upptrada med enstaka, isole-
rade symtom som &r relaterade till frisattning av mastcells-
mediatorer, till exempel rodnad, klada, huvudvark, mag-
kramp, diarré, illaméende, palpitation, blodtrycksfall, synko-
pe eller presynkope, angest och trétthet. Vid andra tillfallen
kan den yttra sig som en kombination av olika symtom som
ger enklinisk bild avanafylaxi.

Diagnostik

Basalt serumtryptas (prov for tryptas som kontrolleras minst
24 timmar efter en anafylaktisk reaktion) ar en viktig bio-
markor. Ett forhojt varde (>20 ng/ml) kan fungera som pre-
diagnostisk markor. Man far dock inte glomma att i vissa fall
kan systemisk mastocytos forekomma med normala tryptas-
nivaer. Det finns darmed ett behov av nya markaérer for mast-
cellsaktivering for att kartlagga riskgrupper. Urinmetaboliter
av prostaglandin D, (PGD;) kan vara till ytterligare hjélp vid
diagnostik [9]. Den slutgiltiga diagnosen kan daremot stéllas
endast efter en positiv benmargsbiopsi.

Det finns idag valetablerade diagnostiska kriterier for syste-
misk mastocytos [6-8] (Fakta 2). Diagnosen ska vara biopsi-
verifierad och kraver férekomst av ett dverordnat och ett un-
derordnat kriterium eller forekomst av tre underordnade Kkri-
terier. Mastcellsklonalitet, som utgdr det gemensamma fyndet
hos dessa patienter, kan pavisas genom att bekrafta forekomst
av c-kit-mutationen D816V och/eller en aberrant mastcell-
spopulation i benmérgen som uttrycker CD2/CD25.

Nedan beskrivs tre fall d&r patienter efter upprepade anafy-

'
msammanfattat

Systemisk mastocytos ar en
sallsynt, klonal mastcells-
sjukdom med ackumulering
och tillvéxt av mastceller i
minst ett extrakutant organ
som benmarg, lever, mjalte,
lymfkortlar eller mag—tarm-
kanalen.

Symtombilden varierar fran
asymtomatiska fall till poten-
tiellt livshotande, aterkom-
mande, oforklarad anafylaxi.
Mastcellsklonalitet orsakar
hos dessa patienter okontrol-
lerad mastcellsaktivering.
Diagnostiken kréver samar-
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bete mellan olika speciali-
teter. Serumtryptas bor alltid
kontrolleras. Da tillstandet
kan forekomma aven vid
normala tryptasvarden ar
benmargsbiopsi den enda
sakra utredningsmetoden.
Behandlingsprincipen

vid akuta anfall &r, som vid
ovrig anafylaxi, snabbt givet
intramuskulart adrenalin.
Getingstick medfor fara,
varfor man bor 6vervaga
livslang allergenspecifik
immunterapi hos sensibili-
serade patienter.
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Figur 1. Elektronmikroskopiska bilder av vilande mastcell (uppe
till hdger) och olika stadier av degranulering efter IgE-receptor-
aktivering. Foto: Mats Block.

laktiska reaktioner har remitterats for utredning. Samtliga
patienter hade ett foérhojt basalt serumtryptas. Efter analysav
benmérgsbiopsi kunde en bakomliggande indolent systemisk
mastocytos, den vanligaste varianten hos vuxna, bekréftas
hos samtliga patienter.

Fall 1: Fallet géller en 42-arig tidigare vasentligen frisk man
som sedan 1988 besvérats av oforklarliga 6verkanslighetsreak-
tioner. Patienten beskriver att en typisk reaktion alltid inleds
med en diffus kansla av illaméende, snabbt foljt av hjartklapp-
ning da pulsen kan ga upp till cirka 150 slag/minut. Strax efter
de forsta symtomen kdnner han stickningar i tungan, han svet-
tas, blir rod i ansiktet och pa resten av kroppen. Beroende pa
svarighetsgrad kommer inom ett par minuter svimningskans-
la, »det svartnar for 6gonen«. Patienten maste da lagga sig ner
och halla fétterna hogt. Det kan kéannas slemmigt i halsen och
bli svart att svélja. Forloppet fram till kanslan i hals och svalg
tar cirka 10 minuter. Symtomen klingar av olika snabbt beroen-
de pa attackens styrka. Vid mycket kraftiga attacker kan det ga
minst 30 minuter innan en viss forbattring marks. Efter en at-
tack tillstoter oftast en mycket svar huvudvark, kéldfrossa och
illaméende kopplat till svullnad i mun och tunga. Svullnaden
kvarstar vanligtvis manga timmar efter en attack.

I detta fall finns ingen direkt korrelation med fysisk an-
strangning, fédoamnesintag, lakemedelsintag eller tempera-
turférandringar. Cirka en tredjedel av reaktionerna kommer
under natten. Nagra ganger har man noterat blodtryckssank-
ning. Nar akutvard behovts har patienten vanligtvis fatt
dropp samt adrenalin och/eller betametason. Vid fyra fem
tillfallen har han varit helt medvetslos och vardats pa inten-
sivvardsavdelning. Omfattande endokrinologiska, kardiolo-
giska och neurologiska utredningar vid olika sjukhus har inte
kunnat faststalla orsaken till besvéren. En tidigare allergiut-
redning pavisade gras- och bjérkpollenallergi utan astmatis-
ka besvar. Daremot fann man inte nagon allergi mot fédoam-
nen, insektsstick eller lakemedel.

Fall 2: En 53-arig tidigare vasentligen frisk man, utan atopisk
bendgenhet, utvecklade 1999 en ofdrklarlig reaktion. Under
en bilresa fran arbetet sdg patienten nagra inbrottstjuvar och
bérjade jagadem med bilen. Pl6tsligt kdnde han ndstappa, fick

lakartidningen nr 9—-10 2012 volym 109

angest och andnéd, och det borjade klia pa kroppen. Han lyck-
ades stoppa bilen innan han svimmade av och fick urinav-
gang. Han fordes med ambulans till det lokala sjukhuset, dar
han vardades i tvd dagar. Nagra manader senare gjordes en
allergiutredning pa det lokala sjukhuset, men utredningen
kunde inte pavisa nagon orsak till reaktionen. Det framkom
dock att patienten tagit en tablett diklofenak cirka en timme
fore reaktionen, och man ansag darfor att den var utlost av di-
klofenak. Efter allergiutredning fick patienten adrenalinpen-
na, men sedan receptet gatt ut fornyades det inte.

Foljande ar fick mannen lindrigare reaktioner men sokte inte
akut vard forran i maj 2009. Da vaknade han vid 8-tiden en
helgdag och at frukost. Tva timmar senare, nar han nyss kom-
mit ut ur duschen, sa han till sin fru att han kande sig »aller-
gisk«. Reaktionen padminde om de reaktioner han haft under
1990-talet. Darefter kom patienten inte ihag vad som hande.

Hans fru beréttade senare att maken blivit rod 6ver krop-
pen och bérjat klia sig. Han blev blalila i ansiktet, hade svart
attandas och gick till soffan och lade sig. Hustrun fragade om
han hade onti brostet, vilket patienten fornekade. Hon ringde
da efter ambulans. Under tiden observerade hon att maken
andades tyngre och tyngre. Mannen kraktes och borjade
krampa. Ambulansen kom cirka 10 min efter symtomdebu-
ten. Patienten var da medvetslés och utan puls. Akut hjart—
lungraddning paborjades, och han fick sammanlagt 8 mg
adrenalin samt 300 mg amiodaron. Aven kylbehandling gavs,
men nar man hade natt en temperatur pa omkring 33 grader
fick patienten ventrikelflimmer och defibrillerades tva gang-
er. Darefter noterades normal rytm och puls.

Vid ankomsten till akutmottagningen var patienten fortfa-
rande medvetslds och fick betametason intravendst pa miss-
tanke om anafylaxi. Han vardades sedan pé intensivvardsav-
delning under en vecka. En omfattande kardiologisk, endo-
krinologisk och neurologisk utredning genomférdes utan att
man kunde finna ndgon klar orsak. Patienten fick en mindre
hjarnskada i samband med reaktionen, vilken kravde langva-
rig rehabilitering. Sd smaningom dterhamtade han sig relativt
bra, men en viss svaghet i vanster sida kvarstod. Patienten
kunde aterga till arbetet.

Fall 3: En 63-arig man som sedan mitten av 1990-talet peri-
odvis besvérats av aterkommande hudutslag, klada, oklar ta-
kykardi, rodnad och trétthet fick 1998 ett getingstick och rea-
gerade inom en minut med yrsel, hjartklappning och and-
ningssvarigheter och svimmade sedan av. Mannen sokte vard
pa akutsjukhus och fick sedvanlig behandling. Under en vis-
telse i Thailand 2003 fick patienten ytterligare ett insekts-
stick, férmodligen av en geting. Han fick omedelbartyrsel och
svimningské&nslamen tog genast sin adrenalinpenna, varefter
reaktionen klingade av.

Patienten sokte 2005 vid upprepade tillfallen vard pa akut-

mfakta 2. diagnoskriterier

Diagnosen systemisk masto-
cytos kraver att ett éverord-
nat och ett underordnat krite-
rium, eller tre underordnade
kriterier, foreligger.

mastceller per aggregat)
Underordnade kriterier

= Atypisk morfologi hos
mastceller i benmarg eller
annan vavnad (>25 procent)
* Forekomst av D816V c-kit-
mutation hos mastceller

* Férekomst av mastceller i
benmargen som uttrycker
CD2 och/eller CD25

e Serumtryptas >20 ng/ml

Overordnat kriterieum

Flera multifokala mastcells-
infiltrat i benmarg, lever,
mjalte, lymfkortlar eller
annan vavnad an hud (>15
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mfakta 3. lakemedel

Rekommenderade lakemedel
vid mediatorfrisattnings-
symtom hos patienter med
systemisk mastocytos

Antihistaminer: Bade H;- och
H,-antagonister rekommen-
deras vid samtliga hudreak-
tioner. H-antagonister &ven
vid ventrikelulkus.
Antileukotriener: Trots att
det inte finns n&gra randomi-
serade, kontrollerade studier
finner man hos dessa patien-
terivissa fall en tillaggs-
effekt till antihistaminer.
Natriumkromoglikat (Lomu-
dal G.1.): Preparatet rekom-
menderas framfor allt vid

mfakta 4. profylax

For att kunna ge en skraddar-
sydd profylax och for att man
ska kunna gora en individuell
riskbedémning och kartlagga
eventuell allergi mot
fodoamnen, lakemedel och
insekter samt 6vriga utlésan-
de faktorer ska samtliga pa-
tienter genomga gangse al-
lergologisk utredning.
Anafylaxibenégna patienter
ska utrustas med adrenalin-
penna och tréana injektions-
teknik under tillsyn.

gastrointestinala symtom
som magkramp och diarré.
Adrenalin: Adrenalin bor
anvandas frikostigt hos
anafylaxibenégna patienter
vid akut anfall.

ASA/NSAID: Trots att dessa
lakemedel kan utlésa mast-
cellsdegranulering hos vissa

patienter rapporteras de kun-

na ha gynnsam profylaktisk
effekt hos andra for att fore-
bygga reaktioner. Kontrolle-
rade studier behovs.
Omalizumab har prévats ex
juvantibus hos patienter med
tata anafylaxiepisoder. Kont-
rollerade studier behovs for
att utvardera effekten.

Livslang allergenspecifik
immunterapi med getinggift
ges i férekommande fall.
Betablockerare och ACE-
hé@mmare anvands endast
efter sarskilt dvervagande.
Narkoslékare maste informe-
ras om att mastocytos fore-
ligger infor en operation for
att i mojligaste méan undvika
histaminfrisattande lake-
medel som opiater, muskel-
relaxantia och rontgenkon-
trast.

mottagning pa grund av recidiverande central bréstsmérta.
Utredning med bland annat arbetsprov och koronarangiogra-
fi kunde inte pavisa ndgon kardiologisk sjukdom. Eftersom
patienten dven hade urtikaria remitterades han till hudklinik
dar man diagnostiserade urticaria pigmentosa.

Patienten beskriver sina besvar med att han far en allméan
varmekansla, speciellt efter maltider. Besvaren forsamras
under vinterhalvaret. Han tar antihistamintabletter och har
under vintermanaderna provat psoralenbehandling med
UVA-ljus (PUVA) mot urticaria pigmentosa med god effekt.
Omfattande allergiutredning har visat sensibilisering for ge-
tinggift, varfor han genomgar allergenspecifik immunterapi
(hyposensibilisering) med getinggiftextrakt. I 6vrigthar man
inte funnit nagon sensibilisering mot pollen, palsdjur, fodo-
amnen eller lakemedel.

Differentialdiagnostik

Eftersom symtombilden hos dessa patienter &r mycket varie-
rande och komplex kan vagen till diagnos vara mycket lang
och svar. Det finns dock ledtradar i laboratoriefynd och den
kliniska bilden som kan leda till ratt diagnos.

Diagnosen kraver samlad kompetens inom olika specialite-
ter, inkluderande allergologi, dermatologi, endokrinologi, he-
matologi, klinisk immunologi och klinisk patologi. For att opti-
mera utredning, diagnostik, behandling och uppféljning har
detbildats ett mastocytoscentrumvid Karolinska universitets-
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sjukhuset—Karolinska institutet [8]. Hittills har man dér ge-
nomfort utredningar av ndrmare 100 patienter med misstéankt
systemisk mastocytos med bland annat benmérgsbiopsi, analys
av c-kit-mutation, komplett allergiutredning, méatning av se-
rumtryptas etc. | de 95 fall dar benmaérgsbiopsi tagits har 57 pa-
tienter visats ha systemisk mastocytos (60 procent). 38 av de 95
utredda patienterna hade haft aterkommande, oférklarade eller
svara anafylaktiska reaktioner (40 procent), 22 av dessa fick di-
agnosen systemisk mastocytos efter utredningen (58 procent).

Systemisk mastocytos och anafylaxi

Man har sedan lange observerat ett starkt samband mellan
systemisk mastocytos och anafylaxi, vilket har rapporterats
vid flera tillfallen [10-13]. Enligt olika studier har férekomst
av aterkommande anafylaktiska reaktioner hos mastocytos-
patienter berdaknats till 20-56 procent [2]. Dessa kliniska stu-
dier stods av vara egna observationer, dar ungefar var tredje
mastocytospatient har symtom med aterkommande anafy-
laxi, vilket innebar tusen ganger hogre risk for anafylaxi an
hos den allménna befolkningen.

Anafylaxi hos patienter med systemisk mastocytos skiljer
sig mekanistiskt fran évrig anafylaxi, varfor man kan kalla
dettaforenirreguljar anafylaxi. Gemensamt for dessa patien-
ter ar att det finns en bakomliggande mastcellsklonalitet.
Detta medfor bland annat en okontrollerad mastcellsaktive-
ring, och reaktionerna provoceras av den inneboende defek-
ten i mastcellerna [14].

Trots att mastcellen hos dessa patienter kan spontanaktive-
ras finns det ett antal utldsande faktorer som underlattar eller
paverkar aktiveringstroskeln. Getinggift ar en kand riskfaktor,
som sanker mastcellernas aktiveringstroskel. Detta samband
har varit foremal for ett antal studier [15-19]. En av de senaste
[4] analyserade 379 patienter som hade haft en systemisk dver-
kanslighetsreaktion (inte nddvandigtvis anafylaxi) i samband
med getingstick. 44 (11,6 procent) patienter hade ett férhojt ba-
salttryptasvarde, och 33 av dessagenomgick senare benmargs-
biopsi. Systemisk mastocytos kunde diagnostiseras hos 21
biopserade patienter. Bland 6vriga utlésande faktorer finns
kyla, varme, fysisk anstrdngning, vissa lakemedel (opiater,
muskelrelaxantia, rontgenkontrast, NSAID), alkohol, hist-
aminfrisattande fédodmnen (choklad, salami, ost, rodvin, skal-
djur, agg med flera). Man bor dock komma ihag att inte alla pa-
tienter reagerar pa dessa utlosande faktorer.

Behandling, riskbeddmning och profylax

Eftersom de flesta patienter med systemisk mastocytos drab-
bas av symtom orsakade av frisattning av mastcellsmediato-
rer riktas huvudbehandlingen mot dessa mediatorer och de-
ras effekter [20]. En sammanfattning av dessa lakemedel re-
dovisas i Fakta 3. Cytoreduktiv terapi kan vara aktuell vid
mer aggressiva sjukdomsvarianter, vilket inte ndrmare disku-
teras i denna oversikt.

Det finns d&nnu ingen majlighet att utifran den kliniska bil-
den férutsdga vilka anafylaxipatienter som har storre risk for
att ha en bakomliggande mastcellsklonalitet. Darfor bor ut-
redning med benmargsbiopsi 6vervigas for nedanstéende pa-
tientgrupper:

- patienter med recidiverande, oférklarad anafylaxi vid at-
minstone 3 tillfallen

- patienter som fatt bi- eller getingstick och utvecklat anafy-
laxi med svar kardiovaskuldr paverkan, oavsett eventuell

IgE-sensibilisering.

Eftersom inte alla patienter reagerar pa samtliga utlosande
faktorer medfor detta svarigheter vid radgivning, och det
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krévs en skréaddarsydd riskbedémning i varje enskilt fall. All-
méanna rekommenderade forsiktighetsatgarder sammanfat-
tasi Fakta4.

Konklusion

For patienter som drabbas av aterkommande, oprovocerad el-
ler svéar anafylaxi bor diagnosen systemisk mastocytos 6ver-
végas. Det &r ett sallsynt men mycket komplext tillstdnd som
kraver samarbete mellan olikakliniker. Prov pa serumtryptas
har stor betydelse for att gora en preliminar riskbedémning.
Man far dock inte glommaatt systemisk mastocytos kan fore-
komma dven vid normala tryptasvarden. An sa lange utgor
benmargsbiopsi den enda sékra utredningsmetoden for att
utesluta misstanken om systemisk mastocytos.

m Potentiella bindningar eller javsférhallanden: Inga uppgivna.

REFERENSER 10. Koide T, Nakajima T, Makifuchi T,

1. GulenT, Gottberg L. Anafylaxi FukuharaN. Systemic mastocyto-
—en potentiellt livshotande syste- sisand recurrentanaphylactic
misk reaktion. Lakartidningen. shock. Lancet. 2002;359(9323):
2007;104:1982-6. 2084.

2. Sampson HA, Mufioz-Furlong A, 11. ZainaAS,Horn IE, Haj M. Ten
Campbell RL, Adkinson NF Jr, years of recurrent syncope due to
Bock SA, Branum A, et al. Second mastocytosis. Isr Med Assoc J.
symposium on the definitionand 2001;3(9):712.
management of anaphylaxis:sum-  12. Brockow K, Jofer C, Behrendt H,
mary report—Second National Ring J. Anaphylaxisin patients
Institute of Allergy and Infectious with mastocytosis: astudy on
Disease/Food Allergy and Ana- history, clinical features and risk
phylaxis Network symposium. J factorsin 120 patients. Allergy.
Allergy Clin Immunol. 2006;117: 2008;63:226-32.

391-7. 13. Miller UR, HaeberliG. The

3. Ditto AM, HarrisKE, Krasnick J, problem of anaphylaxis and
Miller MA, Patterson R. Idiopath- mastocytosis. Curr Allergy
icanaphylaxis: aseries of 335 AsthmaRep.2009;9:64-70.
cases. AnnAllergy Asthmalmmu-  14. NagataH, Worobec AS, Oh CK,
nol.1996;77:285-91. Chowdhury BA, Tannenbaum S,

4. BonadonnaP, Perbellini O, Passa- Suzuki Y, Metcalfe DD. Identifi-
lacqua G, Caruso B, Colarossi S, cation of a point mutation in the
Dal Fior D, etal. Clonal mastcell catalytic domain of the proto-
disorders in patients with syste- oncogene c-kitin peripheral blood
mic reactions to Hymenoptera mononuclear cells of patients who
stingsand increased serum tryp- have mastocytosis with an associ-
tase levels. J Allergy Clin Immu- ated hematologic disorder. Proc
nol.2009;123:680-6. Natl Acad Sci USA.1995;92:

5. Alvarez-Twose I, Gonzalez de Ola- 10560-4.
no D, Sdnchez-Mufioz L, Matito A, 15. KorsJW,van Doormaal JJ, de
Esteban-Lépez M1, Vega A, etal. Monchy JG. Anaphylactoid shock
Clinical, biological, and molecular following Hymenopterastingasa
characteristics of clonal mast cell presenting symtom of systemic
disorders presenting with syste- mastocytosis. J Intern Med. 1993;
mic mast cell activation symptoms. 233:255-8.

JAllergy Clin Immunol. 2010; 16. RueffF, Placzek M, PrzybillaB.
125(6):1269-78. Mastocytosis and Hymenoptera

6. ValentP, Akin C, EscribanoL, Fo- venomallergy. Curr Opin Allergy
dinger M, Hartmann K, Brockow Clin Immunol. 2006;6:284-8.

K, etal. Standards and standardi- 17. Haeberli G, Bronnimann M, Hun-
zation in mastocytosis: consensus ziker T, Muller U. Elevated basal
statements on diagnostics, treat- serum tryptase and hymenoptera
ment recommendationsand re- venom allergy: relation to severity
sponse criteria. Eur J Clin Invest. of sting reactions and to safety
2007;37:435-53. and efficacy of venom immunoth-

7. Metcalfe DD. Mast cellsand mas- erapy. Clin Exp Allergy. 2003;33:
tocytosis. Blood. 2008;112:946- 1216-20.

56. 18. Kranke B, Sturm G, Aberer W.

8. Hégglund H, Giilen T, Saaf M, San- Negative venom skin test results
der B, Nilsson G. Mastocytos—en and mastocytosis. JAllergy Clin
sjukdom med manga ansikten. Immunol.2004;113:180-1.
Utredningoch behandlingbérske  19. BonadonnaP, Zanottib R, Miller
i samrad med Karolinskauniver- U. Mastocytosis and insect venom
sitetssjukhuset. Lakartidningen. allergy. Curr Opin Allergy Clin
2008;105:3341-7. Immunol. 2010;10(4):347-53.

9. RobertsLJ2nd, Sweetman BJ, 20. Wilson TM, Metcalfe DD, Robyn J.
LewisRA, Austen KF, Oates JA. Treatment of systemic mastocy-
Increased production of prostag- tosis. Immunol Allergy Clin North
landin D2 in patients with syste- Am.2006;26(3):549-73.

mic mastocytosis. N Engl J Med.
1980;303:1400-4.

lakartidningen nr 9—-10 2012 volym 109

477



