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Synthèse à destination des médecins traitants 

1 Les mastocytoses : données générales 

Les mastocytoses constituent un groupe hétérogène de 

maladies liées à l’accumulation/prolifération et à l’activation de 

mastocytes pathologiques et clonaux (plus de 90% des cas) dans un ou 

plusieurs organes (peau, moelle osseuse, tube digestif, os, ganglions, 

…) (1). Ce sont des maladies rares, initialement intégrées parmi les 

syndromes myéloprolifératifs. Plus récemment les mastocytoses ont 

été individualisées de ces derniers. (2, 3, 4). La clonalité des 

mastocytoses est en lien avec une mutation  acquise « gain de 

fonction » sur le gène KIT codant pour le  récepteur KIT, 

transmembranaire à activité tyrosine-kinase. Cependant les 

mastocytoses dites non-avancées ou indolentes ont davantage 

l’évolution d’une maladie inflammatoire chronique que celle d’un 

syndrome myéloprolifératif. 

Les mastocytoses sont de présentations très diverses et de 

pronostic variable, parfois sévère. On distingue les mastocytoses 

indolentes (87%) et les mastocytoses avancées (13%) dont les 

pronostics sont opposés avec, pour les formes indolentes, une survie 

quasi-normale mais un handicap parfois important et, pour les formes 

avancées, une survie diminuée (5, 6, 7). Les mastocytoses concernent 

l’enfant et l’adulte, chez qui les évolutions respectives sont souvent 

différentes. Chez l’enfant la mastocytose est le plus souvent cutanée 

pure et très rarement systémique. Elle peut débuter très tôt dans la vie  

et régresser dans au moins 60% des cas à l’adolescence (8). 
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Chez l’adulte, la maladie est le plus souvent systémique, bien 

que des formes cutanées pures puissent être observées (9). La 

mastocytose peut se présenter avec des lésions cutanées typiques 

(81% des cas), ou sans lésion cutanée (mastocytose systémique 

uniquement médullaire) (19% des cas) (données CEREMAST non-

publiées). Certaines formes peuvent être extracutanées, par exemple à 

présentation uniquement digestive. La mastocytose cutanée chez 

l’adulte peut être isolée (15% des cas) (9), ou le plus souvent associée 

à une mastocytose systémique (MS) (70% des cas) ou plus rarement 

associée à une « pré-mastocytose systémique » (15% des cas) lorsque 

les critères sont en nombre insuffisant pour établir de façon stricte le 

diagnostic de mastocytose systémique. La pré-MS est une entité 

décrite en 2016 (10). Elle se définit  chez un patient ayant eu un bilan 

complet de MS, par l’absence de tous les critères diagnostiques de 

MS, à savoir la présence de un ou deux critères mineurs de MS, dont 

un critère de clonalité sans le critère majeur. Cette entité n’est pas 

encore reconnue par l’OMS.  

Les présentations cliniques sont en rapport avec l’activation 

mastocytaire ou avec l’accumulation de mastocytes dans les organes 

ou avec les deux processus concomitants et peuvent correspondre aux 

tableaux suivants : 

(1) Patient avec symptômes d’activation mastocytaire hétérogènes, 

récurrents et de gravité variable, pouvant mettre en jeu le 

pronostic vital comme lors d’un choc anaphylactique  

(2) Patients avec ostéoporose avec ou sans fracture 

osseusepathologique (11, 12, 13, 14, 15, 16)  
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(3) Patients avec signes spécifiques liés à l’accumulation des 

mastocytes pathologiques dans au moins un organe : signes 

cutanés, hépato-splénomégalie/adénomégalies, cytopénies etc.  

(4) Patient présentant l’association des tableaux 1+2+3, 1+2, 1+3 

ou 2+3 

 

Tableau 1 : Les principaux éléments du diagnostic des différents types 

de mastocytoses  

Le médecin généraliste doit évoquer une mastocytose chez l’adulte 

et orienter le patient vers un spécialiste* de la mastocytose devant 

les signes cliniques suivants : 

���� Lésions cutanées pigmentées fixes maculo-papuleuses plus ou 

moins étendues (Figure 1) avec un signe de Darier 

positif correspondant à un tableau d’ urticaire dite pigmentaire 

(Figure 2) ; 

���� Lésions cutanées télangiectasiques du tronc et des membres 

supérieurs avec ou sans signe de Darier correspondant à une 

forme télangiectasique appelée Telangiectasia macularis eruptiva 

perstans (TMEP) (Figure 3) ; 

���� Lésions cutanées érythémato-violacées plus ou moins diffuses 

(Figure 4) avec la présence du  signe de Darier ; 

���� Présence de symptômes d’activation mastocytaire intéressant au 

moins deux organes (17) (Annexe 1) sans autre cause identifiée et 

évoluant par poussées souvent d’apparition spontanée et de façon 

récurrente et/ou chronique ; 
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���� Présence de réactions anaphylactiques répétées survenant après 

piqûres d’hyménoptères, « avec parfois des délais plus tardifs 

dépassant l’heure suivant la piqûre d’hyménoptère ;  

���� Présence de réaction anaphylactique sans étiologie retrouvée  

(enquête allergologique négative) ; 

���� Présence de réaction anaphylactique avec allergie connue et  avec 

un taux de tryptase sérique basale élevé par rapport à la normale, 

à distance de la réaction ; 

���� Présence de réactions anaphylactiques sévères aux piqûres 

d’hyménoptères avec des paramètres de sensibilisation très faibles 

(taux d’IgE spécifiques très bas, parfois inférieurs à 1 kU/L, et/ou 

tests cutanés négatifs) ; 

���� Présence d’ostéoporose précoce inéxpliquée par le bilan de 

première intention et/ou de fractures vertébrales répétées à basse 

énergie (faible traumatisme); 

���� Présence de plusieurs items notés ci-dessus chez le même patient.  

 

Quelle conduite à tenir ? 

���� Adresser le patient à un dermatologue en cas de lésion cutanée 

suspecte pour la réalisation d’une biopsie cutanée (analyse 

complète microscopique, immunohistochimique et par biologie 

moléculaire) et bilan systémique si présence d’un handicap (à 

évaluer). 

���� Proposer un traitement symptomatique de première ligne. 

���� Adresser le patient à un centre de compétence/référence des 

mastocytose pour proposition d’un traitement de fond.  



11 
 

Centres de référence des mastocytoses/Juin 2022 
 
 

 

Implication du médecin traitant dans le suivi du patient 

���� Surveillance de la tolérance des traitements et de l’amélioration 

des symptômes et des handicaps 

���� Surveillance de l’amélioration de la Qualité de Vie (QdV)  

 

La liste des médecins spécialisés dans la mastocytose est disponible 

sur le site de la filière MARIH : www.marih.fr  

 Le présent PNDS décrit la prise en charge des mastocytoses 

dites non avancées ou indolentes (la mastocytose cutanée isolée, la 

pré-mastocytose systémique, la mastocytose systémique indolente et 

la mastocytose smoldering (lentement progressive)) chez l’adulte.  

2 Les mastocytoses cutanées isolées et 

systémiques : présentations cliniques  

 

2.1 Mastocytose cutanée  

 
2.1.1 Signes cliniques  

La mastocytose cutanée se manifeste par des lésions cutanées 

de type maculo-papules multiples pigmentées et inflammatoires plus 

ou moins étendues, parfois groupées en plaques et placards. Le signe 

de Darier est caractéristique : il consiste en un gonflement avec 

accentuation de l’érythème après quelques minutes (2 à 3 min) suite 
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au frottement d’une ou plusieurs lésion(s) pigmentée(s) avec un 

abaisse-langue (Figure 2). Le phénotype clinique de ces lésions 

consiste soit en des maculo-papules de couleur homogène, chamois, 

chair, marron foncée  et/ou rouge-violacée de taille variable 

(monomorphes ou polymorphes (taille et aspect variable)), soit en des 

maculo-papules érythémateuses parsemées de télangiectasies. Les 

lésions peuvent être localisées (par exemple dans les plis) ou étendues 

sur l’enssemble du tégument. Elles atteignent rarement le visage, les 

zones palmo-plantaires, génitales (18) ou le cuir chevelu. Elles 

peuvent être prurigineuses. 

Un dermographisme, non spécifique, peut être présent en 

dehors des lésions pigmentées et devra être recherché (20%) (19).  

(Figure 5). 

 
2.1.2 Diagnostic positif de mastocytose cutanée 

 

Le diagnostic de mastocytose cutanée repose sur l’association 

du critère majeur (clinique voir le pragraphe 2.1.1) et d’un critère 

mineur parmi les suivants : critère histologique 

(immunohistochimique) et critère de biologie moléculaire 

(identification de la mutation KIT D816V dans la peau) (20). 

Ainsi, le diagnostic de mastocytose cutanée peut être confirmé 

par l’examen anatomopathologique et immunohistologique de la peau 

– avec anticorps (Ac) anti-CD117 (anti-KIT), Ac anti-Tryptase, 

complété ou non d’Ac anti-CD2, Ac anti-CD25, Ac anti-CD30 - ou 

par la recherche de la mutation de KIT dans la peau. Les biopsies sont 
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faites avec des punchs de 4 mm après anesthésie locale avec de la 

xylocaine simple ou adrénalinée.  

En anatomopathologie, il est mis en évidence une 

augmentation du nombre de mastocytes dans le derme (20), avec dans 

la forme de phénotype clinique classique plus de 20 

mastocytes/champ à fort grossissement (X 40) (21). Ces mastocytes 

peuvent être d’aspect atypique, fusiforme, et disposés autour de 

vaisseaux dilatés (22), disséminés dans le derme et/ou groupés en 

amas de plus de 15 mastocytes (21). Les mastocytes sont mieux 

identifiables après immunomarquage avec l’Ac anti-tryptase ou l’anti-

CD117 (1, 23). Une pigmentation de la couche basale épidermique et 

la présence d’éosinophiles dans le derme (24) peuvent être mises en 

évidence.  

La recherche de la mutation KIT D816V doit se faire par ASO-

qPCR ou la PCR Digitale (techniques consensuelles en Europe) à 

partir d’ADN extrait des lésions cutanées par une technique 

d’amplification d’allèle spécifique de la mutation KIT D816V (25, 

26). A noter que ces techniques sont dorénavant disponibles dans 

plusieurs laboratoires de Biologie Médicale en France. Si le résultat 

est négaitf l’analyse de la séquence codante entière du gène KIT peut 

se faire à partir de l’ARN extrait des lésions cutanées par technique 

par technique de séquençage (CNR de Marseille) (27) Il a été 

recemment montré que dans 43% des cas d’urticaire pigmentaire, le 

diagnostic est fait exclusivement grâce à l’identification de la 

mutation KIT D816V dans la peau, car l’examen 

immunohistochimique est négatif (28). 
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Comme exposé antérieurement, la mastocytose cutanée chez 

l’adulte peut être isolée (15% des cas) ou associée à une atteinte pré- 

ou systémique (85% des cas) (9). 

Un score d’aide à l’évaluation du risque d’atteinte systémique 

(MS) chez un patient ayant déjà un diagnostic de mastocytose cutanée 

a récemment été proposé (29) (Annexe 2). Ce score établi une valeur 

entre -1 et 5, selon le taux de tryptase sérique (TS), la présence de 

douleurs osseuses ou d’ostéoporose et la présence de symptômes 

constitutionels ou cardiovasculaires. Un score de -1 ou 0 confère un 

faible risque d’avoir une MS (0,7% à 25%), un score de 1 ou 2 points 

confère un risque intermédiaire d’avoir une MS (47% à 71%) et un 

score de 3 à 5 est associé à un haut risque de MS (87% à 98%).  

 

2.2. Mastocytose systémique  

2.2.1. Signes cliniques  

Dans 80% des cas, la mastocytose systémique se manifeste par 

des lésions cutanées (30). 

La mastocytose sans lésions cutanées (20% des cas) peut se 

présenter cliniquement avec : 

• Des symptômes d’activation mastocytaire (Annexe 1) 

intéressant au moins deux organes et évoluant de façon 

récurrente et/ou chronique ; 

• Des anaphylaxies plus ou moins sévères pour lesquelles un 

allergène est non trouvé ; 
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• Une mauvaise tolérance de la désensibilisation au venin 

d’hyménoptères (abeille, guêpes), malgré une ascension lente 

des paliers de désensibilisation et hors réactions locales ; 

• Une ostéoporose précoce et/ou des fractures vertébrales de 

basse énergie (faible traumatisme) sans cause classique 

d’ostéoporose ; 

• Des cytopénies (anémie, thrombopénie, leucopénie) ou une 

myélémie, monocytose, mastocytes circulants pouvant aboutir 

à un diagnostic de mastocytose systémique avancée ; 

• Des anomalies du bilan hépatique (cholestase) sans autre cause 

pouvant aboutir à un diagnostic de mastocytose systémique 

avancée ; 

• Des troubles à type de malabsorbtion avec hypoalbuminémie et 

perte de plus de 10% du poids initial sans autre cause 

conduisant au diagnostic de mastocytose systémique avancée ; 

• Une organomégalie : hépatomégalie et/ou splénomégalie pour 

les plus fréquentes. 

 

2.2.2. Diagnostic positif de mastocytose systémique  

La mastocytose systémique est confirmée après réalisation 

d’un bilan d’extension consistant en (Annexe 3) (31) : 

1. Une biopsie ostéomédullaire à la recherche du critère 

diagnostique majeur (infiltrat dense multifocal de mastocytes 

de ≥ 15 mastocytes agrégés) et du critère mineur cytologique 

(25% des mastocytes fusiformes, dégranulés) ; 

2. L’aspiration du suc médullaire pour :  
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a. Examen cytologique (myélogramme) à la recherche d’au 

moins 25% des mastocytes de cytologie anormale - 

fusiformes, dégranulés - parmi l’ensemble des mastocytes 

identifiables ; 

b. Examen immunohistochimique à la recherche de 

mastocytes (CD117+) exprimant le CD25 et/ou le CD2, ou 

l’examen immunophénotypique (en cytométrie de flux) à 

la recherche du même critère mineur mais avec des 

meilleures performances diagnostiques (valeurs 

prédictives positives de 96,2% à 100% et négatives de 

48,7% à 87,6%) (32) ; 

c. La recherche de la mutation D816V du gène KIT, qui 

est positive dans plus de 94% des cas de mastocytose 

systémique. Cette recherche doit se faire par ASO-

qPCR ou par PCR digitale à partir d’ADN extrait de 

cellules du sang et de la moelle osseuse (technique 

consensuelle en Europe, quantitative avec un seuil de 

détéction de 0,01%). Ces techniques permettent 

également de quantifier la masse mastocytaire tumorale 

(charge allélique) en exprimant la fraction allélique de 

la mutation D816V de KIT circulante ou médullaire, en 

particulier pour suivre un éventuel traitement 

cytoréducteur (Cladribine, ITKs) (25, 26). A noter que 

ces techniques sont dorénavant disponibles dans 

plusieurs laboratoires de Biologie Médicale en France. 

Si jamais le résultat de cette recherche est négatif, mais 
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que la suspicion de mastocytose systémique persiste, 

l’analyse de la séquence codante entière du gène KIT 

peut se faire à partir de l’ARN extrait de la moelle 

osseuse par technique de séquençage (CNR de 

Marseille) (27, 33). La recherche de la mutation KIT 

D816V peut être effectuée sur d’autres organes comme 

le foie, le tube digestif ou tout autre organe interne 

infiltré.  

Toute autre technique génétique n’est pas 

recommandée en raison de défault de sensibilisation.   

3. Dosage de la tryptase sérique basale en dehors d’une réaction 

anaphylactique ; un taux > 20 ng/mL est un critère diagnostique 

mineur de mastocytose systémique. Ce critère mineur devra être 

réévalué à l’avenir compte tenu de l’impact de la présence d’une 

duplication du gène de l’alpha-tryptase TPSAB1 (présente chez 5% de 

la population générale) sur le taux de tryptase basal (34). 

Bien qu’ils ne soient pas encore officiellement inclus dans les 

critères diagnostiques internationaux de MS, d’autres paramètres 

semblent intéressants pour le diagnostic comme : l’identification de la 

mutation KIT D816V sur l’ADN dans le sang (ASO-qPCR ou PCR 

digitale) (25, 26), l’identification de la mutation KIT D816V dans la 

peau par ASO-qPCR ou par PCR digitale et en cas de négativité, par 

séquençage de l’ensemble des exons de KIT (9, 28) ou encore le 

dosage de la tryptase dans la moelle par la technique classique (9, 35). 

Néanmoins, l’intérêt diagnostique de ces nouveaux critères nécessite 

d’être confirmé.  
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3 Prise en charge de la mastocytose  
 

Le traitement dépend du type de mastocytose et de 

l’importance des symptômes d’activation mastocytaire. Aucun 

traitement ne dispose actuellement d’une autorisation de mise sur le 

marcher (AMM) dans les mastocytoses systémiques non-

avancées/indolentes. 

Le traitement des mastocytoses vise à limiter les symptômes en 

rapport avec la libération des médiateurs mastocytaires et l’infiltration 

tissulaire des mastocytes pathologiques. En effet, certains inhibiteurs 

de tyrosine-kinase bloquant la mutation KIT D816V sont en cours de 

développement. Ils ont pour objectif de réduire l’infiltration spécifique 

du ou des organes atteints. Le traitement varie selon le caractère 

cutané isolé ou systémique de la maladie et selon le handicap ressenti 

par le patient.   

 Ce traitement symptomatique pourra être associé à un 

traitement systémique de fond que nous détaillerons plus loin (Cf § 

3.3). 

 

3.1. Précautions générales 

    Certaines précautions sont conseillées aux patients afin d’éviter 

les poussées de dégranulation mastocytaire ou, plus grave encore, les 

anaphylaxies. Ces précautions ne sont ni strictes, ni exhaustives et 

doivent s’adapter au cas par cas. Une attention particulière doit être 

portée aux facteurs déclenchants. Ainsi, il est utile d’éviter 

l’association de plusieurs facteurs pouvant favoriser la dégranulation 
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des mastocytes comme certains aliments et médicaments, les exercices 

physiques intenses et les variations thermiques brutales lorsque ceux-

ci ont été, dans le passé, à l’origine d’un épisode de dégranulation 

mastocytaire chez le patient. En cas de choc anaphylactique antérieur 

confirmé, l’utilisation d’un stylo d’adrénaline (épinéphrine) auto-

injectable intra-musculaire que le patient doit avoir à portée de main 

en double exemplaire et qui se conserve à température ambiante, peut 

être justifiée. La dose sera de 0,3 mg si le poids est < 60 kg ou 0,5 mg 

si celui-ci est > 60 kg, 1 injection à renouveler à 15 minutes si 

nécessaire.  

       Tous les types de médicaments peuvent être source de réaction 

anaphylactique, mais une contre-indication stricte n’est posée qu’en 

présence de réaction antérieure pour un patient donné (36). 

      Les interventions chirurgicales programmées chez l’adulte 

nécessitent des précautions qui sont à fournir à l’anesthésiste. Elles 

sont actuellement bien codifiées : prémédication adéquate, choix des 

drogues en évitant certains curares, monitorage soigneux visant à 

traiter précocement toute hypotension. Des recommandations 

anesthésiques ont été publiées par Dewachter P, et al, et par Inger 

Femke Astra Bocca-Tjeertes et Annick A. J. M. Van de Ven (37, 38). 

       Le port d’une carte spécifique mentionnant le diagnostic de 

mastocytose ainsi que le médecin référent et la personne de confiance 

est utile en cas de chirurgie urgente, afin de limiter les risques 

anesthésiques. A ce titre une carte CEREMAST de la filière maladies 

rares en immunohématologie (MARIH) est disponible pour les 

patients confirmés avec mastocytose (Annexe 4). 
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      Une information du patient devra être réalisée pendant la 

consultation et renforcée par l’accès au guide numérique « 100 

questions-100 réponses sur les mastocytoses » disponible sur le site 

MARIH (https://marih.fr/documentation/informations_utiles_aux_                                                                                  

patients/documentation_utile_mastocytoses/). 

  Enfin, en cas d’urgence médicale, un guide sur Orphanet est 

disponible pour les médecins non-spécialisés (https://www. 

orphanet/data/patho/Emg/Int/fr/Mastocytoses_FR_fr_EMG_ORPHA9

8292.pdf). 

 

3.2. Traitement symptomatique 

 En l'absence de traitement curatif, la thérapeutique est 

essentiellement symptomatique et adaptée à chaque cas, même si un 

certain consensus se dégage (Annexe 5). 

 Les anti-histaminiques anti-H1 (pas d’AMM) de 2ème 

génération (levocétirizine, desloratadine…) parfois associés aux anti-

H2 (pas d’AMM) (famotidine…) sont les traitements clés utilisés en 

première intention pour bloquer les récepteurs cellulaires variés 

(endothéliaux, bronchiques, neurologiques, digestifs…) et activés par 

l’histamine. Les anti-H1 de préférence de 2ème génération (non 

sédatifs) agissent essentiellement sur les flushs et le prurit, l'effet des 

anti-H2 est plus marqué sur les manifestations gastro-duodénales (type 

ulcère, gastrite) que sur la diarrhée. Ils peuvent être associés entre eux 

pour potentialiser leurs effets notamment sur les flushs et les troubles 

digestifs.  

 L’utilisation d’un inhibiteur de la pompe à protons (pas 
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d’AMM) peut être proposée, lorsqu’il existe une efficacité partielle 

des anti-H2. 

 Les inhibiteurs des leucotriènes (montélukast) (pas d’AMM) 

peuvent agir sur le prurit et les poussées vasomotrices mais aussi en 

cas de cystite interstitielle ou d’atteinte digestive. 

 Le stabilisateur de membrane mastocytaire (cromoglycate 

disodique) est uniquement disponible sous forme de préparation 

magistrale. A une dose de 100 ou 200 mg 4 fois par jour cela permet, 

après 2 à 3 semaines d'utilisation, une diminution des symptômes 

digestifs et, parfois, une atténuation du prurit et d'autres symptômes 

systémiques. 

 L’utilisation d’un stylo d’adrénaline (épinéphrine auto-

injectable que le patient doit avoir à portée de main) est proposée au 

patient ayant un antécédent de réaction anaphylactique sévère ou très 

sévère avec choc anaphylactique. 

 La corticothérapie générale n'a qu'un effet suspensif avec 

parfois un risque de rebond à l’arrêt et un risque osseux potentiel 

délétère sur ce terrain. Elle est à proscrire à moyen ou long terme. 

Néanmoins, la corticothérapie à délitement intestinal type budésonide 

(pas d’AMM) peut être proposée dans l’atteinte digestive 

symptomatique avec une bonne efficacité, tout en limitant les effets 

indésirables d’une corticothérapie générale.  
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Tableau 1 – Eléments du diagnostic des différentes mastocytoses cutanées d’après EMC 2019  

 

Formes de 
mastocytose 

cutanée 

Contexte Lésions 
élémentaires 

Prurit Signe 
associé 

Diagnostic Traitement 

UP* - Femme ou 
homme 
jeune >40 
ans  
- Prurit 
flush, 
inconfort 
cutané de 
lésions 
pigmentées 
additives 

- Maculo-
papules 
brunâtres +/- 
erythémateus
es fixes 
- Distribution 
sur cuisses et 
thorax 

++ (premier 
symptôme) 

Signe de 
Darier 

- Biopsie 
cutanée avec 
immunomarq
uage anti-
CD117 (KIT) 
Comptage des 
mastocytes > 
20 par champ 
au 
grossissment 
x40. 
- Biopise 
cutanée pour 
la recherche 
de la 
mutation KIT 

- Symptomatique 
et traitement de 
fond si handicap 
ou progression 
clinique 
 
- Réponse 
fréquente 
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D816V dans 
la peau  
- Recherche 
de critères 
OMS 
extracutanés 
pour affirmer 
le caractère 
cutané isolé 
(14 à 16%) ou 
systémique de 
la 
mastocytose 
(85%) 

TMEP** Forme 
vasculaire 
variante 
d’UP 
(20%) 
 

Lésions 
télangiectasiq
ues du haut 
du thorax et 
des membres 

Pas de prurit Pas de 
signe de 
Darier 

- Biopsie 
cutanée avec 
immunomarq
uage anti-
CD117 (KIT) 
et recherche 
de mutation 
KIT D816V 

Traitement 
symptomatique 
et laser 
vasculaire sur 
télangiectasises 
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Critères OMS 
extracutanés 
pour le 
caractère 
cutané isolé 
ou 
systémique de 
la 
mastocytose 
(50%) 

Formes 
mixtes 
UP et TMEP 

Adultes  
 

Association 
lésionnelles 

Oui Signe de 
Darier 

Cf supra 
 

Idem 

*UP : urticaire pigmentaire ou maculo-papules pigmentées 

**TMEP= telangiectasia macularis eruptiva perstans
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Ce PNDS et la liste des actes et prestations (LAP) qui lui est adjointe 

peuvent servir de référence au médecin traitant (Médecin traitant : 

médecin désigné par le patient auprès de la Caisse d’assurance maladie) 

en concertation avec le médecin spécialiste notamment au moment 

d’établir le protocole de soins conjointement avec le médecin conseil et 

le patient, dans le cas d'une demande d'exonération du ticket modérateur 

au titre d'une affection hors liste. 
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Guide dédié aux médecins spécialistes  

1 Introduction 

L’objectif de ce protocole national de soins (PNDS) est de 

présenter aux professionnels de santé la prise en charge optimale actuelle 

et le parcours de soins d’un patient adulte atteint de mastocytose dite 

indolente : mastocytose cutanée isolée, pré-mastocytose systémique, 

mastocytose systémique indolente et mastocytose systémique 

« smoldering » (borderline). 

Ce PNDS et la liste des actes et prestations (LAP) qui lui est 

adjointe peuvent servir de référence au médecin traitant (Médecin traitant 

: médecin désigné par le patient auprès de la Caisse d’assurance maladie) 

en concertation avec le médecin spécialiste notamment au moment 

d’établir le protocole de soins conjointement avec le médecin conseil et 

le patient, dans le cas d'une demande d'exonération du ticket modérateur 

au titre d'une affection hors liste. 

Le PNDS a pour but d’homogénéiser la prise en charge et le suivi 

de la maladie afin d’améliorer la qualité de vie des patients et de leur 

entourage. 

Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas 

spécifiques, toutes les comorbidités, toutes les particularités 

thérapeutiques, protocoles de soins hospitaliers, etc. Il ne peut pas 

revendiquer l’exhaustivité des conduites de prise en charge possibles, ni 

se substituer à la responsabilité individuelle du médecin vis-à-vis de son 

patient. Ce protocole reflète cependant la démarche essentielle de prise 
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en charge d’un patient atteint de mastocytose, et sera mis à jour en 

fonction de la validation de données nouvelles. 

L’annexe bibliographique élaborée par le centre de référence est 

disponible sur le site internet web de la filière MARIH (maladies rares en 

immuno hématologie), www.marih.fr  

 
2 Évaluation initiale 

           L’examen clinique initial doit rechercher les éléments nécessaires 

au diagnostic de mastocytose, ainsi qu’au dépistage des co-morbidités. 

 

2.1 Objectifs principaux  

•      Confirmer le diagnostic de mastocytose 

•      Rechercher des facteurs de gravité et de co-morbidités 

éventuelles (Annexe 6) 

•      Préciser le type d’atteinte initiale (cutanée/systémique) et si 

elle est présente, l’étendue de l’atteinte cutanée (utiliser le 

BSA (score de surface corporelle)) 

•      Evaluer le retentissement sur la QdV (qualité de vie) (score 

MC_QoL ( 39) et DLQI)  (40) (Annexe 7 : 1.1 et 7.2) 

•     Evaluer le handicap lié à la mastocytose : BURDEN_Masto 

(41), AFIRMM (42) et ISM_ASF (43) (Annexe 7 : 7.3, 7.4 et 

7.5) 

•      Evaluer le pronostic évolutif de la maladie (Cf § 4)      

•      Poser les indications thérapeutiques. 
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2.2 Professionnels impliqués 

Le plan de traitement du patient atteint de mastocytose est sous la 

responsabilité de médecins spécialistes des pathologies 

mastocytaires (dermatologue, hématologue, interniste, rhumatologue, 

allergologue) : spécialiste hospitalier appartenant à un centre de 

référence, à un centre de compétence ou à leurs réseaux de 

correspondants (voir le site MARIH : www.marih.fr ). 

Les autres professionnels de santé pouvant intervenir dans la prise 

en charge sont : 

- Le médecin traitant référent ; 

- Tout autre spécialiste dont l’avis est nécessaire en fonction du 

tableau clinique (gastro-entérologue, cardiologue, urologue, 

neurologue et psychiatre) ; 

- Le pharmacien : délivrance des médicaments, préparations 

magistrales, recherche des risques d’interactions 

médicamenteuses 

- L’infirmier(ère) libéral(e) ou hospitalière en cas de recours à des 

injections sous-cutanées et prélèvements biologiques et/ou de 

l’hypnose; 

- Le diététicien(ne) formé(e) à la pathologie ; 

- Le kinésithérapeute, souvent impliqué dans la prise en charge ;  

- L’ostéopathe ; 

- Le psychologue ; 

- L’assistante sociale. 
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2.3 Interrogatoire des patients 

Il devra préciser :  

Les antécédents personnels chirurgicaux et médicaux (fractures 

vertébrales, ostéoporose d’étiologie non précisée et/ou fractures de basses 

énergie), allergologique (notamment antécédents de réaction 

anaphylactique, syncope) et hématologiques pour s’orienter sur la 

classification de la mastocytose : indolente ou avancée.  

 Les antécédents familiaux de mastocytose ou de signes 

d’activation mastocytaire. 

Les signes généraux (Poids/Performance status selon l’OMS, 

Karnofsky) (44) (Annexe 8). 

           Il recherchera un éventuel désir de grossesse ou la prise d’une 

contraception (en particulier si un traitement tératogène est envisagé). 

           Il appréciera l’impact sur la qualité de vie, l’état psychologique 

(dépression - échelle d’évaluation dans annexe 9 -, anxiété) et cognitif 

(troubles de la concentration, de l’attention, de la mémoire et du 

sommeil). 

    Pour le versant anaphylactique, l’interogatoire devra préciser les 

médicaments, les aliments ou les situations ayant occasionné des signes 

d’anaphylaxie sous diverses formes : éruption urticarienne, éxanthème, 

angioedème, malaise, hypotension et choc, arrêt cardiaque, dyspnée et 

bronchospasme, troubles digestifs. Il faudra rechercher systématiquement 

l’existence d’une anaphylaxie associée aux piqûres d’hyménoptères 

(guêpes, abeilles, bourdon, frelon voire certaines espèces de fourmis) ou 

d’autres insectes, aux anesthésiques généraux, aux aliments ainsi que les 

co-facteurs présents lors de ces réactions (variation de température 
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chaud/froid, alcool, AINS, aspirine, effort physique, stress…). En cas de 

réaction décrite par le(a) patient(e), un avis allergologique pouvant 

déboucher sur des tests allergologiques (prick-tests, intradermoréactions, 

parfois test de réintroduction) doit être organisé afin de différencier une 

allergie vraie d’une intolérance non-spécifique expliquée par l’activation 

mastocytaire, dans le but de déterminer les mesures d’éviction 

appropriées.   

2.4 Symptômes cliniques : 

Il est nécessaire de préciser les différents symptômes et leur date 

d’apparition: 

• Prurit cutané avec ou sans flush, urticaire, angioèdeme 

• Malaise, syncope 

• Asthénie  

• Inconfort digestif (diarhées, douleurs abdominales, ulcère 

gastro-duodénal) 

• Manifestations psychologiques 

 

La présence de signes fonctionnels peut correspondre à des 

symptômes d’activation mastocytaire (Annexe 1). La présence de signes 

fonctionnels intérresant un seul organe peuvent aboutir à des autres 

diagnostics differentiel (Annexe 10). La présence des symptômes 

d’activation mastocytaire intéressant au moins deux organes et qui 

évoluent de façon récurrente et chronique doit en effet conduire à la 

recherche d’une mastocytose systémique sans lésions cutanées. Le 

diagnostic differentiel se fait avec le syndrome d’activation mastocytaire 
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(Annexe 11) et eventuellement avec l’hyper alpha-tryptasémie héréditaire 

(Annexe 12).  

     Chez les patients sans lésions cutanées et ayant une anaphylaxie 

sans allergène clairement identifié, on pourra évaluer le risque d’avoir 

une pathologie mastocytaire clonale y compris une mastocytose 

systémique grâce au score REMA avec une sensibilité de 86% et une 

spécificité de 94% (Annexe 13) (45). Ce scoreprend en compte le seuil de 

tryptase < 15 ng/mL ou > 25 ng/mL, la présence de symptômes cliniques 

(urticaire, malaise ou syncope) et le sexe. Il existe deux autres scores 

définis pour ce type de patient : l’échelle REMA modifiée qui utilise les 

mêmes critères cliniques et de sexe mais un seuil de tryptase de 11,4 à 20 

ng/ml avec une meilleure sensibilité (93%) et spécificité (94%) que le 

score REMA (Annexe 14) (46) et l’échelle NICAS qui tient compte des 

symptômes cliniques, du sexe, du seuil pour la tryptase sérique > 11,4 

ng/ml et de l’identification ou non de la mutation KIT dans le sang 

(Annexe 15) (47) Sa sensibilité est de 75% et sa spécificité de 100% (47).   

     En effet, des données publiées récemment indiquent que la 

pathologie mastocytaire monoclonale existe chez 12,7% (28/220) des 

patients avec un antécédent d’anaphylaxie de grade 3 et 4 après piqûre 

d’hyménoptères même si le taux de la tryptase sérique est dans la limite 

de la normale (<11,4 ng/ml). Parmi tous les patients inclus (374), 93,9% 

(351 patients) avait un taux de tryptase sérique normale et 8% (28/351) 

avait une pathologie mastocytaire monoclonale. Parmis tous les patients 

inclus (374 patients), la pathologie mastocytaire monoclonale était 

identifiée chez 34 patients (9%). Parmis ces 34 patients, seulement 5 
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patients ont accepté faire le bilan avec la biopsie ostéomédullaire à la 

recherche d’une MS. Les 5 patients ont eu une MS confirmée (48).  

 Il faudra évoquer une MS chez un patient avec des fracture(s) 

vertébrale(s) spontanées voire après traumatisme à basse énergie et/ou 

une ostéoporose densitométrique sans autre facteur de risque identifié en 

particulier devant un taux de TS basale > à 15 ng/L et/ou la présence de 

signes/symptômes d’activation mastocytaire (anaphylaxie, signes 

digestifs…). 

 

2.5 Examen clinique  

L’examen clinique cherchera des éléments qui permettent de 

diagnostiquer une mastocytose avec des lésions cutanées ou non et qui 

sont précisés dans le Tableau 1 du PNDS dédié au médecin traitant.  

 En cas de confirmation diagnostique de l’atteinte cutanée par la 

mastocytose, une recherche de MS est nécessaire indépendamment du 

taux de la TS. En effet, la MS est présente chez 27% des patients avec un 

taux de TS < 20ng/mL et > 11,3 ng/mL et chez 15% des patients avec un 

taux de TS < 11,3 ng/mL (49).   

 On trouve sur l’annexe 16 les diagnostics différentiels des 

différents phénotypes de mastocytose cutanée.  

 

2.6 Examen d’imagerie  

     L’IRM du rachis peut être utile pour identifier l’infiltration 

mastocytaire médullaire. A noter que récemment, Riffel P, et al (50), ont 

publié des résultats concernant la capacité de l’IRM du rachis à identifier 

cet infiltrat. Dans cette étude, il existait une infiltration médullaire à 
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l’IRM chez 96% des patients présentant une forme avancée de 

mastocytose. L’infiltration est beaucoup moins fréquente dans la MSI, y 

compris chez les patients avec atteinte osseuse. Quoi qu’il en soit, ces 

examens doivent être reproduits en cas de fractures récidivantes malgré 

un traitement par bisphosphonates et peuvent conduire, en cas 

d’infiltation médullaire importante, à l’introduction d’un traitement 

cytoréducteur. 

    L’ostéodensitométrie est réalisée au niveau du rachis lombaire (L2-

L4), de la hanche totale gauche et du col fémoral gauche. La mesure au 

poignet n’a aucun intérêt dans le cadre d’une ostéoporose liée à la 

mastocytose.  

    Les autres examens qu’il peut être intéressant de réaliser sont : 

• Des radiographies du rachis dorsal et lombaire et des os 

longs ou d’un scanner osseux faible intensité 

• Un scanner TAP à la recherche d’adénopathies profondes, 

d’une hépato-splénomégalie et avecfenêtres osseuses pour 

l’analyse de la structure osseuse  

• Une IRM cérébrale en cas de signes neurologiques 

• Une fibroscopie et une colonoscopie avec biopsies selon le 

tableau clinique. 

 
2.7 Différencier une mastocytose cutanée isolée d’une mastocytose 

systémique 

   Il existe des critères OMS 2016 qui permetttent de classer la 

mastocytose et de poser le diagnostic d’atteinte systémique de 

mastocytose (Annexe 3). Ces critères nécessitent la réalisation : 
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• D’une biopsie ostéomédullaire et d’un myélogramme 

• D’une analyse en immunohistochimie ou d’un phénotypage 

médullaire mastocytaire à la recherche de mastocytes (CD117) 

pathologiques CD2+, CD25+ 

• De la recherche de la mutation KIT (D816V) dans le sang, dans la 

moelle ou autre organe interne (en dehors de la peau) 

• D’un dosage de la tryptase sérique basale ≥ 20 ng/mL 

2.8 Confirmer une mastocytose systémique sans lésions 

cutanées 

  Environ 20% des MS ne présentent pas d’atteinte cutanée. Ces 

formes sont très majoritairement localisées uniquement à la moelle 

osseuse puisque 90% ne sont associées à aucune autre atteinte d’organe. 

On les nomme mastocytoses purement médullaires ou mastocytose 

médullaire pure. Des mastocytoses systémiques sans atteinte cutanée sont 

également observées dans le cadre de formes avancées de mastocytoses 

(10,5%).  

 En parallèle de la recherche d’atteinte systémique, des critères 

complémentaires seront à rechercher pour différencier les formes 

systémiques dites indolentes de la forme smoldering caractérisée par 

deux Critères B (benign) (Annexe 17) (10) et surtout des formes des MS 

avancées. En effet, les mastocytoses dites avancées incluent la MS 

agressive (Critères C pour considerer la cytoreduction) (Annexe 18) (51), 

la MS associée à une autre pathologie hématologique clonale et la 

leucémie à mastocytes (Annexe 19) (52).   
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2.9 Autres examens immunopathologiques 

 Les biopsies tissulaires d’autres organes tels que le tube digestif, 

le foie et/ou les ganglions, peuvent confirmer également l’atteinte 

systémique lorsqu’elles objectivent un infiltrat mastocytaire anormal 

(critères OMS 2016). 

      N.B: tous les laboratoires d'anatomopathologie, d'immunologie, 

ou de biologie moléculaire ne disposent pas des techniques permettant 

ces analyses en routine. Dans ce cas, les prélèvements pourront être 

adressés aux laboratoires rattachés aux centres de 

référence/compétences qui disposent de ces techniques. Adresses 

disponibles sur le site MARIH : www.marih.fr 

 

3 Prise en charge thérapeutique  

3.1 Objectifs 

Le contrôle des symptômes d’activation mastocytaire est 

l’objectif essentiel en essayant de minimiser autant que possible les effets 

indésirables des traitements. 

 

Le traitement a pour objectifs : 

- Le contrôle des symptômes d’activation mastocytaire et la 

régression de la gêne fonctionnelle liée à la maladie ; 

- L’amélioration de la qualité de vie des patients ; 

- La limitation des effets indésirable très fréquents liés à la durée 

prolongée de prise des traitements symptomatiques. 

 



36 
 

Centres de référence des mastocytoses/Juin 2022 
 
 

3.2 Proposition de prise en charge thérapeutique 

 

TRAITEMENTS DE LA MASTOCYTOSE (en dehors du traitem ent 

symptomatique oral)    

 

3.2.1 Traitement symptomatique injectable           

 L’ omalizumab, qui n’a pas l’AMM dans cette indication, a montré 

son efficacité dans des études rétrospectives dans la prise en charge des 

symptômes d’activation mastocytaire des mastocytoses indolentes, à la 

dose de 150 mg en sous-cutanée une fois tous les 15 jours, qui peut être 

augmentée à 300 mg toutes les 2 semaines en fonction de la tolérance et 

de l’efficacité. Les deux premières injections se font en général en milieu 

hospitalier (53). Il a fait l’objet d’une revue systématique de la littérature 

(54). 

 
3.2.2 Traitements immunomodulateurs  

  L’Hydroxychloroquine pourrait avoir une action sur les 

symptômes d’activation mastocytaire et a permis le blanchiment cutané 

chez un patient avec une mastocytose cutanée isolée (55). A ce jour il n’y 

a aucune AMM ni preuve d’efficacité sur une large cohorte. Une étude 

prospective de phase II est en cours au sein du centre de référence 

constitutif CEREMAST du CHU de Toulouse (56).  

3.2.3 Traitements cytoréducteurs  

 Les traitements à visée cytoréductrice sont utilisés de façon 

empirique.  

 Ces traitements sont associés à des effets indésirables et pour la 
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plupart, une immunodépression devant amener à les prescrire avec 

précaution et de manière personnalisée. Cette prescription doit être faite 

après discussion en réunion de concertation pluridisciplinaire des 

mastocytoses (RCP CEREMAST mensuelle). 

 Les principaux traitements qui ont montré une efficacité à ce jour 

sont l’interféron-alpha et la 2-chlorodésoxyadénosine (cladribine ou 2-

CdA). 

 L’efficacité de l’interféron-alpha (pas d’AMM) a été évaluée 

dans plusieurs publications relativement anciennes (57, 58). Il permettrait 

une diminution de la libération des médiateurs mastocytaires et une 

amélioration de la densité osseuse (59). Cependant, il aurait une action 

très modeste sur la diminution de l’infiltration spécifique et donc une 

faible activité cytoréductrice. De plus, les rechutes des symptômes sont 

fréquentes à l’arrêt du traitement et la tolérance de l’interféron est parfois 

médiocre (dépression, troubles neuro-psychiques).  

 La cladribine (2-CdA) (pas d’AMM), analogue des bases 

puriques, a montré des résultats encourageants dans les MS par un effet 

cytoréducteur in vitro et ex vivo sur les mastocytes. Kluin-Nelemans et al 

(60) ont traité 9 patients (0,14 mg/kg/j de J1 à J5, une cure toute les 4 à 8 

semaines, 6 cures, maximum) dans différentes formes de MS avec 

obtention d’une réponse partielle. Une toxicité hématologique était 

présente dans 30% des cas. Une étude rétrospective, réalisée par le 

CEREMAST sur 68 patients avec MS, a montré une réponse globale 

chez 72% des patients traités avec une régression significative importante 

des symptômes d’activation et de l’infiltration des organes, dont la peau. 

Une différence de réponse globale entre les formes systémiques 
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indolentes (92%) et les formes systémiques avancées (43%) était notée 

avec un schéma de traitement par cladribine 0,14 mg/kg de J1 à J5 avec 

un nombre médian de 4 cycles. Pour les MS indolentes et agressives, la 

durée médiane de réponse était respectivement de 3,7 et 2.8 ans (61). 

Quatre patients avec syndrome myéloprolifératif associé n’avaient pas eu 

de réponse au traitement. Une étude récente publiée sur la cladribine par 

la Mayo clinic aux USA vient de confirmer les résultats d’efficacité et de 

durée de réponses proches de ceux de la cohorte française dans les 

mastocytoses indolentes chez 20 patients (70% de réponse globale sur 

une durée médiane de 3,8 mois (62). La neutropénie transitoire aux cours 

des cycles et la lymphopénie persistante sont les facteurs de risques 

infectieux principaux. Cependant, le recours à des facteurs de croissance 

leucocytaires est rare et la prophylaxie antivirale et anti-bactérienne 

systématique permet de limiter ces risques. 

La rapamycine peut aussi avoir un intérêt chez les malades KIT D816V+, 

et doit faire l’objet d’une discussion de prescription lors de la RCP 

Nationale (63). 

 

3.2.4 Inhibiteurs des tyrosines kinases (ITK) 

A ce jour, il est reconnu que l’imatinib est inefficace lorsque le 

patient est porteur de la mutation D816V de KIT dans la moelle et/ou la 

peau, comme cela avait été suggéré in vitro par Zermati, et al (64). En 

revanche, ce traitement est proposé dans les MS associées aux syndromes 

hyperéosinophiliques avec présence du gène de fusion FIP1L1-PDGFRa 

et les MS sans mutation de KIT au niveau de l’exon 17.  

Le masitinib (pas d’AMM), un autre inhibiteur de KIT est en cours 
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d’essai de phase 3. Deux études de phase II ont été réalisées dans les 

formes de mastocytoses avec handicap. La première (65) a montré une 

efficacité sur le handicap (score composite) des 25 patients (statut 816 

négatif du gène KIT) traités en ouvert par masitinib avec une réponse 

globale à 3 mois pour 56% d’entre eux. Ce résultat était prolongé en 

phase d’extension. Une étude internationale de phase III évaluant le 

masitinib contre placebo a montré l’intérêt du masitinib pour les patients 

avec MS indolente avec handicap (66). Une 2ème étude multicentrique, 

internationale de phase 3 est actuellement en cours. 

L’avapritinib (BLU-285) (pas d’AMM) qui est un inhibiteur de la 

mutation KIT D816V, est en cours d’évaluation (essai de phase II/III 

PIONEER) dans les formes indolentes systémiques avec handicap. Ce 

nouveau traitement pourrait s’ajouter à l’arsenal des ITK dans les formes 

indolentes de mastocytoses réfractaires aux traitements symptomatiques 

(67). 

Un autre inhibiteur de tyrosine kinase, actif sur KIT D816V, le 

composé BLU-263, est en cours d’évaluation dans une étude de phase 

II/III internationale pour les mastocytoses indolentes et les syndromes 

d’activation mastocytaire clonaux (HARBOR), à laquelle plusieurs 

centres français participent.  

La midostaurine est un inhibiteur de multikinases ayant l’AMM 

en France pour la mastocytose systémique dite avancée. Il existe une 

étude ouverte de phase II pour la MSI avec des résultats d’efficacité 

intéressants. Néanmoins, la tolérance, notamment digestive, est souvent 

mauvaise avec des effets indésirables dont des nausées (80% des 

patients), des vomissements (35%) et des céphalées (10,5%) (68). 
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D’autres études avec la midostaurine dans la MSI sont nécessaires afin 

de connaitre sa place dans le futur pour le schéma thérapeutique de cette 

maladie.  

           L’annexe 20 regroupe les examens nécessaires à la mise en place 

des traitements de fond de la mastocytose systémique indolente avec 

handicap et au suivi des traitements. 

 L’annexe 21 regroupe les précautions lors de la mise en route des 

traitements type cladribine ou inhibiteurs de tyrosine kinase. 

 L’annexe 22  regroupe les examens nécessaires au suivi des 

traitements de fond de la mastocytose systémique avec handicap.  

 
3.2.5 Traitement dermatologique 

La PUVAthérapie était un traitement classique des mastocytoses 

cutanées, surtout dans la forme maculo-papuleuse mais ce traitement ne 

doit plus être proposé. En effet, dans une étude cas témoin danoise, il a 

été mis en évidence une prévalence augmentée de mélanome chez les 

patients atteints de mastocytose (69). Ce risque intrinsèque vient 

s’ajouter à celui de la photothérapie.  

 Les dermocorticoïdes n’ont pas de place chez l’adulte 

contrairement à l’enfant.  

 Le laser vasculaire ou la lampe flash pourraient être utilisés pour 

traiter les télangiectasies de la TMEP.  

Dans deux publications, le laser pigmentaire Q-switched a été 

rapporté comme ayant une certaine efficacité cosmétique sur les tâches 

d’urticaire pigmentaire (70, 71) Une étude prospective monocentrique est 

en cours sur le centre de référence constitutif CEREMAST du CHU de 

Toulouse (72). 
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3.2.6 Traitement par calcium et/ou vitamine D 

        En cas de carence d’apports alimentaires en calcium (inférieur à  

1000 mg/J) et/ou en cas de carence en vitamine D (mesurée par le dosage 

de la 25OH D < ou égale à 30 ng/mL ou 75 nmol/L), une 

supplémentation est nécessaire afin d’éviter l’aggravation de la perte 

osseuse. La correction de ces carences permet également d’améliorer 

l’efficacité des médicaments antiostéoporotiques. Elle est nécessaire dans 

tous les cas de mastocytose. 

En cas de carence d’apport en calcium, il faut privilégier les 

apports alimentaires, qui sont également des sources d’apports 

protéiques. Pour évaluer si les apports calciques alimentaires sont 

correctes il est possible de faire remplir au patient le questionnaire dédié 

accessible via le lien : http://www.grio.org/espace-gp/calcul-apport-

calcique-quotidien.php (annexe 23)  Si les apports alimentaires ne sont 

pas possibles en cas d’intolérance digestive, une supplémentation 

calcique médicamenteuse est nécessaire.  

 En cas de taux insuffisant en vitamine D, il est récommandé de 

supplémenter en vitamine D (D3), par des doses journalières ou 

intermittentes mensuelles et adapter la supplémentation en fonction du 

taux de 25-OH-D (74). La gestion de de traitement est décrite dans 

l’annexe 24 (73). 

 

3.2.7 Traitements rhumatologiques  

 Deux cas de figures sont à discerner : (1) les patients présentant 

une ostéoporose densitométrique isolée sans épisode de fracture et (2) les 

patients présentant une ostéoporose sévère attribuable à la mastocytose, 
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avec des fractures vertébrales multiples (éventuellement avec 

densitométrie osseuse peu abaissée).  

 Il est probable qu’en cas d’ostéoporose densitométrique isolée 

sans fracture, un traitement spécifique n’est pas indispensable en 

première intention, le patient devant être alors évalué par un 

rhumatologue (12). En revanche, en cas d’ostéoporose sévère se 

manifestant par des fractures vertébrales multiples, un traitement par 

bisphosphonates plutôt par voie intraveineuse doit être instauré avec la 

possibilité d’associer un traitement cytoréducteur/inhibiteur de 

l’activation mastocytaire (68, 74). 

    Concernant le Dénosumab (pas d’AMM dans cette indication), un 

point majeur à prendre en compte sera l’augmentation du risque de 

fracture vertébrale avec cascade fracturaire à l’arrêt du traitement (75). 

En effet, un phénomène de rebond associant augmentation des marqueurs 

du remodelage osseux, diminution de la densité minérale osseuse et 

risque de fractures vertébrales multiples est décrit dans l’ostéoporose 

post-ménopausique tratée par Dénosumab (76). Un phénomène identique 

est attendu chez les patients traités pour une ostéoporose liée à la 

mastocytose. Les résultats de l’étude DENOSUMAST sont attendus dans 

les 2 ans à venir (77). 

 En plus des mesures pharmacologiques, la correction des facteurs 

de risque d’ostéoporose fracturaire (tabagisme, alcool, etc…), la 

prévention des chutes, l’apport vitamino-calcique, l’activité physique et 

la ration calcique alimentaire journalière suffisante sont des éléments 

indispensables de la prise en charge. 
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3.2.8 Désensibilisation aux venins des hyménoptères 

En cas d’allergie aux venins d’hyménoptères prouvée ou 

éventuellement de réaction anaphylactique sévère ou très sévère, la 

désensibilisation ou Immunothérapie Allergénique (ITA) est le seul 

traitement protecteur actuellement disponible ayant fait la preuve de son 

efficacité en cas de nouvelle piqûre. Certains auteurs recommandent de le 

poursuivre à vie (78). L’ITA peut être moins protectrice chez les patients 

présentant une réaction systémique initiale sévère et une mastocytose 

et/ou une tryptase sérique élevée (> 11,4 µg/L). Par conséquent, pour des 

raisons de sécurité, elle doit être prolongée chez ces patients, bien que 

nous ne sachions pas s'il est vraiment impératif de l’administrer à vie ou 

après quelle durée de traitement elle doit être arrêtée (79).  

L’ITA aux venins d’hyménoptères est en général bien tolérée 

chez les patients porteurs de mastocytose (80). Cependant, des cas de 

mauvaise tolérance avec réactions anaphylactiques peuvent être observés.  

 

3.2.9 Prise en charge en cas de mauvaise tolérance à la 

désensibilisation aux venins des hyménoptères        

   Une mauvaise tolérance de l’ITA aux venins d’hyménoptères avec 

des symptômes pouvant aller jusqu’à l’anaphylaxie sévère peut parfois 

conduire au diagnostic de mastocytose avec ou sans lésions cutanées si le 

taux de la tryptase sérique de base est supérieur à la normale (78). Pour 

limiter ces manifestations en lien avec la désensibilisation aux venins 

d’hyménoptères, l’adaptation des protocoles d’induction de tolérance 

semble primordiale ; puis la prise d’anti-histaminiques, voire un 

traitement par omalizumab (Anti-IgE), peut être associée à la 



44 
 

Centres de référence des mastocytoses/Juin 2022 
 
 

désensibilisation aux venins d’hyménoptères afin de mettre en place 

l’ITA protectrice (53, 54). Cela peut permettre l’amélioration de la 

tolérance à la désensibilisation aux venins d’hyménoptères mais à un 

coût plus important qui est à prendre en compte dans la réflexion. 

 

3.2.10 Vaccinations 

Il n’y a aucune contre-indication vaccinale de principe dans le 

cadre de la mastocytose et le calendrier vaccinal doit être respecté, chez 

l’enfant comme chez l’adulte. L’allergie vraie à l’œuf et/ou au poulet 

reste une contre-indication pour certains vaccins et relèvera d’un avis 

auprès d’un centre de vaccination  spécialisé. Concernant le vaccin contre 

le virus SARS-CoV2, des recommandations internationales (81) 

précisent que, comme dans la population générale, il n’y a pas lieu 

d’exclure un vaccin à ARNm en l’absence d’allergie confirmée au PEG 

ou aux polysorbates.  
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    Les autres précautions chez l’adulte sont celles de la contre-

indication des vaccins vivants (BCG, polio buccal, rougeole, rubéole, 

oreillons, fièvre jaune, encéphalite japonaise) en cas de traitement de 

fond reposant sur la cladribine (2-CdA), ceci pendant au moins 18 mois 

après l’arrêt du traitement en raison d’une lymphopénie induite par le 

traitement et pouvant limiter la réponse anticorps ou favorisant un risque 

infectieux pour les vaccins vivants. Si dans ce contexte thérapeutique, un 

tel vaccin s’imposait, un avis devra être pris auprès d’un spécialiste de 

maladies infectieuses. 

3.3 Proposition de prise en charge thérapeutique se lon 

les différentes formes de mastocytoses traitées dan s ce 

PNDS  

 
3.3.1 MASTOCYTOSE CUTANEE ISOLEE (MCI) 

 Elle se définit par : 

- Présence de lésions de mastocytose cutanée confirmée 

histologiquement chez l’adulte et absence de tout critère 

diagnostique de mastocytose systémique (annexe 3). 

 

3.3.1.a MCI avec peu des symptômes d’activation mastocytaire 

(lésions cutanées isolées peu symptomatiques) 

• Eviction des facteurs déclenchants (alimentaires, médicamenteux, 

environnementaux si possible) 

• Traitement symptomatique 

• Pas de traitement cyto-réducteur  
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• Pas de photothérapie en raison du risque accru de mélanome chez 

les patients atteints de mastocytose (69)  

• Discuter d’un traitement par laser vasculaire pour les lésions 

télangiectasiques et/ou pigmentaires sur les zones affichantes si 

altération du score DLQI et dimension cutanée forte sur le score 

MC-QoL 

• Correction des carences d’apports en calcium et supplémentation 

en vitamine D si valeurs sous-optimales 

 

3.3.1.b MCI avec symptômes d’activation mastocytaire handicapants 

(Annexe 7) 

• Eviction des facteurs déclenchants (alimentaires, médicamenteux, 

environnementaux si possible) ; 

• Traitement symptomatique (Annexe 5) avec anti-H1, anti-H2, 

stabilisateurs des membranes mastocytaires et antileucotriènes 

(montelukast 10 mg/jour) ; 

• En cas d’échec de la première ligne du traitement symptomatique, 

discuter d’un traitement par omalizumab (Cf. § 3.2 de guide pour 

médecin traitant) ; 

• En cas d’échec du traitement symtomatique, discuter d’un 

traitement par peg-interféron (Cf. § 3.2.2. de ce guide) ou par 

cladribine (Cf. § 3.2.2. de ce guide) ;  

• Eviter la photothérapie en raison du risque accru de mélanome 

chez les patients atteints de mastocytose (69) ; 

• Discuter du traitement par laser vasculaire pour les lésions 

télangiectasiques et/ou pigmentaires sur les zones affichantes si 
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altération du score DLQI et dimension cutanée forte sur le score 

MC-QoL ; 

• Correction des carences d’apports en calcium et supplémentation 

en vitamine D si valeurs sous-optimales ; 

• Traitement de la douleur si besoin (Discuter avec centre anti 

douleur un traitement ciblant le récepteur N-méthyl-D-aspartate 

(NMDA) en cas d’échec/intolérance morphinique/fentanyl) (82) ; 

• Désensibilisation à vie d’une allergie aux hyménoptères.  

 

3.3.2 MASTOCYTOSE SYSTEMIQUE INDOLENTE (MSI)  

Elle se définit par : 

- Présence du critère diagnostique majeur et d’un critère 

diagnostique mineur ou de trois critères diagnostiques mineurs de 

mastocytose systémique (Annexe 3) 

- Présence ou non de lésions cutanées de mastocytose  

- Absence de critère B (Annexe 17) ou C (Annexe 18), 

d’hémopathie maligne associée ni de leucémie à mastocytes 

(Annexe 19) 

 

3.3.2.a MSI avec peu de symptômes d’activation mastocytaire et avec 

lésions cutanées associées  

• Eviction des facteurs déclenchants (alimentaires, médicamenteux, 

environnementaux si possible) ; 

• Traitement symptomatique ; 

• Pas de traitement cytoréducteur ; 
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• Pas de photothérapie en raison du risque accru de mélanome chez 

les patients atteints de mastocytose (69) ; 

• Discuter du traitement par laser vasculaire pour les lésions 

télangiectasiques et/ou pigmentaires sur les zones affichantes si 

altération du score DLQI et dimension cutanée forte sur le score 

MC-QoL ; 

• Discuter d’un traitement par calcium et/ou vitamine D3 si valeurs 

sous-optimales ; 

• Discuter un traitement anti-ostéoporotique par bisphosphonates 

plutôt par voie intraveineuse avec ou sans traitement 

cytoréducteur, si ostéoporose sévère (T-score inférieur à -2,5) et 

surtout en cas de fractures vertébrales (74). En cas de prescription 

du dénosumab, il faut anticiper l’effet rebond en cas d’arrêt du 

traitement. Le relais dans l’état actuel des connaissances dans le 

domaine de l’ostéoporose post-ménopausique consiste à prescrire 

une ou plusieurs perfusions d’acide zolédronique avec un suivi 

rapproché des marqueurs de la résorption osseuse (CTX 

sériques) (84) ; 

• Désensibilisation à vie en cas d’anaphylaxie sévère après piqûres 

d’hyménoptères ; 

• Assurer le suivi comme pour une mastocytose systémique (Cf. § 

5). 

 

3.3.2.b MSI avec symptômes d’ativation mastocytaire handicapants 

(Annexe 7) 
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• Eviction des facteurs déclenchants (alimentaires, médicamenteux, 

environnementaux si possible) ; 

• Traitement symptomatique (Annexe 5) avec anti-H1, anti-H2, 

stabilisateurs des membranes mastocytaires e/ou anti-leucotriènes 

(montelukast 10 mg/jour) ; 

• En cas d’échec de la première ligne du traitement symptomatique, 

discuter d’un traitement par omalizumab (Cf. § 3.2 de guide pour 

médecin traitant) ou de l’inclusion dans un protocole 

thérapeutique : masitinib, Blu-263 ; 

• En cas d’impossibilité d’inclusion dans une étude clinique et 

d’échec ou intolérance à l’omalizumab, discuter d’un traitement 

par peg-interféron alpha (Cf. § 3.2.2. de ce guide) ou cladribine 

(Cf. § 3.2.2. de ce guide) ; 

• Eviter la photothérapie en raison du risque augmenté de 

mélanome chez les patients atteints de mastocytose (69) ; 

• Discuter du traitement par laser vasculaire pour les lésions 

télangiectasiques et/ou pigmentaires sur les zones affichantes si 

altération du score DLQI et dimension cutanée forte sur le score 

MC-QoL ; 

• Discuter d’un traitement par calcium et/ou vitamine D3 si valeurs 

sous-optimales ; 

• Discuter un traitement anti-ostéoporotique par bisphosphonates 

plutôt par voie intraveineuse avec ou sans traitement 

cytoréducteur, si ostéoporose sévère (T-score inférieur à -2,5) et 

surtout en cas de fractures vertébrales (74). En cas de prescription 

du dénosumab, il faut anticiper l’effet rebond en cas d’arrêt du 
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traitement. Le relais dans l’état actuel des connaissances dans le 

domaine de l’ostéoporose post-ménopausique consiste à prescrire 

une ou plusieurs perfusions d’acide zolédronique avec un suivi 

rapproché des marqueurs de la résorption osseuse (CTX 

sériques) ; 

• Traitement de la douleur si besoin (Discuter avec centre anti 

douleur un traitement ciblant le récepteur N-méthyl-D-aspartate 

(NMDA) en cas d’échec/intolérance morphinique/Fentanyl (83) ; 

• Désensibilisation à vie en cas d’anaphylaxie sévère après piqûres 

d’hyménoptères. ;  

• Assurer le suivi comme pour une mastocytose systémique (Cf. § 

5). 

 

3.3.3 MASTOCYTOSE SYSTEMIQUE BORDERLINE 

(SMOLDERING) avec ou sans lésions cutanées, avec ou sans 

symptômes d’activation mastocytaire handicapants (Annexe 7) 

  Elles se définissent ainsi par : 

- Présence du critère diagnostique majeur et d’un critère diagnostique 

mineur ou de trois critères diagnostiques mineurs de mastocytose 

systémique (Annexe 3).  

- Prèsence de deux critères B parmi les trois définis : (1) masse 

mastocytaire importante définie par un taux de tryptase sérique > 200 

ng/mL et plus de 30% des mastocytes identifiés sur les lames de 

biopsie ostéomédulaire, (2) organomégalie (hépatosplénomegalie, 

adénopathie) sans organopathie et (3) dysmyélopoièse sans cytopénies 

(Annexe 17). 
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- Prise en charge thérapeutique par cytoréducteurs en général si 

symptomatique. 

 

3.3.4 Autres formes de mastocytoses de définition plus récente 

3.3.4.1 Mastocytose cutanée avec un ou deux critères mineurs de 

l’OMS de monoclonalité  

 Elles se définissent ainsi : 

- Présence d’un ou deux critères mineurs de mastocytose 

systémique, dont au moins un critère est la clonalité (mutation 

KIT D816V+ dans la moelle/sang ou expression du CD25+ par les 

mastocytes de la moelle) ; 

- Présence de lésions cutanées de mastocytose ; 

- Absence de critères diagnostiques suffisants pour retenir un 

diagnostic de mastocytose systémique. 

 

3.3.4.1.a Traitement de la mastocytose cutanée avec un ou deux 

critères mineurs de l’OMS de monoclonalié ((Immunophénotype 

des mastocytes anormal et/ou mutation KIT  D816V) et peu de 

symptomes d’activation mastocytaire  

Cf MS indolente avec peu de symptomes d’activation mastocytaire 

      

3.3.4.1.b Traitement de la mastocytose cutanée avec un ou deux 

critères mineurs de l’OMS de monoclonalité (Immunophénotype des 

mastocytes anormal et/ou mutation KIT  D816V) et avec symptômes 

d’activation mastocytaire handicapants (Annexe 7) 
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Cf traitement des MSI avec symptômes d’activation mastocytaire 

handicapants 

 

3.3.4.2 Cas particulier des patients avec un à 2 critères mineurs de 

l’OMS (Immunophénotype des mastocytes anormal et/ou mutation 

KIT  D816V) et sans lésions cutanées 

Elle se définit ainsi par : 

- Présence d’un ou deux critères mineurs de mastocytose systémique, 

dont au moins un critère est la clonalité (KIT D816V+ dans la 

moelle, sang ou expression du CD25 par les mastocytes) ; 

- Absence de lésions cutanées de mastocytose ; 

- Absence des critères diagnostiques de mastocytose systémique.  

Cette entité est à la frontière avec le SAMA monoclonal (Annexe 10) ou 

l’accumulation mastocytaire médullaire de signification clinique avec 

symptômes d’activation mastocytaire (84).  

 

3.3.4.2.a Patients avec un à 2 critères mineurs de l’OMS 

(Immunophénotype des mastocytes anormal et/ou mutation KIT 

D816V) et avec peu de symptômes d’activation mastocytaire 

Il s’agit d’une entité très rare découverte via une atteinte 

ostéoporotique et /ou de fractures osseuses. 

La prise en charge est cf le traitement des MS indolentes avec peu de 

symptômes d’activation mastocytaire.  

 

3.3.4.2.b Patients avec un à 2 critères mineurs de l’OMS 

(Immunophénotype des mastocytes anormal et/ou mutation KIT  
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D816V) et avec symptômes d’activation mastocytaire handicapants 

(Annexe 7)  

Il s’agit d’une entitée caractérisée par des anaphylaxies de grade 3, 4 

ou 5 (85). Les deux premiers grades ne sont pas considérés comme 

d‘anaphylaxie (Annexe 25).  

La prise en charge est cf le traitement des MS indolentes avec 

symptômes d’activation mastocytaire handicapants (Cf. § 5). 

 

3.3.4.3 Mastocytose systémique indolente sans lésions cutanées 

(BMM)  

 Il s’agit d’une entité découverte généralement dans le bilan d’une 

ostéoporose et/ou de fractures osseuses, d’une anaphylaxie ou de 

multiples symptomes d’activation mastocytaire. Elle se définit ainsi par : 

- Présence du critère diagnostique majeur et au moins un critère 

diagnostique mineur ou trois critères diagnostiques mineurs de 

mastocytose systémique (Annexe 3) ; 

- Absence de lésions cutanées de mastocytose ; 

- Pas de critère B ou C. 

 

3.4.4.3.a BMM avec peu des symptômes d’activation mastocytaire  

Il s’agit d’une entité rare decouverte via une atteinte ostéoporotique et 

/ou de fractures osseuses. 

Assurer le suivi comme pour une mastocytose systémique avec peu de 

symtômes d’activation mastocyatire (Cf. § 5). 
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3.3.4.3.b BMM avec symptômes d’activation mastocytaire 

handicapants (Annexe 7)  

  

Assurer le traitement comme pour une mastocytose systémique 

avec des symptômes d’activation mastocytaire handicapants (Cf. § 5). 

 

4 Pronostic des divers formes de mastocytoses abordées 

dans ce PNDS  

    Les données du CRMR suggèrent qu’une mastocytose cutanée 

isolée n’évolue généralement pas vers une MS (suivi moyen 10 ans) 

(données non-publiées).  

Le pronostic vital de patients atteints de MCI est meilleur que 

celui de patients atteints de MSI (86). 

Les pré-MS auront probablement une évolution similaire à la 

MSI, mais les études à venir permettront de le confirmer.  

La forme systémique indolente évolue exceptionnellement vers une 

forme agressive. En effet, les dernières données de cohorte européenne 

montrent que 2,5 % des formes systémiques indolentes évoluent vers des 

formes avancées (87). Il est possible que cette valeur soit surestimée car 

les formes avancées sont très probablement plus fréquemment reportées 

dans la base européenne que les formes indolentes. Par ailleurs, une autre 

étude de Lim KH, et al (88) a montré que les MSI avaient une espérance 

de vie comparable à celle de la population américaine appariée sur l’âge 

et le sexe.  

Le score récent IPSM (international prognostic scoring system for 

mastocytosis), construit à partir de données cliniques et biologiques d’un 
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registre européen de 1681 patients, comporte une partie pour les formes 

indolentes et une autre pour les formes avancées (89). Dans les formes 

indolentes, les éléments de mauvais pronostic de survie sont l’âge 

supérieur ou égal à 60 ans et une élévation des phosphatases alcalines à 

un taux supérieur ou égal à 100 UI/L (89). 

De plus, une étude récente a montré que sur le plan moléculaire, 

la présence d’une mutation ASXL-1, de RUNX1 ou DNMT3A avec une 

féquence allélique ≥ 30% était associée à une diminution de la survie 

globale des patients avec MS indolente (90). Néanmoins la recherche de 

ces mutations n’est pas effectuée de façon systématique dans les MSI, 

sauf si anomalies hématologiques associées. 

Contraitement à la mastocytose de l’enfant qui régresse le plus 

souvent spontanément, la mastocytose de l’adulte évolue de manière 

chronique même si quelques cas de régression spontanée ont été 

rapportés (91). L’urticaire pigmentaire peut régresser au fil du temps : 

une étude de 2002 a montré une régression des lésions d’UP chez 10% 

des patients dans une cohorte de 106 patients atteints de mastocytose de 

l’adulte suivis pendant 10 ans (92). 

Les patients atteints de BMM (forme indolente de mastocytose) 

ont la même évolution qu’une MSI. 

Les patients atteints de MS type smoldering ont une atteinte 

fréquente de leur qualité de vie et un pronostic vital peu modifié (92, 93).  

5 Suivi des patients  
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La mastocytose est une maladie chronique plus ou moins 

handicapante au cours de la vie, justifiant la prise en charge au titre de 

l’ALD (affection longue durée) pour les formes systémiques indolentes 

avec handicap. Cette ALD couvre non seulement les examens 

d’investigation et de suivi mais aussi les traitements se rapportant 

directement à la maladie (y compris ceux faisant appel à des spécialistes 

autres que les dermatologues) et aux éventuelles complications du 

traitement. Cette prise en charge administrative doit être discutée avec le 

patient et la déclaration ALD est faite si besoin avec le médecin traitant 

référent guidé par le spécialiste en mastocytose. Le suivi du traitement 

est assuré conjointement par le spécialiste en mastocytose et le médecin 

généraliste référent.  

 

5.1. Objectifs 

• Évaluer l’efficacité et la tolérance des traitements 

• Planifier la décroissance thérapeutique et la durée du traitement 

d’entretien. 

• Evaluer au moins une fois/an le taux de la tryptase sérique, 

l’albumine, la NFS et le bilan hépatique afin de vérifier l’absence 

d’aggravation de la forme de mastocytose indolente vers une 

forme avancée.  

• Evaluer la densité minérale osseuse tous les 24 à 36 mois afin de 

vérifier l’absence de perte de densité osseuse (pour les patients 

atteints de MSI voire de pré-MS). 

• Evaluer l’infiltrat mastocytaire médullaire au moins au début de la 

maladie à l’aide d’une IRM du rachis en conformité avec la 
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publication récente de Riffel P, et al. (50) (Cet examen n’est pas 

fait en routine par tous les centres). 

Suivi à court terme - But initial = Contrôle des symptômes 

d’activation mastocytaire  

Définition 

Le contrôle des symptômes sera jugé au bout de 3 à 6 mois de traitement. 

On évaluera : 

• Absence de survenue de nouveaux symptômes ;  

• Contrôle des symptômes d’activation mastocytaire ; 

• L'évolution est en général lentement favorable, nécessitant souvent 

un délai de 3 à 6 mois pour obtenir le contrôle partiel ou complet des 

symptômes.   

Conduite à tenir en l’absence de contrôle à 3 mois selon le 

consensus d’expert, un avis spécialisé (centre de compétence ou 

centre de référence) est alors indiqué.   

 

Conduite à tenir après obtention du contrôle initial 

Proposer une diminution du traitement symptomatique afin 

d’identifier la dose minimale efficace.  

 
Conduite à tenir en cas de rechute 

Définition : apparition d'au moins un symptôme d’activation 

mastocytaire depuis 1 mois et ne guérissant pas spontanément en 1 

semaine. 
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Traitement de la rechute chez des patients ayant reçu un traitement 

symptomatique :  

• Mise en place d’un traitement expérimental dans le cadre d’une 

étude clinique : masitinib ou HARBOR ; la mise en place de ces 

traitements doit être discutée avec un centre de référence et/ou de 

compétence des mastocytoses.  

(!) Erreurs à éviter 

Exiger un contrôle complet et rapide (avant 3 mois) des symptômes 

d’activation mastocytaire (risque d'escalade thérapeutique indue)  

 
5.2 Rythme et contenu des consultations  

La fréquence des consultations et de la réalisation des examens 

complémentaires doit être adaptée : 

� à l’état clinique du patient ; 

� à la sévérité et à l’évolution des symptômes d’activation 

mastocytaire  sous traitement ; 

� aux traitements utilisés (surveillance, tolérance, effets 

indésirables). 

L’évaluation de l’efficacité du traitement est avant tout clinique 

avec un suivi au minimum tous les 3 mois jusqu'au contrôle complet des 

symptômes de la maladie.  

  

Examen clinique 

L’examen clinique de suivi est identique à celui réalisé lors de 

l’évaluation initiale; il s’attachera à préciser : 
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� si les symptômes d’activation mastocytaire sont bien contrôlés  

� si il y a des effets indésirables liés au traitement : prise de poids, 

somnolence, fatigue …. 

 

Surveillance de l'activité de la mastocytose  

  Dosage du taux de tryptase sérique à 6-12 mois selon la fréquence 

des symptômes et le handicap global et puis annuellement, associé à une 

NFS, plaquettes, un bilan hépatique et un dosage de l’albumine sérique. 

En cas d’augmentation isolée significative de la tryptase sérique par 

rapport à la valeur de base connue pour le patient et confirmée par un 

2ème prélèvement, il est nécessaire de se poser la question d’une 

aggravation de la forme de mastocytose. Un bilan sanguin controlant la 

NFS, le bilan hépatique et l’albuminémie ainsi qu’une échographie 

abdominale et des radiographies en cas de nouvelle douleur osseuse 

peuvent permettre d’écarter une aggravation de la mastocytose. 

En cas d’apparition d’anomalies de la NFS, plaquettes, du bilan 

hépatique ou en cas de baisse de l’albumine sérique, un nouveau bilan 

médullaire et des examens d’imagerie dédiés à la recherche d’une forme 

avancée de mastocytose sera nécessaire.  

 

5.3 Mise en place du traitement (Annexe 20)  

 Selon le type du traitement choisi, un certain nombre d’examens 

devront être pratiqués avant l’introduction.  

 

Précautions lors de la mise en route des traitements de fond pour la 

mastocytose (Annexe 21)  
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  A la fois pour la cladribine mais aussi pour les inhibiteurs de 

tyrosine kinase quelques précautions lors de la mise en route des 

traitements doivent être prise.  

 

Surveillance du traitement (Annexe 22)  

 Les modalités de surveillance des divers  traitementes sont 

détaillées dans l’annexe 22.  

 
5.3.1 Arrêt du traitement 

Le traitement symptomatique est poursuivi à long terme. 

La durée du traitement par interféron-alpha est de 12 à 24 mois. 

La durée du traitement par cladribine est de maximum 6 mois et de 

maximum 6 cycles de 5 jours (pour 30 injections maximum au total). Un 

traitement d’entretien peut être discuté au cas par cas en RCP. 

La durée du traitement par inhibiteurs de tyrosine kinase 

(masitinib, avapritinib, BLU-263, midostaurine….) n’est pas encore 

établie. 

 
5.4 Handicaps éventuels  

La mastocytose peut être source de handicaps (sensation de fatigue, 

d’épuisement physique et psychique, douleurs ostéo-articulaires, troubles 

de la mémoire, anxiété et insomnie…) (Annexe 7), mais à cela peuvent 

s’ajouter les effets indésirables du traitement, pouvant justifier une 

demande de reconnaissance par la MDPH (maison départementale des 

personnes handicapées) pour une Allocation Adulte Handicapé, ou la 

Prestation de Compensation du Handicap.  
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Un dossier motivant cette demande devra être rempli par le médecin 

traitant. 

 

6 Information des patients 

Les patients et leur famille doivent être informés de leur forme de 

mastocytose, de son pronostic, des traitements et des éventuels effets 

indésirables et les examens qui seront réalisés au cours du suivi pour 

surveiller l’activité de la maladie et dépister d’éventuelles complications 

(Cf fiches d’informations établies par les centres de référence et 

disponibles sur le site de la filière www.marih.fr). Un certain nombre de 

documents ont été élaborés : sur le site de la filière MARIH, 

(https://marih.fr/documentation/informations_utiles_aux_patients/docum

entation_utile_mastocytoses/) on trouve notamment le livret 100 

questions/réponses disponible depuis 2016 et dédiés aux patients atteints 

de mastocytose et les recommandations concernant l’anesthésie générale. 

Sur le site Orphanet, on peut trouver la fiche d’urgence mastocytose. Il 

faudra également remettre aux malades la carte patient mastocytose 

(Annexe 4) et les informer de l’existence du réseau CEREMAST 

(Annexe 26).  

Les patients doivent enfin être informés de l’existence des deux 

associations de patients (Annexe 27) :  

1. ASSOMAST (Association de patients avec mastocytose ou 

SAMA : https://assomast.org) et  

2. AFIRMM (Association de patients et pour la recherche dans 

les pathologies mastocytaires : http://www.afirmm.com).  
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Les buts de la première association, de constitution récente, sont de 

faire connaître la maladie, d’apporter du réconfort et de promouvoir 

l’échange d’expérience entre les malades pour la vie au quotidien, ainsi 

que d’apporter de l’information. Elle peut contribuer ainsi à une 

meilleure prise en charge globale de la maladie en favorisant la 

coopération entre les patients, les associations de patients et les 

professionnels de santé. Elle aide à l’orientation des patients vers les 

centres de référence ou de compétence.  

 Les buts de la deuxième association, qui est présente depuis 20 ans 

aux côtés des patients, est de faire avancer la recherche sur la 

physiopathologie de la maladie et sur les thérapeutiques innovantes pour 

les patients atteints de mastocytose. Elle aide aussi à l’orientation des 

patients vers les centres de référence ou de compétence. 
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Annexe 1 : Symptômes d’activation mastocytaire (17)  

Organe atteint Symptômes/Manifestation  

Peau 
Prurit 
Flush 
Urticaire/ angioœdème 

Tube digestif Douleurs abdominales 
Diarhées 

Appareil respiratoire et muqueuses 

Congestion nasale/Rhinorée 
Oedème laryngé  
Sifflement respiratoire 
Bronchoconstriction  

Cardiovasculaire  
Malaise 
Pré- et colapsus  
Hypotension 

 
A noter que le patient avec une mastocytose peut présenter beaucoup plus 

de symptômes d’activation mastocytaires comme : pollakiurie avec 

nycturie, céphalée, brouillard cérébral, dépression, anxiété, troubles de 

mémoires, de concentration, du sommeil, anaphylaxie, fatigue, fièvre, 

cachexie etc... (95). 
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Annexe 2 : Score d’évaluation du risque d’avoir une MS chez un 
patient ayant une mastocytose cutanée (29) 
 

Item Score 
Tryptase (ng/ml)  

< 10.0 -1 
≥ 10 < 15 0 
≥15 < 20 1 
≥ 20 3 

Ostéoporose ou douleurs ostéo-
articulaires 

1 

Symptômes cardiovasculaires ou 
constitutionnels 

1 

 

Un score de -1 ou 0 : le risque de MS est minime (≤ 25%) 

Un score de 1 ou 2 : le risque de MS est moyen (40-70%) 

Un score de 3, 4 ou 5 : le risque de MS est haut (≥ 86%) 
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Annexe 3 : Critères diagnostiques de MS (31) 

Critère 
diagnostique 

Anomalie biologique 

Critère majeur 

   Présence d’infiltrats denses multifocaux d’au 
moins 15 mastocytes agrégés dans une biopsie 
de moelle osseuse et/ou dans d’autres tissus 
extra-cutanés 

Critères mineurs 

1) Sur frottis médullaire ou BOM plus de 25% 
des mastocytes de l’infiltrat sont fusiformes 
ou de morphologie atypique, avec un noyau 
bi- ou multi-lobé 

2) Expression anormale de CD2 et/ou de 
CD25 par les mastocytes de la moelle 
osseuse ou d’autres organes extra-cutanés 

3) Présence d’une mutation du codon 816 du 
gène KIT 

4) Taux de tryptase sérique > 20 ng/mL (non 
applicable si autre hémopathie myéloïde associée) 
et à moduler si présence d’une alpha-tryptasémie 
héréditaire) 

 

Un diagnostic de MS est porté devant la présence du 

1. Critère majeur et un critère mineur ou  

2. De trois critères mineurs.  
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Annexe 4 : Carte patient d’urgence CEREMAST 
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Annexe 5 : Traitements symptomatiques  

Traitements Indications Voie 
d’administration  

Anti-histaminique H1 

(desloratidine, 

levocetirizine, ébastine, 

fexofénadine et autres) 

SaMa* cutanés Orale, en continu 

Anti-histaminique H2 

(cimétidine/famotidine) 

Non disponible en 

spécialité mais disponible 

en préparation magistrale 

SaMa digestifs +/- 

cutanés résistants aux 

antiH1 

 

Orale, en 

continu 

Inhibiteur de la pompe à 

protons 

SaMa digestifs 

resistants aux anti-H1 

Orale, si besoin, 

durée limitée ? 

Stabilisateurs de 

membrane mastocytaire 

(cromoglycate de sodium : 

Non disponible en 

spécialité mais disponible 

en préparation magistrale)  

SaMa cutanés et/ou 

digestifs résitants aux 

traitements antérieurs 

 

  

Orale, en continu 

Antileucotriènes 

(montelukast) 

SaMa cutanés résistants 

aux traitements 

antérieurs 

SaMa urinaires  

SaMa respiratoires 

Orale, en continu 

*SaMa : symptôme d’activation mastocytaire 
 



82 
 

Centres de référence des mastocytoses/Juin 2022 
 
 

Annexe 6 : Facteurs de gravité et de comorbidités éventuels 

Facteurs de gravité : Les principaux facteurs de gravité de la MS 

non-avancée sont : 

1) la possibilité de présenter des réactions anaphylactiques 

sévères (anaphylaxie de grade 3) ou un arrêt cardiaque (anaphylaxie de 

grade 4) allergiques ou sans allèrgene identifié liés à une dégranulation 

mastocytaire massive 

2) la présence de fractures osseuses avec ou sans ostéoporose à 

l’examen densitométrique. 

 

Comorbidités : La principale comorbidité de la MS est la 

présence d’une ostéoporose à l’examen densitométrique (13) qui expose 

le patient à un risque de fracture osseuse.  

Parfois les symptômes digestifs, constitutionnels ou cardio-

vasculaires s’ils sont très importants et sources de handicaps pour les 

patients.  
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Annexe 7 : Evaluation des handicaps dus aux symptômes 
d’activation mastocytaire 
 
7.1. MC_QoL (39) 

 
Instruction 

Madame, Monsieur, les questions de ce questionnaire ont pour objectif 
d’évaluer les conséquences de votre maladie sur votre qualité de vie. 
Nous vous demandons de lire attentivement chaque question puis de 
choisir une réponse parmi les cinq possibilités proposées. Votre réponse 
doit correspondre à votre vécu. Nous vous demandons de répondre 
spontanément à toutes les questions. Vous ne pouvez donner qu’une 
seule réponse par question, en cochant la case qui décrit votre situation. 
  

Jamais 
Quelque 

fois 
Régulièrement Souvent 

Très 

souvent 

Au cours des 

2 dernières semaines 

avez-vous connu les 

symptômes suivants ? 

     

1. Démangeaisons ☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

2. Rougeurs / 

gonflements des 

lésions cutanées 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

3. Soudaines bouffées 

de chaleur et 

rougeurs du visage 

(appelées érythèmes 

transitoires) 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

4. Diarrhée ☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

5. Fatigue / épuisement ☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

6. Maux de tête ☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 
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7. Douleurs 

musculaires ou 

articulaires 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

8. Difficultés de 

concentration 
☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

 

  
Jamais Rarement Parfois Souvent 

Très 
souvent 

Veuillez indiquer si, à 
cause de la mastocytose. 
au cours des 2 dernières 
semaines, vous avez été 
limité(e) dans les 
situations de la vie 
quotidienne suivantes : 

     

9. Ecole / études / 

travail 
☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

10. Sport / activités 

physiques 
☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

11. Sommeil ☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

12. Vie sexuelle ☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

13. Loisirs ☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

14. Relations sociales 

(amis, famille, vie 

de couple) 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

  
Jamais Rarement Parfois Souvent 

Très 

souvent 

Pour mieux connaître les 

difficultés et les 

problèmes que vous 

rencontrez à cause de la 

mastocytose, nous vous 

demandons de répondre 

aux questions suivantes. 
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Elles concernent plus 

particulièrement votre 

vie quotidienne. Dans 

vos réponses vous devez 

évaluer la fréquence des 

situations vécues au 

cours des 2 dernières 

semaines. 

15. Au cours des 

2 dernières 

semaines, vous 

êtes-vous senti(e) 

fatigué(e) pendant 

la journée, parce 

que vous ne 

dormiez pas bien ? 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

16. Au cours des 

2 dernières 

semaines, la 

mastocytose a-t-

elle limité vos 

choix alimentaires 

(plats et 

boissons) ? 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

17. Au cours des 2 

dernières semaines, 

vous êtes-vous 

senti(e) moins 

capable en raison 

de votre 

mastocytose? 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 
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18. Au cours des 2 

dernières 

semaines, les 

manifestations de 

la mastocytose 

vous ont-elles 

gêné(e) ? 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

19. Au cours des 

2 dernières 

semaines, la 

mastocytose a-t-

elle limité vos 

choix 

vestimentaires ? 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

20. Au cours des 

2 dernières 

semaines, à cause 

de la mastocytose, 

avez-vous eu peur 

de faire une 

réaction 

allergique ? 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

21. Au cours des 

2 dernières 

semaines, à cause 

de la mastocytose, 

avez-vous eu peur 

de recevoir un 

traitement 

inapproprié en cas 

d’évanouissement 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 
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ou d’accident ? 

22. Au cours des 

2 dernières 

semaines, à cause 

de la mastocytose 

vous êtes-vous 

senti(e) mal à l’aise 

en public ? 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

23. Au cours des 

2 dernières 

semaines, la 

progression de la 

mastocytose vous 

a-t-elle 

angoissé(e) ? 

☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

  
Jamais Rarement Parfois Souvent 

Très 

souvent 

Au cours des 2 dernières 

semaines, à quelle 

fréquence vous êtes-vous 

senti(e) 

     

24. ... démotivé(e) ☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

25. ... seul(e) face à la 

maladie 
☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

26. ... inquiet/inquiète  ☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

27. ... triste  ☐ ☐ ☐ ☐ ☐ 

                                                                                 Score             / 108 
Un score ≥ 30 représente un retentissement modéré à sévère sur la qualité 

de vie lié aux symptômes d’activation mastocytaire 
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7.2. Dermatology Life Quality Index (DLQI) (40) 

Ce questionnaire a pour but d’évaluer l’influence de votre problème de 

peau sur votre vie AU COURS DES 7 DERNIERS JOURS. Veuillez 

cocher une seule case par question. 

1. Au cours des 7 derniers 
jours, votre peau vous a-t-
elle démangé(e), fait 
souffrir  ou brûlé(e)  ?  

Enormément 
Beaucoup 
Un peu 
Pas du tout 

� 

� 
� 
� 

 

2. Au cours des 7 derniers 
jours, vous êtes-vous 
senti(e) gêné(e)  ou 
complexé(e)  par votre 
problème de peau ? 

Enormément 
Beaucoup 
Un peu 
Pas du tout 

� 

� 
� 
� 

 

3. Au cours des 7 derniers 
jours, votre problème de 
peau vous a-t-il gêné(e) 
pour faire des courses , 
vous occuper de votre 
maison  ou pour jardiner  ? 

Enormément 
Beaucoup 
Un peu 
Pas du tout 

� 

� 
� 
� 

 
Non concerné(e) 

� 

4. Au cours des 7 derniers 
jours, votre problème de 
peau vous a-t-il 
influencé(e) dans le choix 
des vêtements  que vous 
portiez ? 

Enormément 
Beaucoup 
Un peu 
Pas du tout 

� 

� 
� 
� 

 
Non concerné(e) 

� 

5. Au cours des 7 derniers 
jours, votre problème de 
peau a-t-il affecté vos 
activités avec les autres  
ou vos loisirs ? 

Enormément 
Beaucoup 
Un peu 
Pas du tout 

� 

� 
� 
� 

 
Non concerné(e) 

� 

6. Au cours des 7 derniers 
jours, avez-vous eu du mal 
à faire du sport  à cause de 
votre problème de peau ? 

Enormément 
Beaucoup 
Un peu 
Pas du tout 

� 

� 
� 
� 

 
Non concerné(e) 

� 

7. Au cours des 7 derniers 
jours, votre problème de 
peau vous a-t-il 
complètement empêché(e) 
de travailler ou d’étudier  ? 

Oui 
Non 
 

� 

� 

 

 
Non concerné(e) 

� 
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Si la réponse est « non » : 
au cours des 7 derniers 
jours, votre problème de 
peau vous a-t-il gêné(e) 
dans votre travail  ou dans 
vos études ? 

Beaucoup 
Un peu 
Pas du tout 
 

� 

� 
� 

 

8. Au cours des 7 derniers 
jours, votre problème de 
peau a-t-il rendu difficiles 
vos relations avec votre 
conjoint(e), vos amis 
proches ou votre famille ? 

Enormément 
Beaucoup 
Un peu 
Pas du tout 

� 

� 
� 
� 

 
Non concerné(e) 

� 

9. Au cours des 7 derniers 
jours, votre problème de 
peau a-t-il rendu votre vie 
sexuelle difficile  ? 

Enormément 
Beaucoup 
Un peu 
Pas du tout 

� 

� 
� 
� 

 
Non concerné(e) 

� 

10. Au cours des 7 derniers 
jours, le traitement  que 
vous utilisez pour votre 
peau a-t-il été un problème, 
par exemple en prenant 
trop de votre temps ou en 
salissant votre maison ? 

Enormément 
Beaucoup 
Un peu 
Pas du tout 

� 

� 
� 
� 

 
Non concerné(e) 

� 

 
Un score ≥ 5 représente un retentissement modéré à sévère des lésions 

cutanées sur la qualité de vie 
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7.3. Questionnaire BURDEN_Masto (41) 

Pour chacune des affirmations suivantes, 7 réponses vous sont proposées. 

Il n’y a ni bonne, ni mauvaise réponse. Répondez à ces questions le plus 

spontanément possible en pensant à votre situation. Une seule réponse 

possible. 

1. Ma mastocytose bouleverse ma vie quotidienne 
 En permanence      Très souvent     Souvent      Quelques fois     Rarement      Jamais         

Non concerné(e)  

2. Ma mastocytose impacte sur mon organisation 
  En permanence     Très souvent      Souvent      Quelques fois      Rarement     Jamais     
Non concerné(e)  
 

3. Je renonce à certaines activités de loisirs à cause de ma mastocytose 
 En permanence     Très souvent     Souvent       Quelques fois     Rarement      Jamais                           
Non concerné(e)  
 

4. Je choisis un lieu de vacances en fonction de ma mastocytose 
               En permanence     Très souvent     Souvent       Quelques fois     Rarement      Jamais    

Non concerné(e)  
 
5. Ma mastocytose me contraint à m’interdire certaines activités : sport, travail, études, activités 

ménagères et sociales 
              En permanence     Très souvent     Souvent       Quelques fois     Rarement      Jamais    

Non concerné(e)  
 
6. Ma mastocytose perturbe ma vie de famille 
              En permanence     Très souvent     Souvent       Quelques fois     Rarement      Jamais    

Non concerné(e)  
 

7. Ma mastocytose impacte sur mon sommeil 
              En permanence     Très souvent     Souvent       Quelques fois     Rarement     Jamais    

Non concerné(e)  
 
8. Ma mastocytose est cause de tensions dans mon couple, dans mon entourage social 

et/ou professionnel 
            En permanence     Très souvent     Souvent       Quelques fois     Rarement     Jamais    

Non concerné(e) 
 
9. Ma vie de famille est organisée autour de ma mastocytose  
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               En permanence     Très souvent     Souvent     Quelques fois     Rarement      Jamais    
Non concerné(e)  

 
10. Une partie de mon budget est consacrée aux soins de ma mastocytose 

  En permanence     Très souvent     Souvent       Quelques fois     Rarement     Jamais    
Non concerné(e)  
 

11. J’ai l’impression que ma mastocytose me coute de plus en plus cher 
  En permanence     Très souvent     Souvent       Quelques fois     Rarement     Jamais    
Non concerné(e)  
 

12. Les aliments que je consomme sont choisis en fonction de ma mastocytose 
  En permanence     Très souvent     Souvent       Quelques fois     Rarement     Jamais    
Non concerné(e)  
 

13. J’hésite à acheter certains médicaments non remboursés 
  En permanence     Très souvent     Souvent       Quelques fois     Rarement     Jamais    
Non concerné(e)  
 

14. A mon travail je pense tout le temps à ma mastocytose 
   En permanence     Très souvent     Souvent       Quelques fois     Rarement     Jamais    
Non concerné(e)  

 
Un score ≥ 10 représente un retentissement modéré à important lié aux 

symptômes dus à la mastocytose  
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7.4. Questionnaire AFIRMM (42) 

Catégorie No. Handicap Description du grade Points 

Peau 

1 
Prurit 

(démangeaison) 

Aucun 
Léger : sensibilité à 1 à 2 stimuli 
Modéré : sensibilité à plus de 2 stimuli 
Sévère : Presque tout le temps, mais 
pas pendant le sommeil 
Intolérable : tout le temps, y compris 
pendant le sommeil 

0 
2 
6 

 

12 
20 

2 

Crise 
érythémateuse 

(la peau devient 
rouge) 

Aucun 
Léger : sensibilité à 1 à 2 stimuli 
Modéré : sensibilité à 3 à 5 stimuli 
Sévère : sensibilité à 6 ou plus 
Intolérable : tout le temps 

0 
2 
6 
12 
20 

3 
Impact 

psychologique 

Aucun embarras pour montrer son 
corps 
Léger embarras pour montrer son 
corps 
Modéré embarras pour montrer son 
corps 
Sévère embarra pour montrer son 
corps 
Intolérable évite toujours de montrer 
son corps 

0 
2 
6 
12 
20 

Allergie, 
choc 

anaphy 
lactique, 

flush 

4 
Allergie à la 
nourriture  

Aucun  
Léger : moins de 2 types d’aliments 
retirés 
Modéré : 2 à 4 types d’aliments retirés 
Sévère : 5 à 8 types d’aliments retirés 
Intolérable : 9 types ou plus 
d’aliments retirés ou choc engendré 
lors de la consommation d’un type 
d’aliment 

0 
2 
 

6 
 

12 
 
 

20 

5 
Allergie aux 
medicaments  

Aucun  
Léger : moins de 2 types de 
médicaments retirés  
Modéré : 2 à 4 types 
Sévère : 5 à 8 types 
Intolérable : 9 ou plus et choc 
anaphylactique 

0 
 

2 
 

6 
 

12 
 

20 
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Catégorie No. Handicap Description du grade Points 

6 

Intolérance 
olfactive  
(Parfum, 
tabac…) 

Aucun  
Léger : problème à rester dans une 
pièce en présence d’une odeur 
intolérante 
Modéré : doit quitter la pièce en 
présence d’une odeur intolérante 
Sévère : réaction allergique en 
présence d’une odeur intolérante 
Intolérable : choc anaphylactique en 
présence d’une odeur intolérante 

0 
2 
 

6 
 
 

12 
 

20 

7 

Choc 
anaphylactique, 

syncope, 
étourdissements 

Aucun    
Léger : 1 – 2 fois par an  
Modéré : 3 – 6 fois par an  
Sévère : 7 – 12 fois par an  
Intolérable : 13 ou plus par an  

8 

Flush (crise de 
rougeur et de 

chaleur au 
niveau du 
visage) 

Aucun  
Léger : 1 – 2 fois par jour  
Modéré : 3 – 4 fois par jour  
Sévère : 5 – 8 fois par jour  
Intolérable : 9 ou plus par jour  

0 
2 
6 
12 
20 

Gastro 
Intestinal 

9 
Aérophagie, 
eructation  

Aucun  
De temps en temps (rarement) 
Souvent  
Presque tout le temps  
Permanent  

0 
2 
6 
12 
20 

10 
Nausée, 

vomissement  

Aucun  
De temps en temps (rarement) 
Souvent  
Presque tout le temps  
Permanent 

0 
2 
6 
12 
20 

11 
Douleurs 

épigastriques 

Aucun  
De temps en temps (rarement) 
Souvent  
Presque tout le temps  
Permanent 

0 
2 
6 

 

12 
20 

12 Diarrhée  

Aucun  
Léger : 1 – 2 fois par jour  
Modéré : 3 – 4 fois par jour  
Sévère : 5 – 8 fois par jour  
Intolérable : 9 ou plus par jour  

0 
2 
6 

 

12 
20 



94 
 

Centres de référence des mastocytoses/Juin 2022 
 
 

Catégorie No. Handicap Description du grade Points 

13 

Syndrome 
pseudo-occlusif 
ou symptômes 

gastro-intestinal  

Aucun  
De temps en temps (rarement) 
Souvent  
Presque tout le temps  
Permanent 

0 
2 
6 
12 
20 

Rhuma 
Tologie 

14 
Douleurs 
osseuses 

Aucun  
Douleur légère : de temps en temps 
(rarement) 
Douleur modérée : souvent  
Douleur sévère : presque tout le temps  
Douleur intolérable : tout le temps  

0 
2 
 

6 
12 

 

20 

15 

Douleurs 
articulaires et 
musculaire, 

crampes 
musculaires 

Aucun  
Légère  
Modérée 
Sévère  
Intolérable 

0 
2 
6 

 

12 
20 

16 Mobilité  

Non affecté  
Difficultés à courir 
A arrêté de courir mais marche 
normalement  
A arrêté de courir et difficultés à 
marcher 
A arrêté de courir et de marcher  

0 
2 
6 
 

12 
 

20 

Asthénie 17 
Asthénie 
(fatigue) 

Non affecté  
Légère  
Modérée 
Sévère  
Intolérable 

0 
2 
6 

 

12 
 

20 

Neurologi
e / 

psychiatri
e 

18 
Statut de 

performance  

Non affecté  
Travaille mais il/elle est obligé de se 
reposer pendant la journée 
Ne travaille plus et il/elle est obligé de 
se reposer au moins moitié de la 
journée  
Ne travaille plus et il/elle est obligé de 
se reposer plus de moitié de la journée  
Reste au lit quasi toute la journée  

0 
2 
 

6 
 

12 
 
 

20 
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Catégorie No. Handicap Description du grade Points 

19 

Interaction 
sociale 

(irritabilité, 
résistance au 

stress)  

 Aucun 
Légères difficultés à interagir avec les 
autres  
Difficultés modérées à interagir avec 
les autres  
Difficultés sévères à interagir avec les 
autres  
Ne peut pas interagir avec les autres  

0 
2 
 

6 
 

12 
 
 

20 

20 Dépression  

Aucune 
Légère dépression 
Modérée dépression 
Sévère dépression  
Sévère dépression avec envie de 
suicide  

0 
2 
6 
12 

 

20 

21 

Perte de 
mémoire 

(difficulté à se 
souvenir d’un 
nom ou d’un 

mot)  

Non affecté  
Légère  
Modérée 
Sévère  
Intolérable 

 

0 
2 
6 
12 
20 

22 Migraine   

Non affecté  
Légère  
Modérée 
Sévère  
Intolérable 

0 
2 
6 
12 

 

20 

Respirato
ire 

23 Toux  

Aucun  
Léger : intermittent  
Modéré : fréquent  
Sévère : permanent mais pas pendant 
le sommeil 
Intolérable : permanent même pendant 
le sommeil  

0 
2 
6 

 

12 

 
20 

24 

Dyspnée, 
asthma, 

sifflement 
(difficulté à 

respirer, 
essoufflement) 

Aucun  
Légère : asthme intermittent  
Modérée : asthme fréquent  
Sévère : dyspnée d’exercice 
Intolérable : dyspnée permanente  

0 
2 
6 
12 

 

20 

Urologie 25 Polliakiurie 

Moins de 5 mictions par jour 
 5 – 6 mictions par jour  
7 – 8 mictions par jour  
9 – 10 mictions par jour  
Plus de 10 mictions par jour  

0 
2 
6 
12 
20 
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Catégorie No. Handicap Description du grade Points 

26 Douleurs  

Non affecté  
Légère  
Modérée 
Sévère  
Intolérable 

0 
2 
6 
12 

 

20 

27 
Dysurie      

(difficulté de 
miction) 

Non affecté  
Légère : plusieurs secondes avant 
d’uriner  
Modérée : plusieurs minutes avant 
d’uriner  
Sévère : de temps en temps n’arrive 
pas à uriner  
Intolérable : ne peut uriner sans l’aide 
d’une sonde  

0 
2 
6 
 
 

12 
 
 

20 

Infection 

28 Folliculites  

 Non affecté  
Légère : contrôler par l’utilisation 
d’un antiseptique local 
Modérée : contrôler par antibiotiques 
locaux 
Sévère : contrôler par antibiotiques 
oraux 
Intolérable : résistant aux antibiotiques 
oraux 

0 
2 

 
6 

 
12 
20 

29 
Inflammation de 

l’oreille, 
nez/gorge 

Non affectée  
Légère  
Modérée 
Sévère  
Intolérable 

0 
2 
6 
12 

 

20 

30 
Acouphènes, 

bourdonnements 
des oreilles 

Jamais  
Entrainer par un facteur déclencheur  
Intermittent (moins d’une semaine) 
Plus d’une fois par jour  
Y compris, la nuit pendant le sommeil 

0 
2 
6 
12 
20 

31 
Gêne oculaire 

(yeux secs, 
rouges…) 

Non affectée  
Légère : exceptionnellement avec 
facteur déclencheur  
Modérée : souvent avec facteur 
déclencheur  
Sévère : souvent sans facteur 
déclencheur  
Intolérable : résistant au traitement  

0 
2 
 

6 

 
12 
 
 

20 
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Catégorie No. Handicap Description du grade Points 

32 

Stomatite 
(inflammation 
ou hémorragie 
des gencives, 

perte de dents) 

Non affectée  
Légère : exceptionnellement avec 
facteur déclencheur  
Modérée : souvent avec facteur 
déclencheur 
Sévère : souvent sans facteur 
déclencheur 
Intolérable: résistant au traitement  

 
0 
2 
 

6 
12 

 

20 

33 
Verrues 

résistantes, 
herpes 

Non affecté  
Légère  
Modérée  
Sévère  
Intolérable 

0 
2 
6 
12 
20 

34 

Infections 
(bronchite, 

rhinite, 
conjonctivite) 

Non affecté : moins de 2 fois par an  
1 – 2 fois par an  
3 – 4 fois par an  
5 – 6 fois par an  
≥ 7 fois par an 

0 
2 
6 

 

12 
 

20 

Hémorroï
des 

35 Hémorroïdes  

Non affecté  
Léger 
Modéré 
Sévère 
Intolérable  

0 
2 
6 
12 
20 

Libido 

36 

Relations 
sexuelles 

(fréquence des 
rapports) 

Non affecté ou non applicable  
Légère : baisse de 25% par rapport à 
la normale  
Modérée : baisse de 50% par rapport à 
la normale 
Sévère : baisse de 75% par rapport à la 
normale 
Il/elle n’a plus de relations sexuelles  

0 
2 
 

6 

 
12 

 
20 

37 

Problèmes à 
avoir des 
rapports 

(érections, 
rapports 
vaginaux 

douloureux) 

Non affecté ou non applicable  
Léger  
Modéré 
Sévère  
Impossible  

 
0 
2 
6 
12 
20 

Sudation 38 Sudation   

Non affectée  
Légère, contrôlé par cosmétiques    
Modérée, contrôlé par cosmétiques    
Sévère, non contrôler par cosmétiques    
Intolérable pour l’entourage 

0 
2 
6 
12 
 

20 



98 
 

Centres de référence des mastocytoses/Juin 2022 
 
 

Le score à partir duquel il y a un retentissement modéré à sévère sur la 

qualité de vie, lié aux symptômes dus à la mastocytose n’est pas connu. 
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7.5. ISM-SAF (indolent systemic mastocytosis symptoms assessment 
form) (43) 
 

Indolent Systemic Mastocytosis Symptom Assessment Form (ISM-SAF) 
Formulaire d’évaluation des symptômes de la Mastocytose Systémique Indolente 

Les questions suivantes concernent votre mastocytose systémique. Veuillez choisir une seule 
réponse qui décrit le mieux vos symptômes au cours des dernières 24 heures. Veuillez répondre 
à toutes les questions et n'en sauter aucune. Il n'y a pas de bonne ou mauvaise réponse à aucune 
des questions. 
1. Au cours des 

dernières 24 
heures, quelle a 
été la gravité de 
vos pires 
douleurs 
osseuses ? 

    
    0         1        2        3        4         5        6         7         8        9       10 
    �        �        �        �        �        �        �        �        �        �        � 
Pas de              Pires de    
douleurs                                                                                      douleurs                   
osseuses                                                                                      osseuses                       
                                                                                               imaginables          
                                                                                                                              

2. Au cours des 
dernières 24 
heures, quelle a 
été la gravité de 
vos pires 
douleurs 
abdominales ? 

  
    0         1        2        3        4         5        6         7         8        9       10 
    �        �        �        �        �        �        �        �        �        �        � 
Pas de                                                                                        Pires de                
Douleurs                                                                                      douleurs 
abdominales                                                 abdominales
                                                   imaginables                                                      
                                                                                        

3. Au cours des 
dernières 24 
heures, quelle a 
été la gravité de 
vos pires 
nausées ? 

   
    0         1        2        3        4         5        6         7         8        9       10 
    �        �        �        �        �        �        �        �        �        �        � 
Pas de                                                                                          Pires                                                                                       
nausées                                                                                          nausées 
                                                                                imaginables    

4. Au cours des 
dernières 24 
heures, quelle a 
été la gravité des 
taches sur votre 
peau? 

     
    0         1        2        3        4         5        6         7         8        9       10 
    �        �        �        �        �        �        �        �        �        �        � 
Pas de                                                                                          Pires                 
taches                                                                                             taches 
                                                                                imaginables 

 
 
 
 
 
 

5. Au cours des 
dernières 24 
heures, quelle a 
été la gravité de 
vos pires 
démangeaisons ? 

    
    0         1        2        3        4         5        6         7         8        9       10 
    �        �        �        �        �        �        �        �        �        �        � 
Pas de                                                                                           Pires                   
démangeaisons                                                                 démangeasons   
                                                                                             imaginables 
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6. Au cours des 
dernières 24 
heures, quelle a 
été la gravité de 
vos pires flushs ? 

  
    0         1        2        3        4         5        6         7         8        9       10 
    �        �        �        �        �        �        �        �        �        �        � 
Pas de                                                                                               Pires 
flush                                                                                                 flush                                                                                                  
                                                                                               imaginables 

7. Au cours des 
dernières 24 
heures, quelle a 
été la gravité de 
votres pires 
fatigues ? 

   
    0         1        2        3        4         5        6         7         8        9       10 
    �        �        �        �        �        �        �        �        �        �        � 
Pas de                                                                                           Pires 
fatigues                                                                                         fatigues
                                                                                imaginables 

8. Au cours des 
dernières 24 
heures, quelle a 
été la gravité de 
vos pires 
vertiges ? 

     
    0         1        2        3        4         5        6         7         8        9       10 
    �        �        �        �        �        �        �        �        �        �        � 
Pas de                                                                                           Pires 
vertiges                                                                                       vertiges                                                                                             
                                                                                               imaginables   

 
9. Au cours des 

dernières 24 
heures, quelle a 
été la gravité de 
vos pires 
confusions 
mentales ? 

    
    0         1        2        3        4         5        6         7         8        9       10 
    �        �        �        �        �        �        �        �        �        �        � 
Pas de                                                                             Pires            
confusions                                                                               confusions                          
mentales                                                                                     mentales  
                                                                                imaginables                                 

10. Au cours des 
dernières 24 
heures, quelle a 
été la gravité de 
vos pires maux 
de tête ? 

  
    0         1        2        3        4         5        6         7         8        9       10 
    �        �        �        �        �        �        �        �        �        �        � 
Pas de                                                                                          Pires 
maux de tête                                                                               maux de 
                                                                                                        tête                                                                                                          
                                                                                               imaginables                                                                    

11. Au cours des 
dernières 24 
heures, combien 
de fois avez-vous 
eu la diarrhée ? 

   
 

Etude étude 
 

(Le patient doit noter son chiffre) 

 
(Si le patient selecte « 0 » pour Q11, svp considérer le questionnaire 

finit  

12. Au cours des 
dernières 24 
heures, quelle a 
été la gravité de 
vos pires 

     
    0         1        2        3        4         5        6         7         8        9       10 
    �        �        �        �        �        �        �        �        �        �        � 
Pas de                                                                                              Pires           
diarrhées                           diarrhées 
                                                                  imaginables                                                          
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diarrhées ?                                                               

 

Un score ≥ 28 représente un retentissement modéré à sévère lié aux 

symptômes dus à la mastocytose  
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Annexe 8 : Indice de Karnofsky (44) 

Le patient peut mener une 
activité normale sans prise 

en charge particulière 

100% Etat général normal, le patient ne 
présente aucun symptôme ou signe 
de la maladie 

90% Le patient est capable de réaliser les 
activités normales de la vie 
quotidienne, mais présente des 
symptômes ou signes mineurs de la 
maladie 

80% Le patient est capable de réaliser les 
activités normales de la vie 
quotidienne mais avec des efforts, il 
présente des signes ou symptômes de 
la maladie 

Le patient n’est pas 
capable de travailler mais 
le séjour au domicile et 

les soins personnels 
restent possibles, une 
assistance variable est 

nécessaire 

70% Le patient peut s’occuper de lui-
même mais il n’est pas capable de 
mener une activité normale ou de 
travailler 

60% Le patient nécessite une aide 
occasionnelle mais peut assurer la 
plupart de ses soins personnels 

50% Le patient nécessite une aide suivie 
et des soins médicaux fréquents 

40% Le patient est handicapé et nécessite 
une aide et des soins particuliers 

Le patient n’est pas 
capable de s’occuper de 

lui-même, soins 
institutionnels 
souhaitables 

30% Le patient est sévèrement handicapé, 
l’hospitalisation est indiquée, il n’y a 
pas de risque imminent de décès  

20% Le patient, très handicapé, nécessite 
une hospitalisation et un traitement 
de soutien actif 

Etat terminal 
10% Le patient est moribond, le processus 

fatal progressant rapidement 
0% Le patient est décédé 
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Annexe 9 : Echelle d’Hamilton pour évaluer la dépression (95)  
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Annexe 10 : Autres diagnostics différentiels devant des 
symptômes de type activation mastocytaire 
 

Pathologies mastocytaires avancées 

Mastocytose systémique agressive 

Leucémie à mastocytes 

Mastocytose systémique associée à une hémopathie non 

mastocytaire 

Pathologies endocriniennes 

Tumeurs surrénaliennes 

Vipome 

Gastrinome 

Syndrome carcinoïde 

Diabète 

Carcinome médullaire de la thyroïde 

Déficits en œstrogène ou en testostérone 

Pathologies gastro-intestinales 

Ulcère peptique 

Infection à Helicobacter pylori 

Colite ulcéreuse 

Lithiases vésiculaires 

Parasitoses digestives 

Maladie cœliaque 

Allergie 

Anaphylaxie idiopathique 

Pathologies cardiovasculaires 

Cardiopathie, sténose aortique 
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Hypertension artérielle 

Vascularites 

Pathologies tumorales 

Lymphome non hodgkinien 

Myélome multiple 

Histiocytose 

Tumeurs osseuses/métastases 

Syndrome hyperéosinophilique 
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Annexe 11 : Critères diagnostiques et classification du 
syndrome d’activation mastocytaire 

 

Il y a 4 organes définis comme possiblement atteints par des 

symptômes d’activation mastocytaire (peau, système digestif, 

respiratoire, cardiovasculaire) afin de s’interroger s’il y a ou non une 

pathologie mastocytaire (17). Les critères thérapeutiques et biologiques 

définissaient par Valent et al, sont les critères les plus utilisés dans la 

littérature spécialisée (96).  

 

Organe atteint Symtômes/Manifestation  

Peau 
Prurit 
Flush 
Urticaire/ angioœdème 

Tube digestif Douleurs abdominales 
Diarhées 

Appareil respiratoire et muqueuses 

Congestion nasale/Rhinorée 
Eternuement  
Oedème laryngé  
Sifflement respiratoire 
Bronchoconstriction  

Cardiovaculaire  
Malaise 
Pré-syncope,colapsus  
Hypotension, tachicardie 

 

Comme on peut le remarquer, le syndrome d’activation 

mastocytaire idiopathique est à la frontière avec l’hyper alpha-

tryptasémie et le syndrome d’activation mastocytaire monoclonal est à 

la frontière avec l’accumulation mastocytaire médullaire de 

signification clinique avec symptômes d’activation mastocytaire. 
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Classification du syndrome d’activation mastocytaire (17) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

SAMA 

Mutation KIT D816V et/ou 
mastocytes CD25+ sans 

critères pour MS  

 

Allergie/Anaphylaxie 
(médiaments/piqûres 
d'hyménoptères/aliments)  
Hyper-alpha-tryptasémie ? 

 

SAMA idiopathique 

Pas d’allergie/anaphylaxie/ 
Pas de mastocytose ni 
SAMA clonal ou 
secondaire identifié  

SAMA clonal 

SAMA secondaire 
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Annexe 12 : Critères diagnostiques de l’hyper alpha-
tryptasémie héréditaire 
 

Une duplication ou amplification constitutionnelle du gène codant 

pour l’alpha-tryptase, TPSAB1, aboutissant à des copies 

supplémentaires ont récemment été identifiées dans la population 

générale. Chez les patients avec mastocytose, la prévalence de cette 

anomalie génétique est de 17% et associée à une plus grande prévalence 

de l’anaphylaxie (97). Cette analyse moléculaire se met en place au 

CEREMAST en France.  

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



110 
 

Centres de référence des mastocytoses/Juin 2022 
 
 

Annexe 13 : Score REMA évaluant le risque de pathologie 
mastocytaire monoclonale chez un patient avec une 
anaphylaxie sans allèrge identifié (45) 
 
 
Item   Score  
Sexe Masculin +1 
 Féminin  -1 
Taux de tryptase  <15 -1 
 15-25 0 
 > 25 +2 
Symptômes cutanés  Présents -2 
 Absents +1 
Présyncope/Syncope Présent +3 
 Absents 0 
 
 
Si score ≥ 2 : risque important d’avoir une pathologie mastocytaire 
monoclonale  
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Annexe 14 : Le score Karolisnka ou REMA modifié évaluant le 
risque de pathologie mastocytaire monoclonale chez un patient 
avec une anaphylaxie sans allergène identifié (46) 
 
 
Item  Score 
Sexe  Masculin +1 
 Féminin -1 
Taux de tryptase 
sérique  

< 11,4 ng/mL -1 

 11,4 ng/mL-20 
ng/mL 

0 

 >20 ng/mL +2 
Symptômes cutanés Présents  -2 
 Absents +1 
Présyncope/syncope Présent +3 
 Absent  0 
 
 
Si score ≥ 2 : risque important d’avoir une pathologie mastocytaire 
monoclonale 
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Annexe 15 : Le score NICAS évaluant le risque de pathologie 
mastocytaire monoclonale chez un patient avec une 
anaphylaxie sans allergène identifié (47) 
 
Item Score  

Sexe  Masculin +1 

Féminin -1 

Tryptase sérique  < 11,4ng/mL -1 

> 11,4ng/mL +1 

Symptômes  Urticaire +1 

Flush -1 

Absence d’angioœdème +1 

Syncope  +3 

Allèle KIT  D816V Positive +3 

Négative -1 

Si score ≥ 2 : Risque important d’avoir une pathologie mastocytaire 

monoclonale 
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Annexe 16 : Diagnostic différentiel des mastocytoses cutanées   

Type de mastocytose 

cutanée 

Divers diagnostics différentiels (liste non-

exhaustive)  

Mastocytose maculo-

papuleuse pigmentaire 

(Urticaire pigmentaire) 

Lésions possiblement associées à un 
dermographisme +/- prurit associé :  

- Folliculites du tronc ou des cuisses 
avec des lésions pigmentaires 
résiduelles post-inflammatoires 

- Lichen plan  pigmentogène  

- Amylose  

- Syringomes 

- Lentigos actiniques  

- Plasmocytome cutané 

 
Toute lésion pigmentée associée à une atteinte 
épidermique : 

- Kératoses séborrhéiques 

- Porokératoses 

Mastocytose maculo-

papuleuse 

érythémateuse 

Lésions possiblement associées à un 
dermographisme +/- un prurit : 

- Lichen plan  

- Syringomes 

Mastocytome 

(exceptionnel chez 

l’adulte) 

Xanthogranulome juvénile/ histiocytose 

cutanée 

Mastocytose cutanée 

diffuse (exceptionnel 

chez l’adulte) 

Toute cause d’érythrodermie, parfois 

sclérodermiforme sans signes d’atteinte 

épidermique 
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Annexe 17 : Critères B (Bordeline Benign) du diagnostic de la 
MS smoldering (10)  
 

            B-findings Manifestation Clinique  
1. Masse 

mastocytaire 
importante  

A la BOM > 30% des cellules sont des 
mastocytes groupés ou non en 
agrégats et le taux de tryptase sérique 
est > 200 µg/L 

2. Dysplasie 
médullaire 

Signes de dysplasie des autres lignées 
hématopoïétiques mais sans 
arguments diagnostiques pour une 
autre hémopathie maligne (NFS 
normale)  

3. Organomégalie   Hépatosplénomégalie sans anomalie 
d’organe et/ou adénopathies   

 
Deux critères B sont nécessaires pour porter le diagnostic de 

mastocytose bordeline (smoldering) 
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Annexe 18 : Critères C (Consider Cytoreduction) du diagnostic 
de la MS agressive (51) 
 

C-findings Manifestation Clinique  

1. Anomalie de la moëlle due 

à l’infiltrat mastocytaire 

≥ 1 cytopénie(s) définie(s) par 

PNN <1.0 × 109/L, 

Hémoglobine <10 g/dL et/ou 

plaquettes <100 × 109/L 

2. Hépatomégalie avec 

altération de la fonction 

d’organe 
Ascite et/ou HTP 

3. Atteinte osseuse Lésion ostéolytique avec ou 

sans fracture pathologique 

4. Splénomégalie Hypersplénisme, cytopénies 

5. Malabsorption avec perte 

de poids 
Infiltrat mastocytaire gastro-

intestinal 

HTP = hypertension portale 

 

Un seul critère C est nécessaire pour porter le diagnostic de MS 
agressive, donc une forme de mastocytose avancée 
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Annexe 19 : Critères diagnostiques de la leucémie à mastocytes 
(52) 
 

Les mastocytes atypiques représentent au moins 20% de toutes les 

cellules nucléées sur les frottis de moelle osseuse (myélogramme)  

 Selon la présence de mastocytes circulants > 10% ou non on parle 

de la leucémie à mastocyte leucémique ou aleucémique  
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Annexe 20 : Examens nécessaires à la mise en place des 
traitements de fond de la mastocytose systémique indolente 
avec handicap et au suivi des traitements 

 
Traitements Omalizumab Interféron-alpha  Cladribine (2-

CdA) 

Inhiteurs de 
tyrosine kinase  

Biphosphonate ou 
autre traitement à 

visée osseuse  
Bilan pré-

thérapeutique 

- NFS, 

plaquettes  

- Tryptase 

sérique 

- IgE totales  

- Calcémie  

- DMO  

 

 

- NFS, plaquettes 

- Tryptase sérique   

- Bilan hépatique 

complet *  

- bilan lipidique 

complet  

- TSH 

- βHCG 

- calcémie,  

- Echographie 

cardiaque initiale et 

puis tous les 6 mois  

- DMO 

- Prévenir un 

syndrome dépressif 

et évaluation 

psychiatrique si 

besoin  

- NFS, plaquettes  

-tryptase sérique  

- Ionogramme 

sanguin, urée, 

créatininémie 

- βHCG 

- ALAT, ASAT  

- calcémie 

- Eliminer cancer 

sous-jacent (selon 

contexte : PSA, 

mammographie, 

frottis cervico-

vaginaux, 

radiographie de 

thorax, etc.) 

- DMO 

- Vérifications 

vaccinales 

- NFS, plaquettes  

- Tryptase sérique  

- Bilan hépatique 

complet  

- βHCG 

- calcémie 

- ECG 

- DMO 

 

 

- NFS 

- calcémie 

- TSH 

- PAL osseuses  

- DMO 

- Panoramique 

dentaire 

-consultation 

stomatologie/ 

odontologie pour 

traitement locaux 

des foyers infectieux  

 

DMO : ostéodensitométrie ; NFS : hémogramme ; TA : tension 

artérielle ; * Bilan hépatique complet = ASAT, ALAT, γ GT, 

Phosphatases alcalines, bilirubine 
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Annexe 21 : Précautions lors de la mise en route des 
traitements de fond pour la mastocytose 
 

Interféron  

Chez les patients traités par intérferon-alpha il faut faire attention 

au risque accru de dépression. 

  

Cladribine 

Chez les patients atraités par cladribine il y a une contre-indication 

formelle des vaccins vivants (BCG, polio buccal, rougeole, rubéole, 

oreillons, fièvre jaune, encéphalite japonaise) et ceci pendant au 

moins 18 mois après l’arrêt du traitement. 

L’introduction de cotrimoxazole et valacyclovir est systématique 

recomandée dès l’introdution de la cladribine 

Attention aux lymphopènies et neutropènies qui augment le risque 

d’infections parfois opportunistes sous cladribine.  

Il ne faut pas depasser les 6 cycles du tratement ; en cas de besoin 

validation en RCP national.  

 

Inhibiteurs de tyrosine kinase  

Prennant en compte le risque de reactions avec l’exposition 

extempestive au soleil de plusieurs inhibiteurs de tyrosine kinase 

(98, 99, 100), il semble prudent de recommandé la protection 

solaire externe à tout patient sous ce type de traitement.  

Concernant la midostaurine une attention particulière doir être 

portée sur le risque hépatopatie et ouvrir les capules 1 heure avant 

afin de diminuer les risques des effets indésirables digestifs.  
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Concernant l’avapritinib une attention particulière doit être portée 

chez les patients avec le taux des plaquettes bas en raison du 

passage de la barrière hémato-encephalique et donc un risque 

d’hémorragie cérébrale. Cependant cela n’est pas un risque pour les 

patients atteints de formes de mastocytoses traitées dans ce PNDS 

(mastocytoses dites non-avancées).    

Pour le masitinib et le Blu-263 nous n’avons pas assez des 

informations et de recul pour identifier de point d’attention 

particulier.  
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Annexe 22 : Examens nécessaires au suivi des traitements de 
fond de la mastocytose systémique avec handicap   
 

 Omalizumab Interféron-

alpha 

Cladribine Inhibiteurs de 

tyrosine kynase 

Biphosphonates  

Suivi du 

traitement 

- NFS, 

plaquettes  

- IgE totales 

- tryptase 

sérique tous 

les 6 mois 

- calcium 

sérique tous 

les 6 mois  

- DMO tous 

les 24 à 36 

mois  

 

- NFS, 

plaquettes  

1 fois par mois 

puis tous les 

mois pendant 3 

mois et puis 

tous les 3 mois 

pendant la 

période du 

traitement 

- bilan 

hépatique et 

bilan lipidique 

tous les mois 

pdt 4 mois et 

puis tous les 3 

mois pdt toute 

la période du 

traitement  

- TSH tous les 3 

mois pdt 6 mois 

et puis tous les 

6 mois pdt la 

période du 

traitement  

- Tryptase 

sérique tous les 

6 mois  

- Echo-graphie 

cardiaque tous 

- NFS, 

plaquettes  

1 fois/semaine 

au premier cycle 

puis selon 

tolérance 

hématologique 

3 fois par cycle 

(J10, J30 et J45) 

pendant 4 cycles 

(6 semaines 

entre chaque 

cycle) 

- bilan 

hépatique et 

rénal tous les 

mois pdt 6 mois 

et puis espacer  

- tryptase 

sérique tous les 

6 mois  

- calcium 

sérique tous les 

6 mois  

- DMO tous les 

24 à 36 mois 

Photoprotection 

externe 

- NFS, plaquettes, 

bilan hépatique, 1 

fois par semaine 

le premier mois 

puis 1 fois par 

mois pdt 3 mois et 

puis tous les 3 

mois pdt la 

période du 

traitement  

- tryptase sérique 

tous les 3 mois 

- calcium sérique 

tous les 6 mois  

- DMO tous les 12 

à 24 mois 

- Photoprotection 

externe 

 

- NFS, plaquettes 

- calcium sérique  

- DMO tous les 24 

à 36 mois  
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les 12 mois  

- DMO tous les 

24 à 36 mois  

NFS : hémogramme ; TA : tension artérielle ; * Bilan hépatique complet 

= ASAT, ALAT, γGT, Phosphatases alcalines, bilirubine 
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Annexe 23 : Questionnaire d’évaluation de l’apport alimentaire 
du calcium journalier  
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Annexe 24 : Modalités pratiques de substitution en cas 
d’insuffisance, de déficit ou de carence en vitamine D (73) 
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Annexe 25 : Classification internationale de l’anaphylaxie (84) 

Les réactions sur 1 ou 2 organes sont considérés comme réaction 

locale et donc pas d’anaphylaxie  

Grade 3 Grade 4 Grade 5 

Symptômes dus à 
l’altération des 
voies respiratoires 
basses  

Symptômes dus à 
l’altération des 
voies respiratoires 
basses 

Symptômes dus à 
l’altération des voies 
respiratoires hautes ou 
basses 

Bronchospasme 
léger : toux, 
wheezing, 
respiration courte 
qui répond au 
traitement 
symptomatique 
et/ou 

Bronchospasme 
sévère : toux, 
wheezing, 
respiration courte 
qui ne répond pas 
au traitement 
symptomatique  

Insuffisance 
respiratoire   

Symptômes Gastro-
intestinaux 

Symptômes dues à 
altération des voies 
respiratoires hautes  

Symptômes cardio-
vasculaires  

Crampes 
abdominales +/- 
diarrhées, 
vomissements  

Œdème laryngé 
avec stridor  

Hypotension/collapsus  

 +/- Crampes 

utérines 

+ Perte de 
connaissance (pas de 
malaise vagale)  
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Annexe 26 : Coordonnées des centres de référence et 
compétence des mastocytoses 
 
Reseau national des mastocytoses 

Ce réseau est constitué d’un centre coordinateur, de 2 

centres constitutifs et de 17 centres de compétence : 

 

1) Centre coordinateur : AP-HP, Hôpital Necker, Paris  

Adresse 149 rue de Sèvres, 75015 Paris 

Pr. Olivier Hermine - Chef de Service Hématologie adultes (mail : 

olivier.hermine@aphp.fr)      

Secrétariat : Tel 01 44 49 53 32, Fax 01 44 49 53 40 

Assistante de coordination/Gestionnaire CEREMAST: Mme Anne-

Florence Collange : Tel 01 42 75 43 50 (25700) 

Dr. Julien Rossignol, hématologiste (mail : 

julien.rossignol@aphp.fr)   

Dr. Laurent Frenzel, hématologiste (mail : laurent.frenzel@aphp.fr)  
 

Ce centre collabore avec tous les centres du réseau. Il collabore 

aussi avec le réseau européen des mastocytoses ECNM. 

 

2) Deux centres constitutifs : Paris, Pitié-Salpêtrière et 

Toulouse  

 

2.1.) Unité fonctionnelle de dermatologie, AP-HP, Hôpital Pitié-

Salpêtrière, Paris 

 DMU3ID, 47-83 bd de l’Hôpital 75013, Paris 

Dr Stéphane Barete, médecin coordinateur du centre de référence 
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(stephane.barete@aphp.fr) 

Dr Naëda Haddad, Assistante spécialiste 

Référent biologique : Pr. Michel Arock, Biologiste médical du 

centre de référence et membre constitutif du réseau européen des 

mastocytoses ECNM (michel.arock@aphp.fr) 

Attaché de recherche clinique coordinateur : Mme Tinhinane SID 

Secrétariat CMRM: Mme Ducelier Michèle au 0142161051 

 
Ce centre collabore avec les centres CRMR de Necker, CRMR 

Toulouse et centres de compétences tels les CHU de Marseille, 

CHU de Nîmes, CHU de Montpellier, CHU de Lille, CHU de 

Caen. Il collabore aussi avec le réseau européen des mastocytoses 

ECNM. 

 
2.2.) Service de Dermatologie, CHU de Toulouse 24 Chemin de 

Pouvourville, 31059 Toulouse   

Dr C Livideanu, médecin coordinateur du centre de référence 

(livideanu.c@chu-toulouse.fr)   

Dr M Severino-Freire, médecin du centre de référence (severino-

freiere.m@chu-toulouse.fr)  

Dr I Dreyfus, pharmacienne clinicienne du centre de référence 

(dreyfus.i@chu-toulouse.fr)  

Psychologue : S Cauet (cauet.s@chu-toulouse.fr)  

Diététicienne : C Abeilhe (abeilhe.c@chu-toulouse.fr)  

Infirmière spécialisée en hypnose : AM Tranier (tranier.am@chu-

toulouse.fr)  
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Attaché de recherche clinique coordinateur : M Negretto 

(negretto.m@chu-toulouse.fr)  

Attaché de recherche clinique : H Yachia Cherif (yachia-

cherif.h@chu-toulouse.fr)   

Sécrétariat : 05 67 77 81 35 

Ce centre collabore avec les centres de compétence du Sud de la 

France : CHU de Marseille, CHU de Nimes, CHU de Montpellier, 

CHU de Limoges, les centres CRMR de Necker et CRMR de Pitié-

Salpêtrière mais également avec des autres centres de compétences. 

Il collabore aussi avec le réseau européen des mastocytoses ECNM.  

 

3) Centres de compétence  

 

3.1.) CHU d’Amiens, Service d’Hématologie, Dr Clément 

Gourguechon (gourguechon.clement@chu-amiens.fr)  

3.2.) CHU d’Angers, Service de Médicine interne, Dr Christian 

Lavigne (ChLavigne@chu-angers.fr) 

3.3.) CHU de Besançon, Service de Dermatologie, Dr Fabien 

Pelletier (fabien.pelletier@univ-fcomte.fr)  

3.4.) CHU de Caen, Service d’hématologie, Pr Ghandi Damaj 

(damaj-gl@chu-caen.fr) et Service de Médicine Interne, Dr Yann 

Olivier (ollivier-y@chu-caen.fr) 

3.5.) CHU de Clermont Ferrand, Service d’Hématologie, Pr 

Olivier Tournilhac (otournilhac@chu-clermontferrand.fr)  

3.6.) CHU de Grenoble, Service de Médicine interne, Pr Laurence 

Bouillet (LBouillet@chu-grenoble.fr) 
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3.7.) CHU de Lille, Service de Médicine interne, Pr David Launay 

(David.Launay@chru-Lille.fr) 

3.8.) CHU de Limoges, Service d’Hématologie, Dr Marie-Pierre 

Gourin (Marie-Pierre.Gourin@chu-limoges.fr) 

3.9.) CHU de Lyon, Service de Médicine Interne, Dr Stéphane 

Durupt (stephane.durupt@chu-lyon.fr)  

3.10.) CHU Timone, Marseille, Service de Dermatologie, Pr 

Caroline Gaudy-Marqueste (Caroline.Gaudy@ap-hm.fr) et Service 

de Médicine Interne, Pr Jean-Marc Durand (Jean-

Marc.Durand@ap-hm.fr) 

3.11.) CHU de Nantes, Service de Médicine Interne, Pr Mohamed 

Hamidou (mohamed.hamidou@chu-nantes.fr) et Dr Antoine Neel 

(antoine.neel@chu-nantes.fr) 

3.12.) CHU de Nîmes, Service de Médicine Interne, Pr Denis 

Vincent (denis.Vincent@chu-nimes.fr)  

3.13.) CHU de Poitiers, Service de Dermatologie, Dr Ewa 

Wierzbicka-Hainaut, (ewa.hainaut@chu-poitiers.fr)  

3.14.) CHU de Rennes, Service de Médicine Interne, Dr Edwige 

Le Mouel (Edwige.Le.Mouel@chu-rennes.fr)  

3.15.) CHU de Réunion Sud - Saint Pierre, Service 

d’Hématologie, Dr Quentin Cabrera (quentin.cabrera@chu-

reunion.fr)  

3.16.) CHU de Strasbourg, Service de Rhumatologie, Dr Rose-

Marie Javier (rose-marie.javier@chru-strasbourg.fr) 

3.17.) CHU de Tours, UT Immunologie & Allergologie, Dr 

Cyrille Hoarau (hoarau_c@med.univ-tours.fr)  
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Annexe 27 : Coordonnées des associations de patients 

 
AFIRMM : Association Française pour les Initiatives de Recherche 

sur le Mastocyte et les Mastocytoses  

3 Avenue George V – 75008 PARIS – 01 47 20 00 14  

Mme Julie AGOPIAN mail : julie.agopian@afirmm.com 

 

ASSOMAST : Association Française des patients atteints de 

mastocytoses et du syndrome d’activation mastocytaire (SAMA)  

53 avenue des Ternes – 75017 PARIS  

Assomast.fr@gmail.com 
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Ghandi Damaj, hématologue CCMR Caen ; Pr Olivier Hermine, 

hématologue, CRMR Necker Paris ; Dr Cristina Livideanu, 

dermatologue, CRMR Toulouse ; Dr Julien Rossignol, CRMR Necker 

hématologue, Paris. 

 

Groupe de cotation ; Groupe de lecture  

Pr Karine Briot, rhumatologue Cochin, Paris ; Dr Quentin Cabrera, 

hématologue, Réunion ; Dr Yannick Degboé, rhumatologue, 

Toulouse ; Dr Laurent Frenzel, hématologue Necker, Paris ; Pr 

Caroline Gaudy, dermatologue Marseille ; Dr Clément Gourguechon, 

hématologue, Amiens ; Pr Laurent Guilleminault, allergologue, 

Toulouse ; Pr Mohamed Hamidou, interniste, Nantes ; Dr Cyrille 

Hoarau, allergologue, Tours ; Dr Rose-Marie Javier, rhumatologue, 

Strasbourg, Pr David Launay, interniste, Lille ; Dr Edwige Le Moeul, 

interniste, Rennes, Dr Claire Mailhol, allergologue, Toulouse ; Pr 

Carle Paul, dermatologue, Toulouse ; Pr Angèle Soria, dermato-

allergologue, Hôpital Tenon, Paris; Dr Ewa Wierzbicka Hainaut, 

dermatologue, Poitiers. 
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Figure 1 : Mastocytose cutanée de type urticaire pigmentaire 
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Figure 2 : Signe de Darier positif chez un patient atteint de 

mastocytose cutanée 
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Figure 3 : Mastocytose cutanée de type télangiectasique 
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Figure 4 : Mastocytose cutanée érythèmato-violacée 
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Figure 5 : Dermpographisme cutané 

 



137 
 

Centres de référence des mastocytoses/Juin 2022 
 
 

 

 

 


