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АННОТАЦИЯ
Обоснование. Кожный мастоцитоз ― редкое заболевание, развивающееся преимущественно в детском возрасте . 
Единичные публикации последних лет, посвящённые эпидемиологии мастоцитоза, свидетельствуют о постепенном 
росте показателей распространённости данного заболевания . 
Цель ― изучить клинико-эпидемиологические характеристики и частоту выявления кожного мастоцитоза среди дет-
ского населения города Москвы .
Материалы и методы. Проведено одноцентровое эпидемиологическое ретроспективное исследование за период 
2019–2022 годов . В качестве статистического источника информации были использованы данные формы № 12 фе-
дерального статистического наблюдения «Сведения о числе заболеваний, зарегистрированных у пациентов, прожи-
вающих в районе обслуживания медицинской организации» . Для вычисления уровня заболеваемости в интенсив-
ных показателях на 100 000 населения использованы данные о численности населения города Москвы за период  
2019–2022 годов . 
Результаты. За анализируемый период в Москве наблюдается постепенная тенденция к росту числа вновь выявлен-
ных случаев мастоцитоза у детей и подростков . Число первичных обращений детей и подростков (0–17 лет) за период 
с 2019 по 2022 год выросло в 4,8 раза . Доля кожного мастоцитоза в структуре кожных болезней и врождённых ано-
малий (пороков развития) кожи ежегодно увеличивается . В 2019 году на 1834 обращения детей (возрастная категория 
0–17 лет) по поводу кожных заболеваний приходился 1 случай заболевания мастоцитозом, в 2020 году это соотноше-
ние составило 1863:1, в 2021 году ― 491:1, в 2022 году ― 376:1 . С 2019 года наблюдается рост первичной заболева-
емости кожным мастоцитозом с 3,63 до 16,61 случая на 100 000 детского населения в 2022 году .
Заключение. Рост заболеваемости в детской популяции и доли кожного мастоцитоза в структуре кожных болезней 
в последние годы демонстрирует необходимость формирования интереса и привлечения внимания врачебной обще-
ственности к данной патологии .
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ABSTRACT
BACKGROUND: Cutaneous mastocytosis is a rare disease that primarily develops in childhood . 
AIM: This study aimed to determine the clinical and epidemiological characteristics and frequency of detection of cutaneous 
mastocytosis among children in Moscow .
MATERIALS AND METHODS: A single-center epidemiological retrospective study was conducted . Data from Form № 12 
of the federal statistical observation "Information on the number of diseases registered in patients living in the service area 
of a medical organization" were used as a statistical source of information . To calculate the incidence rate in intensive indicators 
per 100 thousand population, data on the population of Moscow for the period 2019–2022 were used . 
RESULTS: Over the period 2019–2022, a gradual trend towards an increase in the number of newly identified cases 
of cutaneous mastocytosis in children and adolescents in Moscow was revealed . Number of initial applications from children 
and adolescents (0–17 years old) for this period increased by 4 .8 times . The share of cutaneous mastocytosis in the structure 
of skin diseases and congenital anomalies (malformations) of the skin increases every year . In 2019, for every 1,834 pediatric 
visits (age category 0–17 years) regarding skin diseases, there was 1 case of mastocytosis; in 2020 the ratio was 1,863:1; 
in 2021 ― 491:1; in 2022 ― 376:1 . Since 2019, there has been an increase in the primary incidence of cutaneous mastocytosis 
from 3 .63 cases per 100,000 child population to 16 .61 cases per 100,000 child population in 2022 .
CONCLUSION: The increase in incidence in the pediatric population and the share of cutaneous mastocytosis in the structure 
of skin diseases in recent years demonstrates the need to generate interest and attention of the medical community to this 
pathology .
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ОБОСНОВАНИЕ 
Мастоцитоз ― уникальное заболевание со сложным 

патогенезом, вариабельным клиническим течением и пре-
имущественным развитием в детском возрасте . Согласно 
современному определению, мастоцитоз ― это гемо- 
поэтическое новообразование, характеризующееся кло-
нальной пролиферацией и накоплением фенотипически 
аномальных тучных клеток в одной или нескольких си-
стемах органов . Наиболее часто в процесс вовлекаются 
кожа, костный мозг, селезёнка, печень, лимфатические 
узлы и желудочно-кишечный тракт [1, 2] . Типичным про-
явлениием данного заболевания у 80% детей является 
кожный мастоцитоз, при котором инфильтрация тучных 
клеток ограничена кожей [3–5] . 

Длительное время мастоцитоз представлял собой серь- 
ёзную диагностическую проблему, что связано с разно-
образием клинических проявлений, сложностью диф-
ференциальной диагностики . Это, в конечном итоге, 
сказывалось на истинной оценке распространённости 
заболевания в популяции . Сведения о первичной и об-
щей заболеваемости мастоцитозом у детей в мире край-
не скудны и противоречивы . Например, немецкий учёный 
K . Hartmann [6] в одной из своих работ отметил, что «точ-
ная эпидемиологическая информация о мастоцитозе от-
сутствует; в любом случае это очень редкое заболевание» .

Первые упоминания о частоте первичных обраще-
ний по поводу мастоцитоза в дерматовенерологические 
учреждения встречаются в работах F . Sagher в середи-
не прошлого столетия . Заболевание регистрировалось 
от 1 пациента на 1000 до 1 на 8000 обращений независи-
мо от возраста (1:1000–8000) [7] . По данным французских 
учёных, мастоцитоз встречался чаще в педиатрической 
популяции, составляя от 1:1400 до 1:2500 первичных обра-
щений к врачу-дерматовенерологу детских медицинских 
организаций [8] . В источниках литературы, посвящённых 
мастоцитозу у детей, большинство авторов связывают 
единичные и информативно скудные эпидемиологические 
исследования в XX веке с отсутствием единой клиниче-
ской классификации мастоцитоза [9–11] . В то же время 
зарубежные авторы сходятся в едином мнении, что ма-
стоцитоз ― редкое (орфанное) заболевание, которое но-
сит спорадический характер [11–13] . Так, турецкими ис-
следователями был проанализирован 21 случай детского 
мастоцитоза за 14 лет [14] . M . Lange и соавт . [15] за период 
с 2002 по 2009 год проанализировали 101 случай кожного 
мастоцитоза у детей . В единственном систематическом 
обзоре C . Méni и соавт . [9] проанализированы 1747 случаев 
кожного мастоцитоза у детей за период с 1950 по 2014 год . 
Очевидно, что количество диагностированных случаев 
только в одной клинике или центре может быть недоста-
точным и ненадёжным для оценки заболеваемости и рас-
пространённости мастоцитоза в детской популяции [15] . 
Это утверждение подкрепляется вариабельностью данных, 
полученных в начале 2000-х . Например, в исследовании 

А .Е . Kiszewski и соавт . [16] частота мастоцитоза у детей 
составила 1:200–8000 . В турецком двухцентровом иссле-
довании за 5-летний период (2007–2011 годы) выявлено 
30 пациентов с кожным мастоцитозом [17] . 

По данным американских учёных, в 2014 году общее 
число лиц, страдающих мастоцитозом, не превышало 
в США 200 000 человек, а показатель общей заболеваемо-
сти составлял 9 случаев на 100 000 населения . Первичная 
заболеваемость варьировала от 5 до 10 случаев на мил-
лион человек ежегодно [13, 18], при этом 2/3 всех случаев 
мастоцитоза приходилось на детское население [18] . 

По данным Европейской сети компетенций по масто-
цитозу (European Competence Network on Mastocytosis, 
ECNM), общая заболеваемость мастоцитозом (как си-
стемным, так и кожным) в Европе составляет 1 случай 
на 10 000 населения . Распространённость системного 
мастоцитоза в Европе составляет 1 случай на каждые 
8000–10 000 взрослого населения [19] .

Публикации последних лет, посвящённые эпидеми-
ологии мастоцитоза у детей, свидетельствуют о посте-
пенном росте показателей распространённости данного 
заболевания . Эпидемиологическое исследование, прове-
дённое в университетской клинике дерматовенерологии 
Университета Аристотеля (Салоники, Северная Греция) 
в 1974–1976 годах, выявило всего 8 случаев пигментной 
крапивницы в детской популяции из 12 000 пациентов . 
При анализе структуры кожных заболеваний, проведён-
ном в 2013–2015 годах сотрудниками той же клиники 
при обследовании 944 детей, кожный мастоцитоз был 
выявлен в 23 (2,2%) случаях [20] . Авторами отмечен зна-
чительный рост числа случаев мастоцитомы кожи, которая 
была зарегистрирована в 47,8% всех случаев мастоцитоза 
у детей [20] .

Таким образом, результаты контент-анализа эпиде-
миологических исследований распространённости масто-
цитоза в мире свидетельствуют о недостаточной изучен-
ности проблемы и отсутствии исследовательских работ 
в Российской Федерации, что определяет актуальность 
исследования .

Цель исследования ― изучить клинико-эпидемио-
логические характеристики и частоту выявления кожного 
мастоцитоза среди детского населения Москвы .

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Дизайн исследования
Проведено наблюдательное одноцентровое ретро-

спективное сплошное исследование за период с 2019 
по 2022 год с применением статистического, аналитиче-
ского методов исследования, контент-анализа, текущего 
наблюдения и кабинетного исследования .

Классификация различных клинических типов кожно-
го мастоцитоза проведена в соответствии с классификаци-
ей Всемирной организации здравоохранения [3] . 
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Для получения полного представления о структуре за-
болеваемости мастоцитозом эпидемиологические данные 
(возраст, пол), а также диагноз были извлечены из ме-
дицинской документации пациента (форма № 025/у) . Па-
циенты с отсутствующей информацией были исключены 
из исследования . Диагнозы, зафиксированные в меди-
цинской документации, основывались на клинических 
особенностях и подтверждались лабораторными иссле-
дованиями или биопсией кожи, когда это было показано .

Условия проведения
В исследование включали данные детей, находивших-

ся на амбулаторном лечении и наблюдении в ГБУЗ «Мос-
ковский Центр дерматовенерологии и косметологии» в пе-
риод с января 2019 по декабрь 2022 года . 

Описание медицинского вмешательства 
В качестве статистического источника информации были 

использованы данные формы № 12 федерального стати-
стического наблюдения «Сведения о числе заболеваний, 
зарегистрированных у пациентов, проживающих в районе 
обслуживания медицинской организации» и разработанно-
го к нему сотрудниками ГБУЗ «Московский Центр дерма-
товенерологии и косметологии» приложения «Дерматозы» . 
Для расчёта экстенсивных показателей использовали дан-
ные формы №12 федерального статистического наблюдения 
«Сведения о числе заболеваний, зарегистрированных у па-
циентов, проживающих в районе обслуживания медицин-
ской организации» за 2019, 2020, 2021 и 2022 годы . Для вы-
числения уровня заболеваемости в интенсивных показателях 
на 100 000 населения использованы данные о численности 
населения города Москвы за период 2019–2022 годов . 

Основной исход исследования
Определить распространённость и заболеваемость 

кожным мастоцитозом в детской популяции города 
 Москвы .

Дополнительные исходы исследования
Установить половозрастные характеристики больных 

кожным мастоцитозом и дебют заболевания .

Этическая экспертиза
Проведение исследования согласовано с локаль-

ным комитетом по этике при ГБУЗ «Московский научно- 
практический Центр дерматовенерологии и косметологии» 
(протокол № 58 от 31 .03 .2022) .

Статистический анализ
Ввиду редкой встречаемости патологии про-

ведено сплошной ретроспективное исследование 
на открытой когорте . Анализ данных выполнен с исполь-
зованием пакета статистических программ Excel из паке-
та Microsoft Office 365 . Описательная статистика включала 

количество и процентное соотношение пациентов в со-
ответствующих группах детей с кожным мастоцитозом . 
Оценка достоверности результатов с учётом относительно 
небольшого числа наблюдений проводилась с расчётом 
границ доверительного интервала с вероятностью 95,0% 
(значения считали статистически значимыми при р=0,05) . 

РЕЗУЛЬТАТЫ

Основные результаты исследования
В Международной классификации болезней и проблем, 

связанных со здоровьем (МКБ-10), мастоцитоз относится 
к разделу «Другие врождённые аномалии [пороки развития] 
кожи (Q82)» . Следовательно, для получения достоверных 
данных по распространённости и заболеваемости учитыва-
лись статистические данные этой группы патологий (табл . 1) . 

Частота выявления случаев заболеваемости масто-
цитозом среди общего числа врождённых аномалий (по-
роков) развития кожи постепенно увеличивалась с 25,2% 
в 2019 году и составила 54,7% в 2022 году . Таким образом, 
в 2022 году более 1/2 пациентов в этой группе составляли 
больные кожным мастоцитозом . 

В последние годы в Москве отмечалась стойкая дина-
мика постоянного роста числа детей, больных мастоцито-
зом (табл . 2) .

Число первичных обращений детей и подростков  
(0–17 лет) за период с 2019 по 2022 год выросло в 4,8 раза . 
Значительный рост впервые выявленных случаев кожного 

Таблица 1. Динамика абсолютных показателей первичной 
обращаемости детского населения с врождёнными 
аномалиями (пороками развития) кожи и кожным 
мастоцитозом в г . Москве за период 2019–2022 годов
Table 1. Absolute indicators of primary appeal of the child 
population with congenital skin anomalies (malformations) 
and cutaneous mastocytosis in Moscow for the period 2019–2022

Показатель
Год

2019 2020 2021 2022

Число случаев врождённых 
аномалий кожи 306 368 519 673

Число случаев мастоцитоза 77 81 293 368

Таблица 2. Распределение числа вновь выявленных случаев 
кожного мастоцитоза у детей и подростков в 2019–2022 годах 
(в абсолютных цифрах)
Table 2. Distribution of the number of newly identified cases 
of cutaneous mastocytosis in children and adolescents  
in 2019–2022 (in absolute numbers)

Возрастная группа, лет
Год

2019 2020 2021 2022

Дети, 0–14 72 74 281 349

Подростки, 15–17 5 7 12 19

Итого, 0–17 77 81 293 368
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мастоцитоза произошёл в 2021 году: число заболевших де-
тей в возрастной категории 0–14 лет увеличилось по срав-
нению с 2020 годом в 3,8 раза, в 2022 году ― в 1,2 раза . 
В подростковой группе детей до 2020 года регистрирова-
лись единичные случаи выявления заболевания . В 2021 
и 2022 годах суммарно был зарегистрирован 31 случай ма-
стоцитоза . Дебют в подростковом возрасте связан с раз-
витием мономорфного типа пятнисто-папулёзного кожно-
го мастоцитоза, который в структуре всех форм кожного 
мастоцитоза занимает незначительную долю .

Следует отметить, что в 2019 году на 1834 обращения де-
тей (возрастная категория 0–17 лет) по поводу кожных за-
болеваний приходился 1 случай заболевания мастоцитозом, 
в 2020 году это соотношение составило 1863:1, в 2021-м ― 
491:1, в 2022-м ― 376:1 . Динамика первичной заболеваемо-
сти кожным мастоцитозом представлена в табл . 3 .

Распределение пациентов по клиническим формам 
кожного мастоцитоза отражено в табл . 4 .

В структуре клинических форм преобладали пациенты 
с мастоцитомой кожи (77,3%) . Пятнисто-папулёзный кож-
ный мастоцитоз, или пигментная крапивница (устарев-
ший термин) [2, 20], диагностировался почти у каждого 
пятого (22,1%) пациента . Диагноз наиболее редкой формы 
мастоцитоза у детей ― диффузного кожного мастоцито-
за ― зарегистрирован в 5 (0,6%) случаях .

Среди заболевших кожным мастоцитозом детей соотно-
шение мальчиков и девочек составило 1,23:1 . Таким образом, 

представители мужского пола страдали мастоцитозом чаще, 
чем лица женского пола: 453 (55,3%) против 366 (44,7%) . 

Анализ дебюта кожного мастоцитоза в детской прак-
тике имеет важное значение для клинициста . Для форми-
рования прогноза клинического течения различных типов 
кожного мастоцитоза у детей учитывается возраст нача-
ла заболевания до и после 2 лет [2] . В возрасте до 2 лет 
на дебют мастоцитоза указали 754 (92,0%) ребёнка, стар-
ше 2 лет ― 65 (8,0%) . Проявление очагов мастоцитоза 
на коже с рождения отметили 42 (5,1%) пациента (табл . 5) .

ОБСУЖДЕНИЕ

Резюме основного результата исследования
За анализируемый период 2019–2022 годов в Москве 

установлена постепенная тенденция к росту числа вновь 
выявленных случаев кожного мастоцитоза у детей и под-
ростков . Число первичных обращений детей и подростков 
(0–17 лет) за период 2019–2022 годов выросло в 4,8 раза . 
Доля кожного мастоцитоза в структуре кожных болезней 
и врождённых аномалий (пороков развития) кожи ежегод-
но увеличивается . В 2019 году на 1834 обращения детей 
(возрастная категория 0–17 лет) по поводу кожных забо-
леваний приходился 1 случай заболевания мастоцитозом, 
в 2020 году это соотношение составило 1863:1, в 2021-м ― 
491:1, в 2022-м ― 376:1 . С 2019 года наблюдается рост пер-
вичной заболеваемости кожным мастоцитозом с 3,63 слу-
чая до 16,61 на 100 000 детского населения в 2022 году .

Обсуждение основного результата 
исследования

Рост числа пациентов, страдающих мастоцитозом и дру-
гими болезнями с вовлечением тучных клеток, привлекают 
внимание исследователей во всём мире . Аномальная актив-
ность тучных клеток у пациентов с мастоцитозом способ-
ствует формированию хронических аллергических болез-
ней кожи, бронхиальной астмы, хронической крапивницы, 

Таблица 3. Показатели первичной заболеваемости кожным 
мастоцитозом среди детского населения (0–17 лет) Москвы 
в 2019–2022 годах (в абсолютных цифрах и на 100 000 детского 
населения)
Table 3. Indicators of primary incidence of cutaneous 
mastocytosis among the child population (0–17 years old) 
in Moscow in 2019–2022 (in absolute numbers and per 
100 000 children)

Показатель
Год

2019 2020 2021 2022

Число больных, абс . 77 81 293 368

Показатель заболеваемости 3,63 3,74 13,39 16,61

Таблица 4. Структура клинических форм кожного мастоцитоза 
у детей 
Table 4. Structure of clinical forms of cutaneous mastocytosis 
in children 

Клиническая форма кожного 
мастоцитоза Абс. %

Полиморфный тип ППКМ 127 15,5

Мономорфный тип ППКМ 54 6,6

Мастоцитома кожи 633 77,3

Диффузный кожный мастоцитоз 5 0,6

Итого 819 100
Примечание. ППКМ ― пятнисто-папулёзный кожный мастоцитоз .
Note. ППКМ ― patchy-papular cutaneous mastocytosis .

Таблица 5. Распределение детей с различными клиническими 
формами кожного мастоцитоза по возрасту дебюта 
заболевания (в абсолютных цифрах)
Table 5. Distribution of children with various clinical forms 
of cutaneous mastocytosis by age of onset of the disease 
(in absolute numbers)

Клиническая форма кожного 
мастоцитоза

Возраст дебюта, лет

0–2 Старше 2

Полиморфный тип ППКМ 124 3

Мономорфный тип ППКМ 1 53

Мастоцитома кожи 624 9

Диффузный кожный мастоцитоз 5 0

Итого 754 65
Примечание. ППКМ ― пятнисто-папулёзный кожный мастоцитоз .
Note. ППКМ ― patchy-papular cutaneous mastocytosis .
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а также играет роль в развитии аутоиммунных заболе-
ваний [21] . К сожалению, заболеваемость мастоцитозом 
мало изучена по причине редкой встречаемости и разно-
образия клинических проявлений . По данным отдельных 
авторов [10], заболеваемость системным мастоцитозом 
составляет 0,89 на 100 000 взрослого населения . Пер-
вичная заболеваемость мастоцитозом в США варьирует 
от 5 до 10 случаев на миллион человек ежегодно [13, 18] . 
По данным нашего исследования, первичная заболевае-
мость мастоцитозом среди детского населения составила 
3,63 случая на 100 000 в 2019 году, а в 2022-м ―16,61 на 100 
000 населения соответствующего возраста . Мы предпола-
гаем, что ежегодный рост числа детей с вновь выявлен-
ным кожным мастоцитозом можно связать с улучшением 
диагностики данной патологии в Москве . Динамику роста 
числа случаев заболевания мастоцитозом среди детского 
населения отмечают и в ряде европейских стран [11, 20], 
однако анализ возможных причин и факторов риска роста 
заболеваемости кожным мастоцитозом в доступной науч-
ной литературе не проводился .

В нашем исследовании в структуре клинических 
форм кожного мастоцитоза преобладали мастоцитомы 
кожи (77,3%) . Доля пятнисто-папулёзного кожного ма-
стоцитоза составила 22,1% . Наши результаты отличаются 
от данных зарубежных исследований, согласно которым 
солитарная мастоцитома составляла от 10 до 20% всех 
педиатрических случаев кожного мастоцитоза [9, 22, 23] . 
Мы предполагаем, что небольшие выборки, в которых про-
водился анализ структуры кожного мастоцитоза, могли 
формироваться преимущественно из детей с распростра-
нённым поражением кожного покрова [9, 22, 23], а пациен-
ты с единичными высыпаниями могли не попасть в данные 
исследования . В Северной Греции в 2017 году был зафикси-
рован значительный рост числа случаев мастоцитомы кожи, 
доля которой составила 47,8% всех обращений детей с кож-
ным мастоцитозом [20] . Таким образом, изучение данного 
аспекта требует регулярного мониторинга случаев кожного 
мастоцитоза в нескольких дерматологических центрах . 

Соотношение мальчиков и девочек, по данным наше-
го исследования, составило 1,23:1 . Систематический обзор 
по данной проблеме, проведённый C . Méni и соавт . [9], 
показал, что число мальчиков, заболевших мастоцито-
зом, превышает число девочек в 1,4 раза . По результатам 
обзора [9], дебют заболевания мастоцитозом на возраст 
до 2 лет приходится у 91% детей, после 2 лет жизни ― 
у 9% . Данные нашего исследования практически анало-
гичны ― 92,2 и 7,8% соответственно, а наличие очагов 
с рождения было в анамнезе 5,1% пациентов . По данным 
зарубежных исследователей [9], врождённый мастоцитоз 
встречался в 23% случаев .

Ограничения исследования
Мастоцитоз является редким заболеванием . 
Формирование выборки для изучения структуры за-

болевания требует большого количества времени . 

Отсутствие каких-либо отечественных исследований, 
посвящённых изучению эпидемиологических особенностей 
кожного мастоцитоза у детей в Российской Федерации . 

Существуют сложности в проведении сравнительного 
анализа с эпидемиологическими исследованиями других 
стран по причине разнородности дизайна, методик стати-
стических расчётов .

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Проведение эпидемиологических исследований ред-

ких заболеваний помогает понять степень распростра-
нения и характер особенностей их течения в конкретном 
регионе . Москва ― огромный мегаполис с численностью 
населения более 12 миллионов . Следовательно, эпидеми-
ологические данные, полученные в результате исследова-
ния, можно экстраполировать на другие регионы нашей 
страны . Рост заболеваемости в детской популяции и доли 
кожного мастоцитоза в структуре кожных болезней в по-
следние годы демонстрирует необходимость формирова-
ния интереса и привлечения внимания врачебной обще-
ственности к данной патологии .
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