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Резюме. Частота выявления синдрома активации тучных клеток (САТК) увеличилась с тех пор, 
как это заболевание было впервые описано как фенотип, схожий с мастоцитозом. Несмотря на то, 
что критерии, разработанные консорциумом САТК, хорошо описаны, этот рост наблюдается на фоне 
появления множества альтернативных критериев для диагностики САТК. Венский консенсус устано-
вил четкие диагностические критерии для САТК, которые включают, во-первых, клинический кри-
терий, характеризующийся тяжелыми рецидивирующими симптомами, затрагивающими две и более 
системы органов, и соответствующими критериям анафилаксии. Во-вторых, лабораторный крите-
рий, где наиболее специфичным маркером и золотым стандартом является значительное увеличение 
уровня триптазы, определяемое в сыворотке крови течение нескольких часов (до 4 часов) после про-
изошедшего события, рассчитываемое по формуле: 120% от базального уровня плюс 2 нг/мл. Опре-
деление других биомаркеров в настоящее время не рекомендуется из-за их меньшей специфичности 
и отсутствия четко установленных пороговых значений. В-третьих, критерий терапевтического от-
вета, который подразумевает, что лекарственные препараты, направленные на тучные клетки, долж-
ны уменьшать частоту и тяжесть эпизодов САТК. Существует классификация САТК, которая делит 
его на первичный (клональный), вторичный (неклональный) и идиопатический САТК. Первичный 
САТК определяется клональной экспансией тучных клеток и протекает с подтвержденным систем-
ным мастоцитозом или двумя второстепенными критериями мастоцитоза. Вторичный САТК возни-
кает при активации тучных клеток известными триггерами, чаще всего опосредованными IgE или 
другими реакциями гиперчувствительности (например, анафилаксия, вызванная лекарственными 
средствами, пищей или укусами насекомых). Если не удается выявить ни клональную экпансию, ни 
триггер активации тучных клеток, состояние классифицируется как идиопатический САТК. Клини-
ческие критерии Консенсуса 2 не обладают достаточной специфичностью для диагностики САТК и 
использование менее специфических (или неспецифических) лабораторных тестов, может привести 
к гипердиагностике этого состояния. Недавние исследования подтверждают, что САТК встречает-
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ся довольно редко. Тем не менее пациенты с неуточненным САТК испытывают неспецифические 
симптомы без ясного патогенетического объяснения, не отвечают на стандартную терапию, направ-
ленную на тучные клетки, что приводит не только к ухудшению качества жизни, но и социальной 
стигматизации. Однако важно понимать, что неверная диагностика САТК может привести к тому, 
что будет пропущено основное заболевание, не связанное с активацией тучных клеток и не назначено 
адекватное лечение.

Ключевые слова: синдром активации тучных клеток, тучные клетки, триптаза, системный мастоцитоз
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Abstract. The incidence of mast cell activation syndrome (MCAS) has increased since first definition as a 
mastocytosis-like phenotype. Despite well-described criteria developed by the MCAS consortium, its growing 
rates have occurred in the context of multiple alternative criteria for MCAS diagnostics. The Vienna Consensus 
has defined clear diagnostic criteria for MCAS, which include, first of all, a clinical criterion characterized by 
severe recurrent symptoms involving two or more organs and meeting the criteria for anaphylactic response. 
Secondly, a laboratory criterion, has been established where the most specific and golden standard marker 
is a significant increase in tryptase levels, determined in blood serum for several hours (up to 4 h) after the 
event, being calculated as 120% of the basal tryptase level plus 2 ng/mL. Determination of other biomarkers 
is currently not recommended due to their lower specificity and lack of clearly set cut-off values. Third, the 
therapeutic response criterion, which implies that the drugs targeting mast cells, should reduce the frequency 
and severity of MCAS episodes. There is a classification of MCAS, which discriminates primary (clonal) and 
secondary (non-clonal) response from idiopathic MCAS. Primary MCAS is defined by clonal expansion of 
mast cells and proceeds in confirmed systemic mastocytosis, or two minor criteria for mastocytosis. Secondary 
MCAS is diagnosed when the mast cells are activated by known triggers. Most often, it is associated with 
IgE-mediated or other hypersensitivity reactions (e.g., drug-, food-, or insect-induced anaphylaxis). If neither 
clonal expansion, nor a trigger event for mast cell activation can be identified, the condition is classified as 
idiopathic MCAS. Consensus 2 clinical criteria are not specific enough to diagnose MCAS, and the use of less 
specific (or non-specific) laboratory tests may lead to overdiagnosis of this condition. Recent studies confirm 
that MCAS is quite rare. However, patients with unspecified MCAS exhibit non-specific symptoms without a 
clear pathogenic significance, do not respond to standard mast cell-targeted therapy, thus leading to a reduced 
quality of life, as well as to social stigmatization. However, it is important to understand that false diagnostics 
of MCAS may lead to missing the diagnosis of underlying disease not associated with mast cell activation, and 
appropriate treatment will be not administered to the patient.

Keywords: mast cell activation syndrome, mast cells, tryptase, systemic mastocytosis

Введение
Синдром активации тучных клеток (САТК) 

редкое и тяжелое заболевание, имеющее строгие 
клинические критерии, принятые Венским кон-
сенсусом в 2019 году. Однако поиск новых медиа-
торов, лабораторных тестов, расширение клини-
ческих критериев постановки диагноза вызывает 
путаницу у пациентов и врачей. Неправильные 

представления о диагностике САТК влияют на 

пациентов, ухудшая качество их жизни [13].

Материалы и методы
Поиск исследований проводился в базах дан-

ных PubMed и Google Scholar с использованием 

следующих поисковых терминов: синдром акти-
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вации тучных клеток, тучные клетки, системный 
мастоцитоз. В анализ включались оригинальные 
исследования, обзоры, соответствующие задан-
ной тематике, опубликованные на английском 
языке до января 2025 года включительно. Ис-
следования, которые не были доступны в элек-
тронном виде, не рассматривались. Применялся 
тематический анализ и сравнение исследований, 
чтобы выявить главные тенденции и выводы, ис-
точники оценивались по их надежности и соот-
ветствию теме исследования.

Результаты и обсуждение
САТК возник как термин для описания фе-

нотипа активации тучных клеток у пациентов с 
признаками системного мастоцитоза. Sonneck с 
соавт. использовали этот термин для объедине-
ния пациентов с гипотензией в ответ на ужаление 
перепончатокрылыми, которые полностью или 
частично соответствовали критериям системного 
мастоцитоза [8]. Akin с соавт. использовали акти-
вацию тучных клеток для описания пациентов с 
рецидивирующей идиопатической анафилакси-
ей с признаками моноклональной болезни туч-
ных клеток или без них [2].  

Тучные клетки (ТК) находятся в различных 
органах и тканях и играют важную роль в различ-
ных иммунологических процессах и патологиях. 
ТК синтезируют и выделяют различные про-
воспалительные медиаторы, включая гистамин, 
лейкотриены, простагландины, гепарин, а так-
же специфические протеазы (триптаза, химаза). 
Триптаза почти исключительно синтезируется и 
хранится в ТК [11].

В ходе тяжелой системной активации ТК (ана-
филаксии), когда из ТК высвобождается большое 
количество медиаторов, уровень сывороточной 
триптазы существенно повышается по срав-
нению с исходным уровнем. Устойчивый пик 
триптазы обеспечивает диагностическое окно 
тестирования в течение нескольких часов (до 
4 ч) после того, как произошло событие [9]. Для 
определения концентрации в моче и сыворотке 
крови других биомаркеров (гистамина, гепари-
на, простагландина) либо нет стандартизирован-
ных тестов, либо требуются диетические и иные 
ограничения для получения воспроизводимых 
результатов. Наконец, метаболиты гистамина и 
простагландина также увеличиваются при раз-
личных (независимых от ТК) реактивных состоя-
ниях и не могут подходить в качестве специфиче-
ских маркеров или критериев тяжелой системной 
активации ТК и САТК [9].

Группа экспертов Европейского Союза и 
США подчеркивает значимость использования 

согласованных критериев САТК для подтверж-
дения участия ТК и их активации в симптомах, 
а также для предотвращения гипердиагностики 
или неверной диагностики [5, 12].

Определение САТК после Венского консенсу-
са основано на трех диагностических критериях, 
которые обязательно должны быть выполнены 
для установления диагноза «САТК» [10].

1. Клинический критерий
Тяжелые, эпизодические и рецидивирующие 

симптомы, обусловленные медиаторами ТК и за-
трагивающие как минимум две системы органов, 
и соответствующие клиническим критериям ана-
филаксии [13].

2. Лабораторный критерий
Уровни триптазы в сыворотке крови служат 

наиболее специфичным маркером и золотым 
стандартом для определения вовлечения в про-
цесс ТК.  Уровень триптазы повышается во время 
системной дегрануляции, достигает пика в сыво-
ротке примерно через 1 час после клинического 
начала события, а затем снижается с периодом 
полураспада около 2 часов и может оставаться 
повышенным 4 часа.

Из ТК здоровых людей постоянно высвобож-
дается небольшое количество триптазы, уро-
вень базальной триптазы (БТ) колеблется от 0 до 
11,4 нг/мл. В настоящее время принято считать, 
что уровни 120% от базового плюс 2 нг/мл явля-
ются значительным повышением, указывающим 
на активацию ТК (могут быть использованы фор-
мулы: 1,2 × БТ + 2 нг/мл или БТ + 20% от БТ + 
2 нг/ мл). Содержание базальной триптазы боль-
ше 20 нг/мл считается второстепенным крите-
рием мастоцитоза [9].

Другие биомаркеры, такие как простагландин 
D2, лейкотриен E4 и N-метилгистамин, менее 
доступны, менее специфичны и не имеют уточ-
ненных пороговых значений [5, 3].

3. Критерий терапевтического ответа
Последним критерием САТК является те-

рапевтический ответ на препараты, которые 
нацелены на ТК, такие как блокаторы H1 ги-
стаминовых рецепторов, антилейкотриеновые 
препараты, стабилизаторы мембран ТК. Кон-
троль симптомов при минимальной эффектив-
ной дозе уменьшает частоту и тяжесть эпизодов 
САТК [5].

После выполнения диагностических крите-
риев заболевание следует классифицировать в 
соответствии с его конкретным вариантом. На 
основании Венского консенсуса САТК можно 
разделить на первичный (клональный), вторич-
ный (неклональный) и идиопатический САТК.
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Проводится детальное аллергологическое об-
сле дование, определяется уровень базальной 
триптазы в сыворотке крови и проводится опре-
деление мутации KIT D816V. 

Первичный или клональный САТК (D89.41) 
диагностируется при обнаружении мутации KIT 
D816V и/или аберрантной экспрессии CD25, и 
подтверждается исследованием костного мозга. 
Протекает с подтвержденным мастоцитозом или 
только с 2 второстепенными критериями масто-
цитоза.

Вторичный САКТ (D89.43) чаще опосредо-
ван IgE или другими реакциями гиперчувстви-
тельности (например, анафилаксия, вызванная 
лекарственными средствами, пищей или ядом 
перепончатокрылых). Однако возможно выяв-
ление аутоиммунной патологии, инфекционных 
заболеваний (заболевания кожи или Helicobacter 
pylori + гастрит) и интоксикаций.

Наконец, при выполнении критериев САТК, 
но отсутствии четко идентифицируемых триг-
геров и признаков клональной популяции 
ТК, диагностируется идиопатический САТК 
(D89.42) [13].

Однако ряд авторов [1] настаивали на расши-
рении диагностических критериев и предложили 
использовать для диагностики САТК критерии 
так называемого Консенсуса 2:

Наличие 2 типичных симптомов активации 
ТК и ≥ 1 из следующих:

1. Выявление повышения медиаторов ТК 
(гистамин, простагландин D2, простагландин F2, 
лейкотриен E4, гепарин, триптаза, хромогранин 
А сыворотки или N-метилгистамин мочи).

2. Биопсия кожи с определением более 20 
ТК в поле зрения.

Плюс положительный клинический ответ на 
терапию, направленную на ТК.

Было предложено диагностировать САТК в 
клинической практике на основе любого из двух 
рецензируемых опубликованных предложений 
по диагностическим критериям САТК: Консен-
суса 1 или Консенсуса 2 [1].

Это не только расширило критерии диагно-
стики, но и привело к предположению о наличии 
САТК при таких диагнозах, как «гипермобиль-
ный синдром Элерса–Данлоса», «фибромиал-
гия», «синдромы жжения», «мигрень», «синдром 
раздраженного кишечника», «синдром посту-
ральной ортостатической тахикардии» и сопут-
ствующие тревожные расстройства. Эти состоя-
ния могут имитировать расстройства активации 
ТК, эмоционально обременительны для пациен-
тов и врачей, поскольку они сложно диагности-
руются и приводят к ощущению потери контро-

ля, социальной стигматизации и значительному 
ухудшению качества жизни. Клинические кри-
терии Консенсуса 2, которые не обладают до-
статочной специфичностью для диагностики 
САТК, включают астенический и болевой син-
дромы, расстройства настроения, тревожность, 
эндокринные и неврологические нарушения. 
Использование непроверенных и менее специ-
фических (или неспецифических) лабораторных 
тестов, приводит к гипердиагностике САТК, что 
не только задерживает получение адекватного 
медицинского лечения и ухудшает качество жиз-
ни пациентов, но и способствует использованию 
нетрадиционных и потенциально опасных ме-
тодов терапии, таких как химиотерапевтические 
препараты [13]. 

Solomon B.D. и соавт. [7] провели исследо-
вание, в котором проанализировали альтерна-
тивные критерии САТК. Для оценки специфич-
ности критериев были использованы несколько 
крупных языковых моделей. Для сравнений 
критериев консенсуса и альтернативных крите-
риев САТК было определено несколько набо-
ров контрольных критериев, включая критерии 
болезни Кавасаки AHA15, критерии системной 
красной волчанки EULAR-ACR16 и SLICC17, 
а также критерии мигрени с аурой ICHD-318. 
Результаты исследования показали, что пред-
ложенные альтернативные критерии САТК ока-
зались выбросами из-за отсутствия диагности-
ческой специфичности, что может привести к 
рискам гипердиагностики САТК в ущерб более 
уместным диагнозам. Вероятность того, что аль-
тернативные критерии объединяют состояния с 
различным патогенезом, также может объяснить 
отсутствие положительной реакции пациентов 
на стандартную терапию, направленную на лече-
ние САТК [7].

В исследовании Zaghmout T. и соавт. (2024) [14] 
была определена общая распространенность 
САТК, которая составила 4,4% во всей когорте 
(n = 703), что согласуется с результатами друго-
го исследования, в котором диагноз «САТК» был 
подтвержден у 2% пациентов с предполагаемым 
САТК (n = 100). [4]. В этих исследованиях по-
казано, что именно анафилаксия, служит осно-
вополагающим критерием для САТК. Поэтому 
на первом этапе диагностики важно определить, 
соответствует ли пациент критериям анафилак-
сии [6].

Заключение
Диагностика САТК представляет собой слож-

ный и трудоемкий процесс, требующий наличия 
специализированных исследований, которые не 
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всегда доступны. Для точной диагностики САТК 
крайне важно провести скрининг пациентов по 
трем диагностическим критериям Консенсуса 1. 
Необходимо выполнить комплексное клиниче-
ское обследование, тщательный сбор анамнеза, 
аллергические тесты, исследование триптазы и 
молекулярные анализы на наличие мутации KIT 
D816V, что возможно в Центрах гематологии, за-
нимающихся диагностикой и лечением систем-
ного мастоцитоза [14].

Важно отметить, что диагноз «неуточнен-
ный или вероятный САТК» (D89.49) не является 
окончательным и должен мотивировать врача к 
проведению дифференциальной диагностики. 
Чрезмерная диагностика САТК может привести 
к тому, что основное заболевание, не связанное 
с активацией ТК, останется незамеченным, что, 
в свою очередь, может задержать установление 
правильного диагноза и начало необходимого ле-
чения.
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