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• Une cellule insaisissable résidant dans les tissus, cachée à la vue de tous pendant un siècle

  

▪ Décrit par Paul Ehrlich (1878) :  unité de stockage « mastzellen » 

( mast cell  en Anglais ).
▪ Une cellule « inutile » sans fonction physiologique

▪ Accusé de méfait dans l'hypersensibilité immédiate 

▪ Accusé de faciliter les infections et la tumorigenèse

Le mastocyte

Jia Tet al, I Invest Dermatol 2024; Plum Tet al, Nature 2023; Levi-Schaffer Fet al, J Allergy Clin Immunol 2022;

Stassen M et al, J Allergy Clin Immunol 2019; Church MK, Handbook of Exp Pharmacology 2016; Dahdah A et al, J Clin Invest 2014



▪ Mais : 
• Conservée dans tous les groupes de vertébrés depuis plus de 500 

millions d'années 
• Ubiquitaire dans les tissus 
• Sentinelle : capteur de l'environnement externe et interne 
• Immunité : un Hub des réponses immunitaires innées et 

adaptatives 
• Système nerveux : nociception, orientation comportementale 
• Homéostasie : cardiovasculaire, thermorégulation, adipogenèse, 

désintoxication...  

Le mastocyte

FS Currch, 1884

• et ce n'est pas fini….

Jia Tet al, I Invest Dermatol 2024; Plum Tet al, Nature 2023; Levi-Schaffer Fet al, J Allergy Clin Immunol 2022;

Stassen M et al, J Allergy Clin Immunol 2019; Church MK, Handbook of Exp Pharmacology 2016; Dahdah A et al, J Clin Invest 2014



Wilcok Allergy 2018

• Origine médullaire →migration et maturation tissulaire

• 2 sous populations de mastocytes matures:
• MMC ou mastocytes des tissus muqueux

• Contiennent de la tryptase
• En contact avec milieu extérieur (poumon, intestin)
• Dans la muqueuse du système digestif et dans la lamina propria des voies respiratoires

• CTMC ou mastocytes du tissus conjonctif 
• Contiennent de la tryptase, chymase, cardoxypeptidase
• Surtout sous muqueuse du système digestif, peau, péritoine, à proximité des vx sanguins et nerfs

Le mastocyte

Puzzovio G et al, Pharm Res 2023; Levi-Schaffer Fet al, J Allergy Clin Immunol 2022; Robida PA et al, Nat Rev Immunol 2018

• Impliquées également dans :
• La défense anti-infectieuse  (helminthes)
• Les maladies auto-immunes
• La cicatrisation tissulaire

• Rôle central dans :
• Les mastocytoses
• L'allergie et l'inflammation de type 2 



Beck LA, JID Innovations 2022

Le mastocyte
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Dégranulation 
mastocytaire 

Aspect du mastocyte au  microscope électronique

Lundequist A et al, Cellular & Molecular Life Sciences 2011 

- Petits granules : Au contact épithélium,  interface extérieur, réponse rapide et transitoire

- Gros granules : Sécrétoire spécialisé médiateurs exocrine, réponse plus lente mais prolongé



Dégranulation 
mastocytaire 

A. Nosbauma et al. La Revue de médecine interne 31S (2010)  

Tryptase,



Dégranulation 
mastocytaire 

*UC : urticaire chronique 

A. Nosbauma et al. La Revue de médecine interne 31S (2010)  

Activation immunologique 



Dégranulation 
mastocytaire 

*UC : urticaire chronique 
A. Nosbauma et al. La Revue de médecine interne 2010  

Activation non-immunologique

d'après le CEREMAST:

https://www.orpha.net/data/patho/Emg/Int/fr/Mastocytoses_FR.fr_EMG_ORPHA98292.pdf, 

vérifié le 9/3/2024

Facteurs de dégranulation mastocytaire 



Dégranulation 
mastocytaire 

A. Nosbauma et al. La Revue de médecine interne 31S (2010)  

MRGPRX2



Porebski G et al. Mas-Related G Protein-Coupled Receptor-X2 (MRGPRX2) in Drug Hypersensitivity Reactions. Front Immunol. 2018 Dec



Le Mastocyte

Le SAMA et  les désordres mastocytaires

L’Alpha Tryptasémie Héréditaire

Désordres mastocytaires et alpha-tryptasémie héréditaire



Les pathologies mastocytaires



Theoharis C. NEJM 2015
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Les pathologies mastocytaires

Chabanne H, 2020



• Mastocytose systémique (MS) :
- infiltration mastocytaire de plusieurs organes extracutanés, avec ou sans atteinte cutanée 

Mastocytose
• Mastocytose cutanée :
- Limitée à la peau (pas d’atteinte systémique )
- Enfants, résolution spontanée, 

2016 World Health Organization Diagnostic Criteria for Systemic Mastocytosis

Diagnostic de MS nécessite 1 critère majeur + 1 critère mineur ou  3 critères mineurs



Les pathologies mastocytaires

Chabanne H, 2020



Le Syndrome d’Activation Mastocytaire (SAMA)

Mast Cell Activation Syndrome ( MACS )

CRITÈRES DIAGNOSTIQUES

A. Symptômes liés à la dégranulation mastocytaire « récurrents »

B. ↑ Tryptase, marqueurs biologiques de l’activation mastocytaire

C. Symptômes répondants aux traitements

Valent et al. J. Allergy Immunol Pract 2022



A. Critère clinique 
• Signes de dégranulation mastocytaire

• typiques

• récurrents

• sévères

• Minimum 2 systèmes ! 

• Cutané (100%)

• Gastro-intestinal (93%)

• ORL 

• Respiratoire

• Cardio-vasculaire 

• Neurologique

• ……. 

Dahlin et al. Allergy 2021



B. Critère biologique 

• Majoration de médiateurs dérivés des mastocytes lors de la réaction 
symptomatique 

• Test standard: élévation tryptase sérique :

=> tryptase sérique basale + 20% + 2 ng/ml 



C. Critère thérapeutique  
GRANDS PRINCIPES

Traitement symptomatique « personnalisé » ciblant:

1.  activation mastocytaire

2.  production des médiateurs mastocytaires

3.  effet des médiateurs mastocytaires

Glover et al. Ann Allergy Aschma Immunol 2021



SANS mutation c-kit
Pathologie sous-jacente

NON néoplasique

Allergie IgE médiée +++

Souvent hyménoptères

Forme clonale

Mutations c-kit
- MS

- Hors critère MS

SAMA – MCAS  : Classification

SANS pathologie 

sous-jacente 

HαT ?

Forme primaire Forme secondaire

Forme Mixte

Forme idiopathique

Valent et al. J. Allergy Immunol Pract 2022

https://fr.wiktionary.org/wiki/%CE%B1


Les désordres mastocytaires 
Mast cell activation disorders (MCAD)  

Maladies clonales
(Mastocytose systémique) MCAS = SAMA

MCAD = mast cell 
activation disorders

Valent Int Arch Allergy Immunol. 2022 



• Anamnèse et examen clinique 
• Tryptase basale et réactionnelle 
• Biologie: NFS, enz hépatiques, FR et iono, IgE totales, sérologie cœliaque, bilan 

thyroïdien,  (recherche mutation C-KIT et/ou HT) 

• Avis spécialisés pour DD : 
• Allergologie 
• Gastro-entérologie 
• Dermatologie 
• Hémato
• Neuro
• …

Diagnostic multidisciplinaire ! 

Syndrome d'Ehlers-Danlos

Valent et al. J Allergy Clin Immunol pract. 2022 



H. Lobbes et al. Dosage de la tryptase : un guide d'utilisation pour le clinicien,
La Revue de Médecine Interne, Volume 41, Issue 11, 2020.

SAMA et allergies

Principaux facteurs déclenchants une réaction anaphylactique au sein de diverses populations.



Gulen T. Using the Right Criteria for MCAS. Curr Allergy Asthma Rep. 2024 Feb.

Anaphylaxie Vs SAMA 



Articles annuels « SAMA» référencés sur PubMed

89

COVID

2021

Mise à jour le 14/12/2024

Total : 822 articles 







Salvatore S et al. “Cow's Milk Allergy or Gastroesophageal Reflux Disease-Can We Solve the Dilemma in Infants?.” Nutrients vol. 13,2 297. 21 Jan. 2021

Mast cell disorders ?
DGBI (Disorder of Gut-Brain Interaction )Functional gastrointestinal disorders

Schmulson MJ, Drossman DA. What Is New in Rome IV. J Neurogastroenterol Motil. 2017 Apr 30;23(2):151-163

2016 …..2026
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La tryptase

Sabato et al, J Clin Immunol, 2018

Lyons et al, Nature Genet, 2016

• Tryptase :

- Enzyme sécrétée principalement par mastocytes (et basophiles)

- Mastocytes produit 4 formes de tryptases ( sur le chromosome 16) 

- a ou ß sécrétées dans le sang et accessible au dosage

- 1 locus TPSB2 (uniquement tryptase B) et 1 locus TPSAB1 (tryptase a ou ß)



Sabato et al, J Clin Immunol, 2018

Lyons et al, Nature Genet, 2016

• Mastocyte au repos
➢ libère des monomères de pro-a et de ß tryptase → inactives = tryptase basale

•  Mastocyte activé
➢  B tryptase mature est stockée dans les granules sous formes de tétramères (tétramères de a et de B)
➢ relarguée après activation immunologique (dépendant des IgE) ou non immunologique (MRGPRX2 etc.) lors de la
dégranulation = tryptase per critique (1/2 vie = 1h30 - 2 heures)

Savoye et al Revue Franc. Des laboratoires 2020

La tryptase



Facteurs qui augmentent fortement la tryptase basale 

• НАТ

• Mastocytose systémique

• Leucémie myeloide chronique

• Insuffisance renale chronique 

• Phase aigue sd coronarien aigu

• Helminthiase

• Grande variabilité interindividuelle des valeurs usuelles

• Faible variabilité intra individuelle des valeurs usuelles

Tryptase : Rappel des normes 

• Normes de la tryptase basale en pédiatrie

➢ Moins de 3 mois : valeur médiane 6,1 ng/mL 

➢ 3 12 mois : valeur médiane 4,4 ng/mL

➢ 6 mois - 18 ans :  valeur médiane 3,5 ng/mL

Tryptase basale pathologique >8 ng/ml

Michel M et al. Tryptase in type I hypersensitivity. Ann Allergy Asthma Immunol. 2023 Feb

Facteurs qui augmentent légèrement la tryptase basale

• Enfants

• Sujet masculin 

• Obesite



Qu'est ce que l ‘ alpha-tryptasémie héréditaire (HAT) ?

30
Total :118 articles

MAJ 14/12/24

• 2016 : description du trait génétique autosomique dominant

• Augmentation du nombre de copies sur le gène TPSAB1 du chromosome 
16 codant pour l'alpha tryptase

• 5-8% population générale

Lyons JJ et al.  JACI 2021
Lyons et al Immunol Allergy Clin North Am. 2021



Asymptomatique 
33% des patients HAT

Anaphylaxie idiopathique

Symptômes chroniques :
Cutanés, digestifs, 
dysautonomie, anomalies 
du tissu conjonctif, etc.

Anaphylaxie sévère grade IV
Anaphylaxie venin 
d'hyménoptères

Quelles sont les manifestations cliniques de l'HAT ?

Glover, 2021



L‘ alpha-tryptasémie héréditaire (HAT)

Lyons JJ et al.  JACI 2021

. 15% dans le SAMA



Les désordres mastocytaires 
Mast cell activation disorders (MCAD)  

Maladies clonales
(Mastocytose systémique) MCAS = SAMA

MCAD = mast cell 
activation disorders

Valent Int Arch Allergy Immunol. 2022 



Cas clinique 1 - Lorys 3 ans 

• ATCD personnels: 
• APLV allergie non-IgE médiée PLV (résolue)
• RGO 
• Dermatite atopique 
• Intolérance aux brocolis et aux épinards

• Urgences 1 : 
- Halloween (bonbons +++)
- Prurit cuisse et inconfort 
- Oedèmes (labial, palpébral, périnéal, main gauche)
- Toux et éternuements

• Consultation allergo 1: 

- Angiœdème héréditaire exclu, tryptase basale : 2.7 ng/ml

- Tryptase à doser si récidive de réaction. 

• Urgences 2 : 
- Urticaire, angioœdème, douleur abdo, vomissements, diarrhées 
- Pas d’aliments identifiés, 2x après Ibuprofene
- Tryptase 6h après le début d’une crise : 6,4 ng/ml. 

• Consultation allergo 2: 
- Douleurs articulaires, irritabilité, troubles du sommeil, constipation
- Bilan multi disciplinaire ( gastro, dermato, ORL, génétique,…)
- C-Kit et ATH négatives
- Bonne réponse aux antihistaminiques. 

→   désordre mastocytaire → SAMA IDIOPATHIQUE

• ATCD familiaux :
• Urticaire et angio-œdème chronique + douleurs articulaires ( père)



Cas clinique 2  - Mathis 9 ans 

• ATCD personnels: 
• Asthme non allergique
• RGO - Trouble de l’oralité
• TDAH

• Urgences : 
- Réaction anaphylactique de grade 3 après rappel ROR

- Angio-oedeme laryngé
- Flush cutané diffus
- Douleurs abdominales
- Vomissements. 
- Malaise 

- Tryptase réaction : 37 ng/dl

• Consultation allergo 1: 
- Tryptase basale : 13 ng/dl
- Alpha tryptasémie héréditaire
- C-Kit négatif

• Consultation allergo 2  : 
- Depuis l'âge de 7 ans symptômes multi-systémiques récurrents 

- Asthme non allergique non contrôlé
- Douleurs abdominales, Nausées, Vomissements
- Urticaire après la douche, flush 
- Malaises 
- Fort émotionnel et crises d'angoisse.

• ATCD familiaux :
• Mère 

• Diverses plaintes chroniques
• Hypothyroïdie
• Tryptase basale à  28 mcg / L, 

- Bonne réponse aux antihistaminiques et cromoglycate de sodium 

→   désordre mastocytaire → SAMA SECONDAIRE ou IDIOPATHIQUE ?



Cas clinique 2  - Mathis 9 ans 
• Bilan allergologique : 

• IgE 30 UI, 

• Latex< 0,10 

• Chlorhexidine 0,11

• Gélatine bovine 0,22

• Alpha gal < 0,1 KU/L

• Tests cutanés :
- IDR Chlorxexidine 0,002mg/mL négative

- application locale de Chlorexidine sans réactions
- Prick Test Néomycine 1/100, 1/10 et pur, négatifs

- application de Neobacitracine sans réactions
- Prick test gélatine positifs.

• BAT  1 : 4 mois après la réaction :
• positif pour les trois allergènes suivants :

• Vaccin ROR Vax Pro, contenant de la gélatine et de la néomycine 

• Le vaccin Priorix, contenant de la néomycine mais PAS de gélatine 

• Néomycine : plus grande activation basophile.

• BAT  2 : 13  mois après la réaction :
• Positif pour la néomycine à toutes les concentrations 
• Incertain pour Gélatine
• Négatif@ pour Neobacitracine 

• Négatif pour l’amoxicilline et l’eau

• TPO gélatine : pas de réaction 

Dégranulation aspécifique ou réelle allergie ? 



• Les mastocytes peuvent être activés dans de nombreuses conditions physiologiques et pathologiques

• Le SAMA une nouvelle entité clinique mal connue

• Caractérisé par une libération inappropriée et excessive de médiateurs  par les mastocytes

• Classification: primaire, secondaire et idiopathique 

• MAIS association mastocytose/ HαT/allergie/…

• Les SAMA sans allergie associée et sans MS sont probablement sous-estimés

• 3 critères diagnostiques : (clinique – biologique – évolutif) 

• Formes « incomplètes » MCAD si les DD exclus

• Pour éviter l’errance médicale, diagnostic - prise en charge multidisciplinaire

• Rechercher les symptômes évocateurs de SAMA si :

• Anaphylaxie inexpliquée

• Rhinite non allergique, asthme non allergique, prurit cutané inexpliqué, urticaire chronique non isolé

• Réactions d'hypersensibilité atypiques (alimentaires ou médicamenteuse) 

• Polypathologies inexpliquées

 

Conclusions 



Équipe pluridisciplinaire prend en charge l’ensemble des pathologies liées aux mastocytes.

-    Allergo-pédiatres

- Gastro-pédiatres

- Dermato-pédiatres

- Hémato-pédiatres

- Psychologues

- Diététicien(ne)s

- Équipe douleur 

- Généticiens

en collaboration avec le Centre de Référence des Mastocytoses (CEREMAST) de l’hôpital Necker à Paris.

La clinique du Mastocyte – CHC Liège

pediatrie.allergo@chc.be

kamal.elabd@chc.be

11/2022



Syndrome du côlon irritable

SAMA
Anaphylaxie idiopathique

SED

Sd algiques
Dysménorrhée

RGO

Migraine

Allergies IgE

Urticaire chronique

Intolérance alimentaire 

COVID Long 



- Avoir une vision sur l'avenir de l'allergologie pédiatrique en tant que spécialité transversale, 
en interagissant avec les gastro-pédiatres, les dermato-pédiatres, les pneumo-pédiatres, les immunologistes,…

- Mettre en avant les spécificités de l'allergologie pédiatrique auprès des autorités

- Informer le grand public par des campagnes médiatiques.

- encourager une formation adéquate pour les futurs allergologues pédiatres.

Site internet : bapall.be
Mail : info@bapall.be

Dr Coppens Katrien,  Dr De Saint Moulin Thierry, Dr De Schryver Sarah,  

Dr El Abd Kamal, Dr Joris Chloé, Dr Leus Jasmine, Dr Pékus Valérie, Dr Verelst Sophie

BAPALL
Belgian Association of Paediatric Allergists 
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