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Siitcocugunda Ender Bir Dokiintii Nedeni: Kutanoz
Mastositoz

Dokiintii ve kasinti, siitcocuklugu caginda en sik acil ser-
vise basvuru nedenlerinden birisidir. Bu iki semptomun
birlikteliginin bir¢ok hastaliga isaret ediyor olmast ayiri-
ct taniyt planlamanuzi giiclestirmektedir. Eksiksiz bir
oykii ve dikkatli bir fizik muayene bu konuda yardimcidur.
Mastositoz bu dokiintii ve kasinti ile seyreden hastaliklar
arasinda ender goriilen bir nedendir. Lezyonlarin alev-
lenmelerle seyretmesi, persiste etmesi fizik muayenesinde
ise Darier bulgusunun olumlu olmas: bize bu ender taniy:
diisiindiiriir. Burada mastositoz vakalarina yaklasimi
degerlendirmek amactyla yakinmalarimin baslamasindan
on altt ay sonra tani almis ve bu siirecte defalarca palya-
tif tedavi almis bir kutandz mastositoz vakast sunulmus-
tur.
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A Rare Cause of Eruption in Infancy: Cutaneus
Mastocytosis

Skin eruptions and pruritis are one of the most common
causes of emergency room admissions. Coexistence of
these two symptoms are indicates a wide variety of diseases
complicates planning the differential diagnosis. Certainly,
a careful and thorough history and physical examination is
helpful for the diagnosis. Mastocytosis is a rare condition
in the group of disorders characterized by skin eruptions
and pruritus. However persisting and exacerbations of
eruptions in history and a positive Darier sign in physical
examination calls remind this rarely seen diagnosis. In this
article, approach to cases with mastocytosis will be evalu-
ated by presenting a case with urticeria pigmentosa which
was diagnosed sixteen months after patient’s complaints
had started who received palliative treatments repeatedly
during this period.
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GIRIS

Mastositoz, dermiste mast hiicrelerinin anormal artigi
ve bunun sonucu olarak da 6zellikle cildin (kutan6z
mastositoz) ya da karaciger, dalak, lenf nodlari
ve/veya kemik iligi gibi organlarin (sistemik masto-
sitoz) tutuldugu, bir ya da birkac organin infiltrasyo-
nu ile karakterize heterojen bir grup hastaliktir 9,

Tiim mastositoz tanili hastalarin yaklasik %50-60’1
cocuk hastadir ve bircok caligma gostermistir ki has-
talik cogunlukla (%60-92) siitcocuklugu c¢aginda
baglamaktadir ¢®. Cocukluk ¢aginda, yetigkinlerde
gozlenenin tersine klinik ¢cok daha selim gidiglidir ve
kendi kendini smirlar ®.
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Tamda Diinya Saghk Orgiitii tarafindan belirlenen
mastositoz siniflamasi ve sistemik mastositoz tani
kriterleri kullanilmaktadir (Tablo 1 ve 2) ©. Ancak
¢ogu zaman tani konulmasi gecikmektedir ve siklikla
hastalar alerjik dokiintii tanis1 almaktadirlar. Burada
inek siitii alerjisi tanis1 alan kutandz mastositozlu bir
vaka sunulmustur.

VAKA SUNUMU

On sekiz aylik erkek vaka, viicudunda yaygin
dokiintii ve kagint1 yakinmasi ile poliklinigimize
basvurdu. Oykiisiinden dokiintiilerinin iki aylikken
kirmizi leke tarzinda tiim viicutta basladigi, alev-
lenme ve sonmelerle seyrettigi, keskin kokular ile
arttigi, alevlenme aninda defalarca acil servise
bagvurusunun oldugu ve alerjik dokiintii oldugu
soylenerek ¢ofu zaman sistemik steroid tedavisi
uygulandigr ogrenildi. Zamanla dokiintiilerinde
kahverengi renk degisikligi oldugu ve gecmedigi
bildirildi.
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Tablo 1. Mastositoz siniflamasi (9 nolu kaynaktan uyarlanmstir).

1. Kutanoz mastositoz

a) Makiilopapiiler tip (lirtikerya pigmentoza) (en sik tip ve iyi
prognoz)

b) Diffiiz kutanéz mastositoz

¢) Soliter mastositoz

Yavas ilerleyen (iyi prognoz)

Agresif sistemik mastositoz (kotii prognoz)

Mast hiicresi digindaki serilerde klonal hematolojik hastalik-

larla iligkili (degisken prognoz)

Mast cell 16semi (MCL) (kotii prognoz)

Mast cell sarkoma (kotii prognoz)

Ekstra-kutandz mastositom (iyi prognoz-ender)

Rl

Now

Tablo 2. Sistemik mastositoz tam kriterleri ©.

Sistemik mastositoz tani kriterleri (2008)
¢ Major;

1. Doku kesitlerinde miiltifokal mast hiicre infiltratlari (Ke-
mik iligi ve/veya deri dig1 organlarda 15’ten fazla mast
hiicresinden olusan topluluklar).

¢ Minor;

1. Doku kesitlerinde veya kemik iliginde >25% ig seklinde,
immatiir veya atipik mast hiicreleri

2. KIT D816 V mutasyonunun saptanmasi (kemik iligi, kan
veya dokuda)

3. Mast hiicrelerinde CD2 ve /veya CD25 ekspresyonu

4. Serum total triptazin daimi olarak >20 ng/mL olmasi (bir-
likte klonal miyeloid hastalik yoksa)

1 major ve 1 minor kriterin, veya 3 minor kriterin varligi sistemik
mastositoz tansini koydurur.

Ozgecmisinde, zamaninda dogan hastamiz ilk 6 ay
yalnizca anne siitii almisti. Altinct aymnda yogurt
verildikten sonra dokiintiilerinde alevlenme olan has-
tamiza inek siitii alerjisi (ISA) tanis1 konularak yar1
hidrolize mama baslanmisti. Hastamizin 6. ay agisin-
dan (DaBT-IPV-Hib, Hep B, Konjuge pnomokok)
sonra sag ayaginda biil olustugu ve yaklasik bir hafta
kadar devam ettigi 6grenildi. Soygecmisinde dzellik
yoktu.

Hastamizin fizik muayenesinde viicut agirlig: 11 kg
(25-50p), boyu 84 cm (50-75p) bas gevresi ise 48 cm
(25-50p) idi. Nabz1 91/dk., solunum sayis1 22/dk.,
tansiyon arteriyel 87/45 mmHg, atesi aksiller 36.5°C
idi. Govde, bas-boyun ve ekstremitelerde yaygin yer
yer kahverenginde makiiler lezyonlar1 mevcuttu
(Resim 1a ve 1b). Darier bulgusu pozitifti. Solunum
sesleri dogal, kardiyak iifiirlim veya ek ses duyulma-
misti. Batini rahat, hassasiyeti, organomegalisi yok,
palpe edilen lenf nodu yoktu. Kas tonusu normal,
patolojik refleksi yoktu. Derin tendon refleksleri nor-
moaktifti.

Resim 1(a) ve 1(b). Ust ve alt ekstiremitede yaygm kahverente ma-
kiiler dokiintii.

On planda mastositoz diisiiniilen hastanin tetkikle-
ri sonucunda, hemoglobin: 12.1 gr/dL, trombosit
sayist 417.000/mm?, beyaz kan hiicre sayis1 7.880/
mm?, periferik kan yaymasi degerlendirmesinde
atipik hiicre yoktu. Biyokimyasal tetkikleri nor-
maldi. Enflamasyon agisindan degerlendirilen
C-reaktif protein diizeyi 0.18 mg/L, eritrosit sedi-
mentasyon hiz1 9 mm/saat idi. Atopi arastirilmasi
nedeni ile gonderilen ev tozu, yumurta beyazi-
sarist, inek siitii, cavdar, yulaf ve soya spesifik
immiinglobiilin (Ig) E degerleri normal sonuglan-
d1.
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Resim 2(a) ve 2(b). Hastann izleminin ikinci yilinda govdede (a) ve boyunda (b) soluk kahverengi makiiler dokiintiiler.

Inek siitii alerjisi tanis1 icin inek siitii ile yiikleme testi
yapild1 ve hastamiz 200 cc inek siitiinii sorunsuz ola-
rak icti. Hastamizin inek siitii diyeti acildi. Izlemi
sirasinda yapilan on sekizinci ay asisinda (DaBT-
IPV-Hib) sorun yasanmad1 ve mevcut dokiintiilerinde
ek degisiklik gozlenmedi.

Mastositoz 6n tanisi ile hastadan gonderilen serum
triptaz seviyesi 7.8 ng/ml (normal: <5 ng/mL, masto-
sitoz: >20 ng/ml) saptandi. Lezyonlara yonelik yapi-
lan cilt biyopsisi, arada CD 68 ile pozitif boyanan
histiositler izlenmis olup, mastositoz ile uyumlu ola-
rak rapor edildi. Solid organ tutulumlarini taramak
amaciyla yapilan ekokardiyografi ve batin ultraso-
nografik degerlendirilmesinde 6zellik saptanmadi.
Kemik iligi aspirasyonu yapildi ve malignite lehine
bulgu saptanmadi. Molekiiler patolojik incelemesi;
blast: %4, lenfosit: %24, graniilosit: %44, monosit:
%4, CD45 (-) hiicre: %12 seklinde raporlandi.
Sitogenetik incelemesinde de c-Kit mutasyonu tespit
edilmedi.

Hastamiza kutandz mastositoz tanis1 konularak
gerekli halde kullanmak iizere epinefrin oto enjek-
torli verildi ve oral anti-histamin tedavi baslandi.
Hastanin izleminin ikinci yilinda ekstremitelerinde
hemen hemen hi¢ dokiintii gozlenmedi. Govde ve
boyun bolgesindeki dokiintiileri ise bagvuru anin-
dakilere kiyasla daha soluk gozlendi (Resim 2a ve
2b).

TARTISMA

Mastositoz tiim etnik yapilarda ve her yasta goriile-
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bilir. Cocuklarda tipik olarak kutanéz formu gorii-
liirken, sistemik formu oldukc¢a ender goriilmektedir
(9 Kutandz formun prevelansina iligkin farkli mer-
kezlerin degisik sonuglar bildirilmistir. Kiszewski
ve ark. @ yaptig1 calismada, siklik 1:500 olarak
rapor edilmistir. Sistemik mastositozda mast hiicre-
lerinden salinan mediyatorlerin etkisi ile bas agrisi,
hipotansiyon, flaging, yasami tehdit eden anafilaksi
ve diyare goriilebilir “P. Kemik tutulumu oldugu
takdirde kemik agrilar1 olabilir ve organ infiltras-
yonlarina bagli organomegalilere ve lenfadenome-
galilere rastlanabilir . Vakamizin kagint1 ve dokiin-
ti disinda yakinmasit ve herhangi bir bulgusu
yoktu.

Kutanoz mastositozun {i¢ tipi vardir, soliter mastosi-
toma, tirtikerya pigmentoza ve diffiiz kutan6z masto-
sitoz . Urtikerya pigmentoza bu tipler arasinda en
stk goriileni olup, vakamizda da goriilen tiptir (19,

Urtikerya pigmentoza vakalarinin %350 sinden fazla-
sinda klinik bulgular 2 yasindan once baglar .
Vakamizda da 2 aylikken dokiintiilerin baglamasi
dikkati cekmektedir. Cilt bulgular1, makiilopapiiler
dokiintii, nodiil, plak, biilloz ya da yaygin cilt eritemi
seklinde genis c¢esitlilikte kendini gosterebilir 9.
Dokiintii karakterinin ¢ok cesitlilik gostermesi ilk
adimda inspeksiyon ile kuskulanmay1 giiclestirir.
Vakamizda da dokiintiilerin gerek dagilimi gerek
makiilopapiiler karakteri 6n planda idiyopatik alerjik
reaksiyonu diisiindiirmiis ve gereksiz sistemik steroid
tedavisinin uygulanmasina neden olmustur.

Derinin mekanik yolla uyarilmasi ile mast hiicrele-
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rinden salinan mediyatorlerin komsu hiicrelere yayil-
masi sonucu eritem ve lirtiker benzeri lezyon olugma-
st bu hastalar igin tipiktir (Darier belirtisi) 19.
Vakamizda da Darier bulgusunun olumlu olmasi 6n
taniy1 idiyopatik alerjik reaksiyonlardan ve iirtiker-
den uzaklastirmaktadir (7,

Oykii irdelenirken, semptomlar: tetikleyen etkenler
de dikkatlice sorgulanmalidir. Asir1 sicak banyo, ani
181 degisimleri, fiziksel uyarilar, derinin sert sekilde
ovalanmasi, anksiyete, ar1 sokmasi, aspirin, kodein,
morfin, alkol, iyot iceren radyokontrast maddelerin
kulanimi alevlenmelere neden olabilir . Bu alev-
lenmeler sirasinda biil gelisimi izlenebilir .
Vakamizda da 6. ay asisi sonrasinda biil olusumu
izlenmigti.

Kutandz mastositoz tanisi klinik olarak konulur, his-
topatolojik olarak dogrulanir ?”, Vakamizin 6ykii ve
fizik muayene bulgulart mastositozu diisiindiirse de
taniy1 dogrulamak icin cilt biyopsi planlandi. Cilt
biyopsisinde mastositoz tanisini destekleyen CD68
ile olumlu boyanan histiositlere rastlandi.

Kutandz mastositoz vakalarinda bakilan serum trip-
taz seviyeleri, anafilaksi olmadigi takdirde genellikle
normal sinirlardadir (<5 ng/ml). Anafilaksi olmaksi-
zin >20 ng/mL degerler sistemik mastositozu diisiin-
diirtir. Kemik iligi aspirasyonu tantyr dogrulamak
icin yapilir ©. Vakamizda serum triptaz seviyesi 7.8
ng/mL saptanmisti. Ancak yine de sistemik tutulumu
dislamak icin kemik iligi aspirasyonu orneklemesi,
ekokardiyografi ve batin ultrasonografi yapildi.
Sistemik mastositozu diisiindiirecek bulguya rastlan-
madi, kutandz mastositoz tanisi konuldu.

Izole kutanéz mastositoz vakalarmi genel olarak
tedavi etmeye gerek yoktur. Oykiide 6grenilen tetik-
leyen ajanlardan kaginmak yeterli olmaktadir ©V.
Tedavi semptom odakli olmalidir ve akut gelisen ya
da alevlenen semptomlarin o6zellikle de kagintinin
tedavisinde anti histamin ilaglar kullanilabilir @2.
Vakamiz bircok kez antihistaminik tedavi almig fakat
yarar gormemisti. Iki yagi iistiindeki vakalarda alev-
lenme diginda dokiintiilerin kozmetik kaygilar ile
tedavisinde topikal kortikosteroidli kremler kullanil-
maktadir .

Mastositoz vakalarinda anafilaksi siklig1 artmigtir ©.

Aileler anafilaksi hakkinda bilgilendirilmeli ve kas
ici epinefrin uygulamasi konusunda egitilmelidirler.
Vakamizin ailesine de epinefrin otoenjektoriiniin kul-
lanim1 konusunda gerekli egitimler verilmisgtir.

Kutanoz mastositoz vakalarinda sistemik forma gidis
cok enderdir ve vakalarin ¢ogu pubertede spontan
remisyona girer ®®, Vakamizin takiplerinin ikinci
yilinda hem dokiintii hem de kasinti yakinmalarinin
belirgin geriledigi ve hic anafilaksi yasamadig1 6gre-
nildi.

Stitgocuklugu ¢aginda alevlenmelerle seyreden, mor-
folojik degiskenlik gosteren, kasintinin da eslik ettigi
dokiintii varliginda fizik muayenede Darier bulgusu
dikkatlice degerlendirilmeli, ay1rici tanida mastositoz
diisiiniilmeli ve taniya yonelik deri biyopsi planlan-
malidir. Tanis1 konulan vakalar sistemik mastositoz
acidan taranmali ve tedavileri planlanmalidir.

KAYNAKLAR

1. Arock M, Valent P. Pathogenesis, classification and treatment
of mastocytosis: state of the art in 2010 and future perspecti-
ves. Expert Rev Hematol 2010;3:497-16.
http://dx.doi.org/10.1586/ehm.10.42

2. Pardanani A, Akin C, Valent P. Pathogenesis, clinical featu-
res, and treatment advances in mastocytosis. Best Pract Res
Clin Haematol 2006;19:595-15.
http://dx.doi.org/10.1016/j.beha.2005.07.010

3. Valent P, Akin C, Escribano L, et al. Standards and standar-
dization in mastocytosis: consensus statements on diagnostics,
treatment recommendations and response criteria. Eur J Clin
Invest 2007;37:435-53.
http://dx.doi.org/10.1111/j.1365-2362.2007.01807 .x

4. Escribano L, Akin C, Castells M, et al. Mastocytosis: cur-
rent concepts in diagnosis and treatment. Ann Hematol 2002;
81:677-90.
http://dx.doi.org/10.1007/s00277-002-0575-z

5. Biiyiikoztiirk S. Mastositoz ve anafilaksi; derleme. Turkiye
Klinikleri J Immun Allergy-Special Topics 2014;7:53-8.

6. Akoglu G, Erkin G, Cakir B, et al. Cutaneous mastocytosis:
demographic aspects and clinical features of 55 patients. J Eur
Acad Dermatol Venereol 2006:20:969-73.
http://dx.doi.org/10.1111/j.1468-3083.2006.01696.x

7. Kiszewski AE, Duran-Mckinster C, Orozco-Covarrubias
L, Gutierrez-Castrellon P, Ruiz-Maidonaldo R. Cutaneous
mastocytosis in children: a clinical analysis of 71 cases. J Eur
Acad Dermatol Venereol 2004;18:285-90.
http://dx.doi.org/10.1111/j.1468-3083.2004.00830.x

8. Middelkamp Hup MA, Heide R, Tank B, Mulder PGH,
Oranje AP. Comparison of mastocytosis with onset in child-
ren and adults. J Eur Acad Dermatol Venereol 2002;16:115-
20.
http://dx.doi.org/10.1046/j.1468-3083.2002.00370.x

9. Horny HP, Metcalfe DD, Bennett JM, et al. Mastocytosis.
In: Swerdlow SH, Campo E, Harris NL, editors. WHO classi-
fication of tumors of hematopoietic and lymphoid tissues. 4th
edition. Lyon (France): International Agency for Research and
Cancer (IARC), 2008, 54-63.

10. Hartman K, Metcalfe DD. Pediatric mastocytosis. Hematol
Oncol Clin North Am 2000;14:625-40.
http://dx.doi.org/10.1016/S0889-8588(05)70299-9

11. Wimazal F, Geissler P, Shnawa P, Sperr WR,Valent P.
Severe life-threatening or disabling anaphylaxis in patients
with systemic mastocytosis: a single-center experience. Int

119



12.

13.

14.

15.

16.

17.

Arch Allergy Immunol 2012;157:399-405.
http://dx.doi.org/10.1159/000329218

Azana JM, Torrelo A, Mediero I1G, Zambrano A. Urticaria
pigmentosa: a review of 67 pediatric cases. Pediatr Dermatol
1994;11:102-6.
http://dx.doi.org/10.1111/j.1525-1470.1994 .tb00560.x

Stein DH. Mastocytosis: a review. Pediatr Dermatol 1986;
3:365-75.
http://dx.doi.org/10.1111/j.1525-1470.1986.tb00543 .x
Slavkovic-Jovanovic M, Jovanovic D, Petrovic A,
Mihailovic D. Urticaria pigmentosa. A case report. Acta
Dermatovenerol APA 2008;7:79-82.

Lange M, Niedoszytko M, Renke J, Glén J, Nedoszytko B.
Clinical aspects of paediatric mastocytosis: a review of 101
cases. J Eur Acad Dermatol Venereol 2013;27:97-102.
http://dx.doi.org/10.1111/j.1468-3083.2011.04365 x

Rotolo A, Familiari U, Nicoli P, Cilloni D, Saglio G,
Guerrasio A. Systemic mastocytosis: an intriguing disorder,
hematology-science and practice. In: Lawrie C, ed.
Hematology-Science and Practice. In Tech 2012 p.467-85.
http://dx.doi.org/10.5772/35471

Sahiner MU, Sekerel BE. Urtiker ve anjioodem. Katki
Peditari Dergisi 2013;35:139-58.

120

18.
19.
20.

21.

22.

23.

Cocuk Dergisi 14(3):116-120, 2014

Carter MC, Metcalfe DD. Paediatric mastocytosis. Arch
Child 2002;86:315-9.

http://dx.doi.org/10.1136/adc.86.5.315

Tiiysiiz ve ark. Mastositoz. Tiirk Ped Ars 2015;50:108-13.
Castells M, Metcalfe DD, Escribano L. Guidelines for the
diagnosis and treatment of cutaneous mastocytosis in children.
Am J Clin Dermatol 2011;12:259-70.
http://dx.doi.org/10.2165/11588890-000000000-00000

Heide R, Beishuizen A, De Groot H, Den Hollander JC,
Van Doormaal JJ, De Monchy JG, et al. Dutch National
Mastocytosis Work Group Mastocytosis in children: a proto-
col for management. Pediatr Dermatol 2008;25:493-500.
http://dx.doi.org/10.1111/j.1525-1470.2008.00738 .x

Morelli JG. The Skin. In: Behrman RE, Kliegman RM,
Jenson HB, editors. Nelson Textbook of Pediatrics. 19th ed.
Philadelphia: WB. Saunders Company; 2011: 2280-82.
http://dx.doi.org/10.1016/B978-1-4377-0755-7.00636-9
Heide R, de Waard-van der Spek FB, Den Hollander JC,
Tank B, Oranje AP. Efficacy of 25% diluted fluticasone
propionate 0.05% cream as wet-wrap treatment in cutaneous
mastocytosis. Dermatology 2007;214:333-5.
http://dx.doi.org/10.1159/000100885



