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Mastositoz deri ve/veya i¢ organlarda agir1 mast hiicre birikimi ile karakterize kutanoz ve sistemik olarak
sinflandirilan bir grup hastaliktir. Semptomlar mast hiicre mediatdrlerinin asirt salinimina ve onlarin
lokal veya sistemik etkilerine baglidir. Mastositozisli hastalarda semptomlar hafif olabilecegi gibi hayati
tehdit eden anaflaktik reaksiyonlara da neden olabilmektedir. Anaflaktik krizler literatiirde genellikle
sistemik tutulum varliginda ve eriskin ya da ¢ocukluk dénemlerinde bildirilmistir. Biz burada bir giinliik
iken kutan6z mastositoz tanisi almig ve yenidogan doneminde anaflaksi gelisen bir hastay1 literatiir

esliginde sunduk.
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SUMMARY

Mastocytosis is carachterized by excessive mast cell accumulation in the skin and/or internal organs.
Mastocytosis is divided into two groups; systemic and cutaneous. Symptoms depend on excessive
cytokine release and their local and systemic affects. Symptoms may be mild or cause life-threatening
anaphylactic reactions. In the literature anaphylactic reactions reported in systemic disease of adult and
childhood mastocytosis. We here present an anaphylaxis in the newborn with a diagnosis of cutaneous

mastocytosis.
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Giris:

Mastositoz deri ve/veya i¢ organlarda asir1 mast hiicre birikimi ile karakterize bir grup hastaliktir
(1). Kutan6z mast hiicre hastaliklari ilk kez 1869 yilinda Nettleship ve Tay tarafindan tanimlanmigtir
(2). Mastositoz deri tutulumu ile smirh kutanéz mastositoz ve ekstrakutanéz organ ve/veya deri
tutulumunun oldugu sistemik mastositoz olarak gruplandirilabilir (2). Kutanz mastositozun dort major
formu bulunmaktadir: Urtikerya pigmentoza (UP), soliter mastositoma, diffiiz kutandz mastositoz ve
eriiptif persistan makiiler telenjiektazi. UP kutandz mastositozun en yaygm formudur (3). Semptomlar
mast hiicre mediatdrlerinin asir1 salimmina ve onlarin lokal veya sistemik etkilerine baglidir.
Mastositozisli hastalarda semptomlar hafif olabilecegi gibi hayati tehdit eden, anaflaktik reaksiyonlara
da neden oldugu bilinmektedir (4, 5, 6, 7).

Literatiirde farkli nedenlerle anaflaktik sok gelisen hastalar bildirilmis ve bu hastalar genellikle
sistemik mastositoz tanis1 almis eriskin hastalardir (7). Burada UP tanis1 almis ve anaflaksi gelisen bir

yenidogan hasta literatiir esliginde sunulmustur.

Olgu:

Bir giinliik erkek bebek, viicudunda yaygin dokiintiilerin olmasi iizerine hastanemize gonderildi. 37
yasinda gravide 5 parite 5 anneden miadinda spontan vajinal yol ile 3800 gr olarak dogan hastanin
prenatal dykiistinde problem yoktu. Ailede atopi yoktu. Fizik muayenesinde viicut agirligi: 3800 gr, bas
¢evresi: 35cm, boy: S1cm olup saglt deri, avug i¢i ve ayak tabani dahil, hiperpigmente makiilopapiiler

ve vezikiiler lezyonlar gézlendi (Resim 1).

Resim 1: Tiim viicutta yaygin hiperpigmente makiilopapiiler ve vezikiiler lezyonlar

Hepatosplenomegali ve lenfadenopati yoktu. Laboratuvar degerlendirmeleri, periferik kan yaymasi,

HSV Ig M negatif olan hastanin lezyonlarindan cilt biyopsisi alindi. Toluidin blue ile yapilan cilt biyopsi
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incelemesinde dermiste, hiicre Sitoplazmasinda metakromatik bol graniil bulunan mast hiicreleri
saptand1 ve {irtikerya pigmentoza tanmisi aldi. Tedavide lokal lezyonlar1 icin diisiik etkinlikli
kortikosteroid krem ve H1 reseptor aktivasyonunu antagonize etmek ve mast hiicrelerini stabilize etmek
tizere ketotifen baslandi. Genel durumu stabil seyreden hastanin durumu aniden bozuldu. Solunum
sikintisi, agiz gevresi ve ekstremite uglarinda siyanoz, viicutta kizarma, yiiz ve goz gevresinde 6dem
gelisti. Oncesinde normotansif olan hastanin kalp hiz1 65/dk, kan basinci hipotansif idi (30/18 mmHg,
ortalama kan basinci: 23 mmHg). Tam kan sayimi, iire ve elektrolitler normal, glukoz, kalsiyum,
magnezyum, karaciger fonksiyonlari ve akut faz proteinleri normal idi. Kan kiiltiirinde mikroorganizma
tiremedi. Kan gazinda metabolik asidoz tespit edildi (pH: 7.2, pCO2: 55 mmHg, pO2: 44 mmHg, HCO3:
13 mmol/L, ve baz agigt: -14 mmol/L). Bebege intravendz adrenalin ve metilprednizolon verildi ve
kardiyopulmoner canlandirma yapildi. Spontan solunumu diizelen hastanin bradikardisi de diizeldi. Kan
basinci ve kan gazi birinci saatin sonunda normale dondii. Viicuttaki kizariklik ve g6z ¢evresindeki
o6dem birinci giiniin sonunda tamamen diizeldi. Anaflaksiye neden olabilecek uygulamalar
incelendiginde; ila¢ uygulamasi ve agrili girisim yapilmadigi, sadece huzursuzluk ve aglamayi1 azaltmak
icin ilk kez emzik verildigi ve klinik tablonun da bundan sonra bozuldugu 6grenildi. Hastaya, ani
gelisebilecek anaflaksi durumlarinda kullanilmak iizere enjektabl epinefrin recete edildi. Hastanin ailesi,

hastalik ve mast hiicre mediator salinimina neden olacak ilaglar ve davranislar hakkinda bilgilendirildi.
Tartisma:

Mastositoz, deri, kemik iligi, gastrointestinal sistem, karaciger, dalak ve lenf diigiimlerinde mast
hiicrelerinin agir1 artis1 ile seyreden bir grup hastaliktir (2). Mastositozisin sikligi tam olarak
bilinmemektedir. Ancak dermatoloji boliimiine basvuran hastalarda 1000 ila 8000°de 1 oraninda
goriildiigii tahmin edilmektedir (3). Erkek ve kizlarda esit oranda goriiliir (8). UP sporadik olmasina
ragmen, nadiren ailesel vakalar da bildirilmistir (2). Etyopatogenezinde rol alan mast hiicresi birikimleri,
deriye sinirli olabilir (deri mastositoz) ya da deri dis1 organlarda bulunabilir (sistemik mastositoz) (2).
Kutandz mastositozlu hastalarin %65°1 ¢ocuk yas grubunda bildirilmistir ve lezyonlarin %80’1 bir
yasindan Once ortaya ¢ikmaktadir (2). Konjenital vakalarin goriilme sikligi ise %25’tir. Bu olguda
dogumdan hemen sonra cilt lezyonlarinin ortaya ¢ikmas1 hastamizin konjenital mastositoz olabilecegini

diistindiirmiistiir.

Cocukluk doneminde ortaya ¢ikan mastositoz genellikle asemptomatik veya minimal
semptomlar1 olan hastalardir (9). Mastositozlu hastalarda atopi sikligi normal popiilasyondan farkl
degildir. Ancak mastositozlu allerjik hastalarda semptomlar daha siddetli olabilmektedir (10, 11). Bu
hastalarin %90’1nda sadece kutan6z lezyonlar goriiliirken, %10’ unda sistemik tutulum goriilebilir (12).
Lezyonlar kirmizi kahverengi birka¢ milimetreden 1-2 cm’ye kadar degisen makul, plak veya nodiil
seklinde ¢ok sayida lezyonlardir (8). Kasinti, kizariklik ve sislik gibi cilt bulgular1 spontan olabilecegi

gibi bir uyaran sonucu da ortaya ¢ikabilir (8). Genellikle lezyonlar ekstremitede ve govdededir. Avug
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ici, ayak tabani, sacl deri ve yliz daha nadir tutulur. Fiziksel basi uygulanmasi mast hiicresinden
mediatdr salimmina neden olarak lezyonlar1 ortaya ¢ikarabilir. Bu reaksiyon pozitif Darier’s isaretini

gsterir (3). Bu olguda klinik bulgular klasik UP ile uyumlu olup hastada Darier’s isareti pozitifti.

Sistemik mastositoz, hastaligin siddetli formu olup ekstrakutan6z dokularda ve/veya deride mast
hiicrelerinin birikmesi sonucu ortaya ¢ikar. Hastamizda cilt lezyonlar1 disinda sistemik tutulumu
diisiindiiren muayene ve kan degerleri olmamasi ve sistemik mastositozun siklikla goriildiigi yas

grubunda olmadig: i¢in kutandz mastositoz kabul edildi.

Sistemik mastositoz ve yaygin kutandz mastositozun semptomlari: abdominal kramp, ishal,
kusma, senkop, kemik agrisi ve noropsikiyatrik semptomlardir. Bu semptomlar mast hiicre
degraniilasyonu sonucu histamin, prostaglandin, 16kotrien salinimi ile olmaktadir. Toxinler, venomlar,
baharatli yiyecekler, ilaglar (asetilsalisilik asit, alkol, morfin, kodein, d-tiibokiirarin, gallamin, rezerpin,
kinin, iodin, kontrast madde), fiziksel travma ve 1s1 degisikligi semptomlar tetikleyebilir. Anaflaktik
reaksiyonlar bu mediatorlerin vazodilatasyon, bronkokonstriiksiyon ve aritmojenik etkilerinin sonucu

olugmaktadir (5, 6, 13).

Sistemik mastositoz 5 yasin altindaki ¢ocuklarda oldukg¢a nadir goriildiigiinden ¢ocuklarda
sistemik bulgular olmadikga cilt biyopsisi disinda tanisal teste gerek yoktur (3). Kemik iligi biyopsisinin
anemi, 16kositoz, eozinofili, kemik agrisi, hepatosplenomegali veya lenfadenopati varliginda yapilmasi
onerilmektedir (14). Pediatrik bir hastada sistemik mastosidoz siiphesi varsa; ekstrakutanéz mast hiicre
agregatlarini tespit etmek igin 24 saat biriktirilmis idrarda histamin, serum triptaz degeri, gastrointestinal
endoskopi, abdomen tomografisi ve kemik taramasi yapilabilir (3). Bizim hastamiz yenidogan bebek

oldugu ve sistemik tutulumu diisiindiirecek bulgular1 olmadig i¢in sadece cilt biyopsisi yapildi.

Mastositozun tedavisi semptomatiktir ve mast hiicre agregasyonunu degistirmez. Fakat tedaviler
mast hiicresi degraniilasyonunu Onler ve mast hiicre mediatdrlerinin etkilerini bloke eder.
Antihistaminik tedavinin asil amaci kasinti, kizariklik ve {irtikeri azaltmaktir. Kromolin sodyum mast
hiicre stabilizatorii olup gastrointestinal semptomlar i¢in faydali olabilir. Vakalarin ¢ogunda lokal ve
sistemik semptomlar ergenlik doneminde geriler. Bu hastalarda nonsteroid antiinflamatuvar ilaglar,
opiatlar, alkol, asir1 sicak, basing ve siirtiinme gibi tetikleyicilerden kaginmak gerekir. Hastalar,

anaflaksiden korunmak i¢in enjektabl epinefrin bulundurmalidir (3).

Mastositoz olmayan ve anaflaksi gelisen ¢ocuklarda ¢ogunlukla tetikleyici faktor tespit
edilebilirken, mastositoz tanis1 almis ve anaflaksi gelisen hastalarda tetikleyici neden genellikle
belirlenememektedir. Mastositozlu ¢ocuklarda, mast hiicreleri ile infiltre olmus, siddetli, genis ve
blistering cilt lezyonlar1 anaflaksi i¢in en giiglii intrensek tetikleyicidir (1). Mastositomali veya sinirli
makiiler lezyonlarda anaflaksi riski genellikle yoktur (1). Bizim hastamizda da genis cilt lezyonlari olup

literatiire uygun sekilde anaflaksiyi tetikleyici bir neden bulunamamustir.
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Literatiirde bildirilen anaflaksi ataklar1 sistemik mastositoz tanist almis hastalardir. Bildigimiz

kadar1 ile kutan6z mastositoz tanisi alan ve yenidogan doneminde anaflaksi gelisen vaka

bildirilmemistir.

Urtikerya pigmentoza nadiren fatal veya agir anaflaksiye sebep olur. Bu durumun farkinda

olmak ve potansiyel tetikleyicilerini bilmek, proflaktik ve acil miidahalenin zamaninda yapilmasini

saglayarak hayati tehdit eden durumun olugmasini 6nlemeye yardimeci olacaktir.
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