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Soliter kutanoz mastositoma

Solitary cutaneous mastocytoma

Sebnem Kiipana Ayva', Aylin Okcu Heper', Selim Erekul', Hiiseyin Dindar?

'Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dall
2Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi
Anabilim Dali

Bu ¢alisma 29-31 Mayis 2003 tarihinde Konya'da yapilan
XVI. Ulusal Patoloji Kongresinde poster bildiri olarak
sunulmustur.

Gelis tarihi: 11.02.2005 « Kabul tarihi: 26.10.2005

Yazisma adresi

Dr. Sebnem Kiipana Ayva

Seyran Cad. Yilmaz apt. 79/11

Seyran baglari, Ankara

Tel : 0(312) 43651 86
Faks :0(318) 22528 19
E-posta adresi: ekupana@yahoo.com

Mastositozis, mast hticrelerinin anormal proliferasyonu ve mast hiicre mediatorlerinin salinimi
ile karakterli, kutanoz veya sistemik, az gortilen, heterojen bir grup hastaliktir. Klinik gidis benign
veya agresif olabilmektedir. Kutanz mastositozisin tanisi igin klinik bulgular ile birlikte mast hiic-
relerinin dermal infiltrasyonunun histopatolojik olarak gosterilmesi gerekmektedir. Kutanéz mas-
tositozis, akla getirilmesi halinde, her turlii laboratuar sartlari altinda uygulanabilecek ve basit
histokimyasal boyalarla tanisi ¢ok kolay konabilecek bir antitedir. Burada ¢ocuk yas grubuna ait
soliter kutan6z mastositoma olgusunun histolojik 6zellikleri, literattr bilgileri esliginde sunulmak-
tadir.

Anahtar sozciikler: mastositozis, kutanoz, patoloji

Mastocytosis is a rare cutaneous or a systemic heterogenous group of disease characterized by
abnormal proliferation of mast cells and the release of mast cells’mediators. The clinical outcome
may be benign or aggressive. For the diagnosis of cutaneous mastocytosis, dermal infiltration of
mast cells must be shown histopathologically in addition to clinical findings. Cutaneous mastocy-
tosis is an entity in which the diagnosis can be made so easily in every laboratory conditions with
simple histochemical stains. In this case report, the histological features of a solitary cutaneous
mastocytoma in a pediatric age group is presented with a review of literature.
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astositozis hem erigkinlerde hem de ¢ocuklarda nadir goriilen, doku-

larda mast hiicrelerinin sayica artist ve mast hiicre mediatérlerinin sa-

linimi ile karakeerli heterojen bir grup hastalikur. Cocukluk yas gru-
buna ait bir olgu nedeniyle soliter mastositoma agurlikli olmak {izere kutanéz
mastositozislerin literatiir egliginde gézden gecirilmesi amaglanmsur.

Olgu sunumu

Klinik: Sag tist bacakta, 1 adet purpurik deri lezyonu ile hastanemize bagvu-
ran 11 yagindaki erkek hastaya, apigmente neviis 6n tanust ile lezyon eksizyonu
uygulanmugtir. Olgunun yapilan muayene bulgular ve tiim laboratuar tetkikleri
normal olarak saptanmusur.

Patoloji: Makroskobik incelemede, topluca 20x11 mm boyutlarinda, 15 mm
derinliginde biyopsi materyalinde, deri elipsi tizerinde, sinirlari net olmayan, yak-
lasik 4x5 mm boyutlarinda, gevre deriden daha pigmente goriiniimde bir lezyon
goriilmiistiir. Mikroskobik incelemede, normal gériiniimdeki epidermis altinda,
papiller dermisi dolduran ve deri ekleri gevresinden retikiiler dermise dogru uza-
nan hiicresel bir infiltrasyon izlenmistir. Bu hiicrelerin yuvarlak-oval, koyu niikle-
uslu, bazofilik sitoplazmali olduklari saptanmugtir (Sekil 1). Histokimyasal olarak
Toluidin mavisi ile hiicrelerde mast hiicresi ile uyumlu gériiniimde metakromatik
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Sekil 1. Papiller dermisi tamamen dolduran ve retikller dermise uzanim
gosteren diffuiz sekilde yerlesmis mast hiicre infiltrasyonu (HE x 10)

Sekil 2. Dermisde infiltrasyon gosteren mast hiicrelerinin Toluidin mavisi
ile sitoplazmik koyu graniler boyanmasi (Toluidin mavisi x 100)

hicre triptaz ekspresyonu (DAB x 400)

boyanma saptanmustir (Sekil 2). Immiinhistokimyasal calis-
ma sonucunda ayni hiicrelerde mast hiicre triptaz, CD117
ve CD34 ile sitoplazmik ekspresyon izlenmistir (Sekil 3). Bu
bulgular ile olgu lokalize dermal mast hiicre infiltrasyonu
olarak rapor edilmis ve sistemik taramanin negatif olmasi
durumunda lezyonun soliter kutanéz mastositoma olarak

kabul edilebilecegi bildirilmistir.

Tartisma

Mastositozis terimi kutanéz ve sistemik bulgular gos-
terebilen, mast hiicre arugi ile karakterli bir grup hastali-
g1 temsil etmektedir. Mastositozis ilk olarak 1869 yilinda
Nettleship ve Tay tarafindan tanimlanmsur (1,2,3). Mas-
tositozisin genel popiilasyondaki prevalansi bilinmemekte-
dir (1,4,5). Genel populasyonda mastositozisin prevalansi-
nt ve insidansini saptamak, klinik ve laboratuar ¢alismalar
ile kesin tanist konulmamis piir kutandz formlarin yiiksek
oranda bulunmasi nedeniyle olduke¢a zordur (6). Ancak
dermatoloji kliniklerine miiracaat eden hasta gruplarinda

(4,5,6). Bizim olgumuzda oldugu gibi olgularin biiyiik bir
kismi1 gocuk yas grubu i¢indedir (2,5,6,7,8). Cinsiyet farki
bulunmamaktadir (1,6). Genellikle sporadik olmakla bir-
likte ailesel mastositozis olgular: da bildirilmistir (1,2,7).
Etyopatogenez tarugmalt olup, infeksiyonlar, metabolik
anomaliler, toksinler ve inflamasyon gibi ¢esitli faktorler
suclanmaktadir (1). Bizim olgumuzda da klinik hikayede
etyopatogenezi agiklayabilecek bir ozellik saptanmamistr.
Yerlesimine gore (kutandz veya sistemik) ve klinik seyire
gore (agresif veya yavas seyirli) siniflandirmalar bulunmak-
la birlikte en yaygin olarak kullanilan Diinya Saglik Orgii-
tiiniin siniflamasidir (Tablo 1) (8). Klinik seyir eriskin ve
cocuk yas gruplari arasinda farklilik gostermektedir. Pedi-
atrik grupta kutan6z mastositomali olgular benign 6zellik-
tedir. Olgularin bir kisminda rezoliisyon bildirilmektedir
(1,2,4,7). Bu grupta nadiren sistemik forma progresyon ve
hematolojik malignite gelisimi goriilmektedir (2,7). Mas-
tositozise bagli 6liim nedenleri arasinda mast hiicrelerin-
den salinan mediatorlerin neden oldugu hemoraji ve ka-
seksi komplikasyonu bulunmakrtadir (2,7). Olgumuzda 2
yillik takip boyunca niiks veya sistemik mastositoz gelisimi
saptanmamigtir.

Kutanéz mastositozis grubunun sistemik mastositozisler-
den farki mast hiicre infiltrasyonun deri ile sinirli olmasidir.
Sistemik olgularda gastrointestinal sistem, kardiyovaskiiler
sistem, kemik iligi, karaciger ve lenfoid doku tutulumu gg-
rillebilir (1,2,4,6). Kutandz mastositozis, cocuk yas grubun-
da mastositomadan, irtikerya pigmentosa ve diffiiz kutanéz
mastositozise kadar degisen klinik bir spektrum olugturur (2).
Bu grupta tirtikerya pigmentoza en sik izlenen klinik formu
olusturmakradir. Genellikle govdede yogunlasan degisik bo-
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Tablo 1. 2001 Diinya Saglik Orgiitii (WHO) Mastositozis siniflamasi

Kutanéz Mastositozis

1-Urtikerya pigmentoza
2-Diffliz kutan6z mastositozis
3-Mastositoma

Sistemik Mastositozis

(Mast hiicre veya mast hiicre digi hematolojik hastalik olmaksizin)
1-Sistemik indolan (yavas seyirli) mastozitozis
2-Sistemik smoulding (progressif) mastositozis

Sistemik Mastositozis

(Mast hiicre digi hematolojik hastalik ile birlikte)

1- Myeloproliferatif sendrom
2- Myelodisplastik sendrom
3- Akut myeloid lI6semi

4- Non-Hodgkin Lenfoma

Sistemik Agressif Mastositozis
Mast hiicreli Losemi

Mast hiicreli Sarkoma
Ekstrakutan6z Mastositoma

yutlarda, kirmizi-kahverenkli makiil, papiil veya plak seklinde
klinik bulgu verir. En sik eslik eden semptom, siddeti ve siiresi
degisken kasinudir (2,4,5, 6,7,8). Mastositoma ise soliter veya
multipl olabilen kahverenkli makiil, plak veya nodiil seklin-
de saptanir. En sik ekstremitelerde goriiliir (2,5,7,8). Bizim
olgumuzda sag iist bacakta soliter purpurik lezyon sikayeti
ile bagvurmustur. Bu klinik 6zelligi soliter mastositoma ile
uyumlu niteliktedir. Diffiz kutandz mastositoz olgular: ise
deride portakal kabugu goriiniimiinde kalinlagma ve kirmi-
zi-kahverenkli renk degisimi ile karakeerlidir. Difftiz kutansz
mastositozisde hemorajik biil gelisimi tabloya eslik edebilir.
Bu bulgu daha az oranda olmak iizere iirtikerya pigmentoza-
da da ortaya cikabilir (4,5,8). Bu nedenle cocuk yas grubunda
goriilen biilloz eritema multiforme ve haglanmus deri sendro-
mu gibi ¢esitli vezikiilobiillsz hastaliklar mastositozisin klinik
ayirici tanusinda yer almalidir (7).

Biitiin mastositozis formlarinin ortak 6zelligi kesin tani
icin klinik bulgular esliginde dokularda mast hiicre infilt-
rasyonun gosterilmesi gerekliligidir. Histopatolojik olarak
mastositozis, dermisde damarlar ve deri ekleri ¢evresinde
mast hiicre infiltrasyonu ile karakeerlidir (2,5,7,8). Kutanoz
mastositozis olgularinda dermal infiltrasyon, dort farkls pa-
ternde goriilebilir: (a) Papiller ve tist dermisde perivaskiiler
yerlesimli; (b) Papiller ve iist dermisde solid adalar seklin-
de; (c) Interstisyel; (d) Nodiiler (9). Kantitatif degisiklikler
bildirilmekle birlikte histolojik olarak hem iirtikerya pig-
mentozada hem de mastositomada papiller dermisi doldu-
ran ve degisik oranlarda retikiiler dermis ve subkutan yag

dokusuna uzanabilen mast hiicre gruplari saptanmaktadir.
Diffiiz kutanéz mastositozis olgularinda ise infiltrasyonun
cesitli damarlar ve deri ekleri gevresinde yogunlagsma gos-
terdigi dikkati ¢cekmekeedir (2,4,5,8,9). Olgumuzda mast
hiicrelerinin infiltrasyon paterni papiller dermisden bagla-
yarak retikiiler dermise dogru uzanma, deri ekleri ve da-
marlar ¢evresinde yogunlagma ve adalar olusturma seklinde
izlenmistir. Bizim olgumuz bu haliyle literatiirde bildirilen
infilerasyon paternleri ile uyumlu niteliktedir.

Rutin hematoksilen-eozin boyamasinda mast hiicreleri
igsi sekilli veya poligonal olarak izlenirler ve siklikla, fibrob-
lastlar, histiyositler, monositler, monositoid B lenfositler ve
immatiir graniilositler ile karistrilabilir (9,10). Bu nedenle
histopatolojik olarak olgumuzda da lezyonun yuvarlak-oval,
koyu niikleuslu, bazofilik sitoplazmali hiicrelerden meyda-
na gelmesi ayirict tanida dncelikli olarak melanositik dermal
neviisden ayrilmasint gerektirmistir. Ozellikle gocukluk cag
kutanoz mastositozis olgularinda histopatolojik olarak ksan-
toma, juvenil ksantograniiloma ve pigmente neviis ayirict
tanist yapilmalidir (7). Mast hiicreleri dokuda histokimyasal
olarak Wright-Giemza ile bazofilik graniillerin veya Toluidin
mavisi ile metakromatik graniillerin gosterilmesi ile benzer
morfolojiye sahip diger hiicrelerden kolaylikla ayrilabilmek-
tedir. Ayrica immiinohistokimyasal yontemlerle mast hiicre
triptaz, CD117 ve CD34 antikorlar: ile mast hiicreleri gos-
terilebilmektedir (10). Bizim olgumuzda da dermal infiltras-
yon olusturan hiicrelerin Toluidin mavisi ile mast hiicresi ile
uyumlu metakromatik boyanma gosterdikleri izlenmistir.
Ayrica immiinhistokimyasal yontemler ile de bu hiicrelerde
mast hiicre triptaz, CD117 ve CD34 ekspresyonu gosterile-
rek bu hiicrelerin mast hiicre kékenli oldugu ispatlanmistir.
Bu sonuglar ile ayirici tanida melanositik dermal neviis basta
olmak {izere benzer morfolojiye sahip ancak farkli immiinfe-
notipik ozellikler gosteren hiicresel infiltrasyonlardan, mast
hiicre proliferasyonlarinin kesin olarak ayirt edilebilmesi i¢cin
immiinhistokimyasal incelemenin 6nemli bir role sahip ol-
dugu gorilmistiir.

Sonug olarak deri biyopsilerinde ¢ok gesitli benign veya
malign patolojilere ait hiicresel infiltrasyonlar saptanabilir.
Bunlarin bir grubunu da mast hiicrelerinin olusturdugu
infiltrasyonlar meydana getirmektedir. Mast hiicreleri basit
histokimyasal veya immiinhistokimyasal yontemler ile ra-
hatlikla diger hiicresel infiltrasyonlardan ayrilabilmektedir.
Mast hiicre infiltrasyonu, bizim olgumuzda da oldugu gibi
ozellikle soliter kutanéz lezyon olarak karsimiza ¢ikuginda
hem klinik hem de histopatolojik olarak ¢ok cesitli antiteyi
taklit edebilmektedir. Bu nedenle kesin taninin konulabil-
mesi icin 6ncelikle bu olasiligin akla gelmesi, gerekli his-
tokimyasal ve immiinhistokimyasal boyalarin yapilmasi ve
klinik bulgularla desteklemesi gerekmektedir.

S. Kiipana Ayva, A. Okcu Heper, S. Erekul, H. Dindar ve ark.
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