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OLGU

e 13 aylik kiz hasta

e Sikayet: Dokuntu



HIKAYE

Yaklasik 2 aylikken baslayan
Gecmeyen

Sirtta ve govdede cikan
Zaman zaman kasintiliolan
Makulopapuler lezyonlar



OZGECMIS

Prenatal: Annenin 1. gebeligi. Gebelik boyunca
bir sikinti yasamamis.

Natal: NSVY ile miadinda 2830 gr olarak dogmus.

Postnatal: Dogar dogmaz aglamis. Siyanoz ve
sarilik 6ykusu yok. Hic hastane yatisi olmamis.

Anne sutu aliyor ve 6. ayda ek gida baslanmis.
BlUyUume-gelismesi yasina uygun
Asilari ayina gére uygun yapilmis.



SOYGECMIS

Anne: 26 yasinda, sag-saglikli

Baba: 27 yasinda, sag-saglkl
Akraba evliligi yok.

1.Cocuk: Hastamiz

Ailede herhangi bir hastalik yok



FiZiKk MUAYENE

Ates: 36,5°C  Boy: 75 cm (50p)
Nabiz: 95 atim/dk  Kilo: 9 kg (50p)
SS: 35/dk * BCG skari(+)

TA: 86/41 mmHg
Sp02: %98



FiZiKk MUAYENE

Genel durum: lyi

Cilt: Turgor, tonus dogal. Odem, ikter, siyanoz, yok.
Govde ve sirtta makiulopaptler lezyonlar.

Bas boyun: Kafa yapisi simetrik. Boyunda kitle ve LAP
yok.

Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik.
Konjonktivalar ve skleralar dogal. Goz kiirelerin her
yone hareketi dogal.

Kulak-burun-bogaz: Bilateral kulak zarlari dogal. Burun
tikanikhgi, akintisi yok. Orofarenks ve tonsiller dogal

Kardiyovaskiiler: S1, S2 dogal. S3 yok. Uftirim yok.
AFN her iki alt ekstremitede aliniyor.



FiZiKk MUAYENE

Solunum sistemi: Solunum sesleri dogal. Ral, ronkUs
yok.

Gastrointestinal sistem: Batin normal bombelikte.
Barsak sesleri dogal. Palpasyonla defans, rebound yok.
Hepatomegali ve splenomegali yok. Traube alani acik.

Genitouriner sistem:Haricen kiz. Anomali yok.

Noromiuskiuler sistem: Bilin¢ acik. Koopere, oryante.
Ense sertligi, kernig, brudzunski negatif. Babinski,
klonus negatif. Kranial sinir muayeneleri dogal.

Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu dogal. Deformite
yok.






* Oykide neleri soralim?

* Hangi tetkikleriisteyelim?



* Lezyonlarin olusumu
— ilag alimi
— gida tuketimi
— diger cevresel faktorlerle iliskili degil.

* Ailede atopi 6ykulsu yok.



LABORATUVAR

WBC: 10450 mm3 * AST:43 U/L
Neu:2877 mm3 e ALT:19 U/L
Hgb:13,7 g/dl

Hct: %39

Lenf:6200 mm3

Eos:%2,7

PLT:447 200 mm3



PATOLOJIK BULGULAR

Yaklasik 2 aylikken
baslayan

Gegcmeyen

Sirtta ve govdede cikan

Zaman zaman kasintili
olan

MakUlopapuler lezyonlar
Ek alerjik hastalik yok

llac alimi, gida tuketimi ve
diger cevresel faktorlerle
iliskili degil




ON TANI ?



Darier bulgusu

 Mast hucreleri ile yogun
sekilde infiltre olan deri
veya deri lezyonlarinin
surtinmesi kasinmasi
sonrasinda lokalize
urtiker ve eritemin
gelismesi olarak
tanimlanir.




Mast Hucreleri

Mast hicreleri kemik iliginde CD34(+) progenitor hiicrelerden orijin
almaktadir.

Immatiir olarak periferik dolasima gecerler burada diferansiye
olurlar.

Dokularda matir hale déndsurler.

Mast huicreleri tium dokularda bulunmakla birlikte;
v’ Vaskuler yapilar
v' Dermis hucreleri
v Solunum sistemi
v’ Lenfoid organlarda daha fazla bulunmaktadir



MASTOSITOZ

Mast hlicrelerine ait gelisim duzensizligi, bir veya birden ¢ok

organda bunlarin anormal birikimi sonucu gelisen hastaliklar
spektrumunu ifade eder.



Mast Hiicre Hastaliklari(MHH)
Siniflandirmasi
Qi it sttt

Mastositozis
Sistemik
Kutanoz
Monoklonal mast hiicre akativasyonu sendromu

Sekonder MHH

Allerjik hastaliklar
Fiziksel urtikerler
Kronik inflamasyon veya neoplaziler ile birlikte olan mast hiicre aktivasyonu

idyopatik MHH

idiopatik anaflaksi

idiopatik trtiker

idiopatik histaminerjik Grtiker

idiopatik mast hiicre aktivasyonu sendromu



EPIDEMIYOLOJI

Mastositoz, nadir gortlen bir hastaliktir.
Kesin gorulme sikligi bilinmemektedir.

Cocuklukta erkekleri daha cok, yetiskinlikte erkekleri ve
kadinlari esit oranlarda etkiler.

Cocuklarda vakalarin yuzde 80'i yasamin ilk yilinda goraltr ve
cogu cilt ile sinirhdir.

Ergenlik doneminde tamamen iyilesir.



ETYOLOJI

Tirozin kinaz reseptori (Kit) icin genlerde aktive olmus
mutasyonlarla Mast hticrelerinin klonal ekspansiyonu

Stem cell faktor gibi buylime faktorlerinin lokal olarak asiri
Uretimini takip eden hiperplazi



SCF KIT
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MAST HUCRESI

|

Mast Hicre Mast Hlicre

Mediator salinimi Proliferasyonu



Mastositoz iki gruba ayrilir

* Deri mastositozu
e Sistemik mastositoz



Deri Mastositozu

Cilt ile sinirli olan mastositozformlarini tanimlar.
Organ tutlumu yoktur.

Infant ve cocuklarda goruliir ve genellikle adélesan yasta
kendiliginden kaybolur.

Sistemik dolasima gecen medyatorler nedeniyle sistemik
semptomlar gorulebilir.



Deri Mastositozu
Deri mastositozu alt tipleri

1. Urtikerya Pigmentoza
2. Diffuz Deri Mastositozu
3. Mastositoma



Deri Mastositozu

1. Urtikeria Pigmentoza/Makulopapuler DM:

* Ensik gorulen form

v'"Monomorfik ( yetiskin hastalarda sik)

v Polifomorfik ( bebek ve kicik cocuklarda sik)
v Plak

v'Noduler



Polimorfik Form Polimorfik Form

Plak form Noduler form



Deri Mastositozu
Alt tipler

2. Diffiiz Deri Mastositozu




Deri Mastositozu
Alt tipler

Mastositoma:

v’ Tipik olarak bebeklerde ve kiiglik cocuklarda
tanimlanir.




e Patolojik mast hicrelerinin deri tutulumu olsun olmasin
birden cok deri disindaki organi etkiledigi mastositoz
formlarini tanimlar.

* Envyaygin olarak kemik iligini ve bazi durumlarda
gastrointestinal sistemiicerir.

 SM, mast hucreleri tarafindan cesitli kiitan6z olmayan
organlarin infiltrasyonu ile ilgili belirti ve bulgularin yani
sira mediyator salimi belirtileriyle kendini gosterir.



— Smoldering sistemik mastositoz

— izole kemik iligi mastositozu

— Hematolojik tutulumlu klonal sistemik mastositoz
— Agresif sistemik mastositoz

— Mast hucre |6semisi

— Mast hticre sarkomlari

— Deri disi tutulum gosteren mastositoz



Organ Tutulum Bulgular

Mediyator Salinim Sendromu
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TETIKLEYICi FAKTORLER

* Enfeksiyonlar
* Baharatl gidalar
* llaclar



llac allerjileri
Bocek i1singi
Uyuz

Su cicegi

AYIRICI TANI




Yaygin formlarinda ise;
* Epidermolizis bulloza

* Steven-Johnson
sendromu

* Toksik sok sendromu

* Makulopapuler
dokuntiuyle seyreden
viral enfeksiyonlar




TANI

Rutin tetkikler

Tam kan sayimi, KCFT, Sedimantasyon hizi,
Trombosit sayisi

Derinin makroskobik ve mikroskobik

incelenmesi

Plazma triptaz (Deri bulgulariyayginveya deri
dist bulgusu varsa mutlaka istenmeli)




e Sistemik tutulum yoksa serum triptaz dlzeyi
genellikle 20 ng/Ml’'den diistuktur.

* Olgularin %90’Inda eslik eden sistemik
tutulum saptanmaz.



SAGALTIM ILKELERI

Uyarici faktorlerden kacinma
 Hayvan venomlari
* Sicak
* Mekanik irritasyonlar
e Alkol
* Fiziki stres
* Kimyasal maddeler ve ilaclar
* llaclar
— Aspirin
— NSAII
— Opiadlar (Morfin, Kodein)
— Anestezik maddeler




MASTOSITOZDA KACINILMASI
GEREKEN ILACLAR

KODEIN, _
MEPERIDIN(OPIATLAR)

ASPIRIN VE NSAID
ALKOL
POLIMIKSIN B
KOLINERJIKLER

IYOTLU KONTRAST
MADDELER

GALYUM
AMFOTERICIN B

VANKOMISIN

KININ, TIAMIN, PIMAKIN
DEKSTROMETORFAN
GENEL ANESTEZI
INTERFERON ALFA

ARI SOKMASI, BAKTERIEL
HASTALIKLAR

KABUKLU DENiZ
URUNLERI

GUNES BANYOSU,
BASINGC, FRIKSIYON N
DEGISIKLIKLER]



SAGALTIM ILKELERI

Deri belirtilerinin antiproliferatif sagaltimi
* Topikal glukokortikoidler
e Ultraviyole radyasyon (PUVA, UVA)



SAGALTIM ILKELERI

Mediatorlere bagh belirtilerin sagaltimi
 H1 Antihistaminikler

 H2 Antihistaminikler

e Antikolinerjikler (malabsorbsiyon)

* Sistemik kortikosteroidler

e Epinefrin (hipotansiyon)



Operasyona Hazirhk

Dis cekimi, operasyon dncesinde
e cerrah uyarilmal
* 0zel hazirlik, premedikasyon yapilmali

* anafilaksive sistemik bulgularicin hazirhkl
olunmali



PREMEDIKASYON

12 saat 6nce prednizon 1 mg/kg po, im, iv

1 saat 6nce prednizon 1 mg/kg po, im, iv

1 saat 6nce difenhidramin 1 mg/kg po, im, iv
Ranitidin 4 mg/kg po, iv

Montelukast 5-10 mg oral



IZLEM

* Fizik muayene mm=) 6 ayda
e Hemogram, PY, AST, ALT mms) 6 ayda
e Karin USG === Yi|lda bir



NELER YAPTIK?

* Mastositozun sistemik tutulumunailiskin
belirti ve laboratuvar bulgulari olmamasi
nedeniyle, deri mastositozu olarak
degerlendirildi.

 H1 antihistaminik baslandi.
e Karin USG planlandi.



ikincil Mast Hiicre Hastaliklar

Alerjik hastaliklardir.

Mast hiicreleri normal sayi ve islevde olsa da mast
hiicrelerinin ¢esitli uyaranlarla aktive oldugu durumlari kapsar

Alerjik hastaliklar denildiginde tipik olarak besin, ila¢ ya da
diger alerjenlere IgE aracilili tim reaksiyonlar
kastedilmektedir.

Fiziksel uyaranlar ile bazi yatkin kisilerde mast hiicre
aktivasyonu olabilir.

Mast hiicreleri suregen inflamatuvar ya da otoimmun
hastaliklarda da ikincil olarak sayica artabilir.




TESEKKURLER...



