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Sikayet

- 1 yas 7 aylik erkek hasta
- Vlcutta kizariklik



- 2. ayda karinda kizariklik
- 3. ayda sirtta kizariklik
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Hikaye

3. ayda;
Cocuk doktoru; Alerji (1)
Tedavi:1 ay nemlendirici..



Hikaye
4.ayda sikayetlerin gerilememesi uzerine;

Dermatoloji: Egzema
Tedavi: ElI yapimi krem veriliyor.



Hikaye

6.ayda
Dermatoloji tarafindan biyopsi; Urtikeria Pigmentosa



Hastaya Zaditen ve Alorex recete edilmis
llaclardan fayda gérmemis. Lezyonlari artmis .

Nisan 2018 de Kocaeli Universitesi Dermatoloji
Bolumu tarafindan Cocuk Alerji Bolumune
yonlendirildi.
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Ozgec
* Prenatal

- Natal Ozellik yok
- Postnatal _
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Soygecmis
Anne baba sag saglikl

1.cocuk hastamiz
Ailede benzer oyku yok
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Fizik muayene
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On tanilar?
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Dermatoloji
Mastositoz...



Mastositoz

Mastositoz terimi, mast hucrelerine ait gelisim
duzensizligi ve bir veya birden ¢gok organda bunlarin
anormal birikimi sonucu gelisen hastaliklar
spektrumunu ifade eder.
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Mast hucre orijini

Mast hucreleri kemik iliginde CD34(+) progenitor
hucrelerden orijin almaktadir.

Immatur olarak periferik dolasima gecerler burada
diferansiye olurlar.

Dokularda matur hale donusurler.

Mast hucreleri tum dokularda bulunmakla birlikte
- Vaskuler yapilar
- Dermis
- Solunum sistemi
- Lenfoid organlarda daha fazla bulunmaktadir
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Epidemiyolojl
K=E
Cocuklarda %80 kutanoz ve <1 yas tutulum
Eriskinlerde sistemik tutulum..
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Molekuler patogenez

Stem cell faktor gibi buyume faktorlerinin lokal olarak
asiri uretimini takip eden hiperplazi

Tirozin kinaz reseptoru, KIT (CD117), icin genlerde
aktive olmus mutasyonlarla mast hucrelerinin klonal
ekspansiyonu
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SCE - KIT

MAST HUCRESI

Mast Hucre Mast Hucre
Mediator salinimi Proliferasyonu
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Effects of mast cell mediators in mastocytosis

Histamine

Pruritus, urticaria, gastric hypersecretion, bronchoconstriction

Increased vasopermeability and systemic hypotension

Heparin

Local anticoagulation, ostecpenia, and osteoporosis

Proteases (iryptases, chymase)

Fibrinogen degradation, stimulation of fibroblast proliferation, activation of procollagenase, and tissue remodeling (degrade fibronectin)

Cysteinyl leukotrienes (LTC4, LTD4, LTE,4)

Increased vasopermeability, vasodilation, bronchoconstriction

Prostaglandins (PGD ;)

Vasodilation, bronchoeconstriction, flushing

Platelet-activating factor

Increased vasopermeability, vasodilation

Cytokines (TNF-alpha, TGF-beta, nerve growth factor) and growth factors (IL-3, IL-5, IL-6)

Activation of vascular endothelial cells, cachexia, and fibrosis
Mast cell and eosinophil proliferation

B cell proliferation with polyclonal increase in immuneoglobulins and paraproteins

LT: leukotriene; PG: prostaglandin: TNF-alpha: tumor necrosis factor-alpha; TGF-beta: transforming growth factor-beta; IL: interleukin.



Diinya Saglik-Orgutli (WHO) Mastositozis //

Klasifikasyonu

Kutanoz Mastositozis
Urtikerya pigmentoza
Difflz kutanoz mastositozis
Telenjiektazia makularis eruptiva perstans(TMEP)
Mastositoma
Sistemik Mastositozis

Indolent sistemik mastositozis
Smoldering sistemik mastositozis
Izole kemik ili§i mastositozisi

Hematolojik tututlumlu klonal sistemik mastositozis
Agresif sistemik mastositozis (eosinofili ile birlikte)
Mast hucre losemisi

Solid mast hucre tumorleri
Mast hucre sarkomlari
Cilt disi tutulum gosteren mastositozis

Leukemia Research 2001;7:603-25
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Potential nonallergic triggers for mast cell activation

Insect stings, envenomations

Hymenoptera
Jellyfish

Snakes

Drugs

Marcotic analgesics {eg, codeine, morphine)

Radiocontrast materials

Aspirin and nonstercidal anti-inflammatory drugs (NSAIDs)
Muscle relaxants

Some antibiotics {eg, vancomycin

Changes in temperature

Heat, cold

Mechanical irritation

Massage, friction, pressure

Invasive procedures (eg, surgery, biopsies, endoscopy)

Other

Alcohol

Emotional stress

Exercise

Spicy foods

Infections (viral, bacterial, parasitic)

Fever




Tani..

|. Rutin tetkikler
Derinin makroskobik ve mikroskobik incelenmesi
Tam kan sayimi, KCFT, Sedimantasyon hizi,

Plasma triptaz (Deri bulgulari yaygin veya deri disi
bulgusu varsa mutlaka istenmeli)

ll. Sistemik tutulum varsa ileri tetkikler
Kemik iligi biyobsisi ve aspirasyonu
Kemik survey ve sintigrafisi

GIS tetkikleri, radyolojik tetkikler, tomografi, endoskopi,
biyopsi

EEG ve noropsikiyatrik calismalar



Triptaz..

Sistemik tutulum yoksa serum triptaz duzeyi
genellikle 20 ng/mL den dusuktur..
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TEDAVI PRENSIPLERI

Uyarici faktorlerden kagcinma
Hayvan venomlari
Sicak
Mekanik irritasyonlar
Alkol
Fiziksel stres
Kimyasal maddeler

llaclar
NSAII (Aspirin)
Opioidler (Morfin, Kodein)
Anestezik maddeler
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Tedavi prensipleri:

Deri semptomlarinin antiproliferatif tedavisi

Topikal glukokortikoidler
Ultraviyole radyasyon (PUVA, UVA)



Tedavi prensipleri:
Mediatorlere bagli semptomlarin tedavisi

H1 Antihistaminikler

H2 Antihistaminikler

Ketotifen

Antikolinerjikler

Sistemik kortikosteroidler

Epinefrin

Tum hastalar adrenalin kalem bulundurmali..
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Yasaklar..
Kodein, meperidin Kinin, tiamin, pimakin
Aspirin ve NSAID Dekstrometorfan
Alkol :
G |
Polimiksin B CIE: anEsics

Antikolinerjikler Interferon alfa
(atropin, skopolamin) - Ari sokmasi

lyotlu kontrast Kabuklu deniz triinleri
maddeler -

Galyum Gunes banyosu
Amfoterisin B Basinc

Vankomisin
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Operasyon..

Dis cekimi, operasyon oncesi saglik personeli
uyarilmali, premedikasyon yapilmali, anafilaksi
ve sistemik bulgular i¢in hazirlikli olunmali.



Premedikasyon..

12 saat once prednizon 1mg/kg po,im,iv

1 saat once prednizon 1mg/kg po,im,Iv

1 saat once difenhidramin 1mg/kg po,im,iv
Ranitidin 4 mg/kg po,1v

Montelukast 5-10 mg oral

38



Anesteazl..

Propofol

Etomidat

Ketamine

Fentanyl

Cisatrokuryum

Pancuronyum daha guvenilir..

39
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Takip..

Fizik muayene === G ayda bir
Hemogram, PY, AST, ALT === 6 ayda bir
Batin USG ====) Y/|da bir
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Ayiricl tani..

- Urtiker

- llac alerijileri
- BOcek Isirg!l
* Su ciceqi

- Uyuz

Yaygin formlarinda ise;

Makulopapuler
dokuntuyle seyreden
viral enfeksiyonlar

Epidermolizis bulloza,

Steven-Jdohnson
sendromu,

Toksik sok sendromu
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TESEKKURLER..



