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3yas 3 aylik erkek
hasta

Sikayet: Vucutta
vaygin kahve rengi
lekelenmeler



8 aylikken sirtinda
baslayan,

Sonra karnina yayilan

Zaman zaman kasintili
olabilen

Makulopapuler kahverengi
lezyonlar



Prenatal: Annenin ilk gebeligi, 38+2.
gebelik haftasinda NVD ile 2900 gram
olarak dogmus.

Natal: Dogum esnasinda herhangi bir
komplikasyon yasanmamis.

Postnatal: Hastane yatisi olmamis.

Anne sutu aliyor, 6 aylikken ek gidaya
baslanmis. Asilari takvime uygun

yapiimis.



Anne: 29 yasinda, sag,
saglikli

Baba: 30 yasinda, sag,
saglikli

Anne-baba arasinda
akrabalik yok

Hastamiz ailenin ilk ve tek
COCUgU.



\Vilz] Ates: 36.7

BU|gu|ar Nabiz: 95 atim/dk

SS: 35/dk

TA: 90/40 mm/Hg

SPO2: %98

Boy: 75 cm (50p)

Kilo: 9 kg (50p)



FIZIK MUAYENENE

Genel durum: iyi

Cilt: turgor tonus dogal, sirt ve karinda boyuna dogru
da yayilan kahverengi makiilopapuler dékiintuler

Bas-boyun: LAP-kitle yok

Gozler: bilateral isik refleksi dogal, konjonktiva ikterik
degil

Kulak-burun bogaz muayenesi dogal
KVS: S1, S2 dogal. Ek ses yok, Gfiriim yok
Solunum sistemi: dogal, ral-ronkds yok

GIS: batin normal bombelikte, Hepatosplenomegali
yok, bagirsak sesleri dogal, ele gelen kitle yok

Noromuskiler sistem muayenesi dogal

Ekstremiteler: kas glicu her iki Ust ve alt
ekstremitelerde 5/5, kas tonusu dogal



Lezyonlar gida-ila¢ alimindan
bagimsiz ortaya cikmis.

Sicak su ile dus alinca
lezyonlarin kasintisi ve
kizarikliginda artis oluyormus.

Atopik dermatit, astim, alerjik
rinit, ilac-besin alerjisi yok.



PATO LOJ I K Yaklasik 8 aylikken baslayan

BULGULAR

Gida, ilac alimiyla tetiklenmeyen

Ara ara kasintili olan

MakuUlopapuler kahverengi dokuntuler

Hastada ve ailesinde ek alerji oykisiu yok




On tanilarimiz
nelerdir?

Ovkiide neleri
sorgulayalim?

Hangi tetkikleri
isteyelim?



| ABORATUV WBC: 9920 U/L

AR NEU: 5400 U/L

LYM: 3320 U/L

EOS: 120 U/L

BASO: 60 U/L

HGB: 12 g/dL

PLT: 476 U/L

AST: 27.9 U/L

ALT: 10.7 U/L



Histopatoloj

k Inceleme

Patoloji sonucu Urtikerya Pigmentoza
(Makiilopapliler Kutanoz Mastositoz) olarak
sonuclandi



MASTOSITOZ

Mastositoz, dermiste mast
hiicrelerinin anormal artisi ve
bunun sonucu olarak da
ozellikle cildin (kutanoz
mastositoz) ya da karaciger,
dalak, lenf nodlari ve/veya

kemik iligi gibi organlarin
(sistemik mastositoz)
tutuldugu, bir veya daha
fazla organin infiltrasyonuyla
karakterize heterojen bir
grup hastaliktir.




Mast hucreleri kemik iliginde CD34+ progenitor
hicrelerden kdken almaktadir.

M a St Immatiir olarak periferik dolasima gecerler ve burada

diferansiye olurlar.
Hucreler!

N i N O r” NI Dokularda matiir hale donisiirler.

Mast hucreleri tim dokularda bulunmakla birlikte

vaskuler yapilar, dermis, solunum sistemi, lenfoid
organlarda daha fazla bulunmaktadirlar.




Mast
Hucrelerinden
Salgilanan
Mediyatorler Ve
Islevleri

Mast hiicrelerinden salgilanan mediyatérler ve

gorevleri
Mediyator Islevleri
Histamin Bronkokonstriksiyon, doku 8demi,

Heparin

Triptaz

Kimaz

PGD2

LTC4/ITD4

damar gecirgenligi, kollajen sentezi, fibroblast
cogalmas, epitel hiicre uyanlmas:

Antikoagiilan, fibroblast aktivasyonu, endotel
hiicre gicii

Solunumsal alerjenlerin parcalanmasi, IgE
baglanmasi, TGF-p salgisimin artmas, kalp
hizimn arhinlmasy, solunum yolu diiz kas
kasilmasinda arhg

Mukus salgsinda arhis, matriks parcalanmas,
tip 1 prokollajen yapimimn artmas:,
T-hiicrelerinin hava yolu kaslanna
adezyonunda azalma, IL-1p aktivasyonu

Bronkokospazm, doku 8deminde ve mukus
salgisinda artig, eozinofil, Th2 hiicre ve
bazofilik infiltrasyon artisi, dentritik hiicre
aktivasyonu

Bronkospazm, doku 6deminde ve mukus
salgisinda artig, IL-13 artig, eozinofillerden
I1-4 salgisinda arhig, mast hiicre uyans:




EPIDEMIiYOL
O]

* Mastositoz, tim formlariyla nadir gorilen
bir hastalik

* Prevalansin 10.000 kiside 1 oldugu tahmin
edilmekte

* Tum etnik gruplarda ve her yasta gorulebilir.
* Cocuklarda E>K , yetiskinlerde ise E=K

* Cocuklarda vakalarin %80'i yasamin ilk
yilinda gorulir ve cogu cilt ile sinirl

* Cocuklarda tipik olarak deri mastositozu
gorulur, sistemik mastositoz oldukca
nadir

* Ailesel olabilir



DER| MASTOSITOZU

* Cocuklarda en yaygin mastositoz formu kutan6z mastositoz(KM)

* Ciltle sinirli

* Organ tutulumu yok

* Sistemik dolasima gecen mediyatorler nedeniyle sistemik semptomlar gorulebilir

* 18 yasin altindaki hastalarda mastositoz vakalarinin yaklasik yiizde 90'ini olusturur.

* Kutanoz hastalikta, deride patolojik sayida mast hicresi birikerek kutan6z ve sistemik semptomlara neden
olur

* Etkilenen cocuklarin cogunda cilt bulgulari yasamin ilk yilinda gelisir, ancak lezyonlar dogumda mevcut
olabilir

* Tani genellikle iki yasindan 6nce konulur
* Klinik olarak Urtikerya pigmentoza, yaygin deri mastositozu ve soliter mastositoz seklinde gorulir

* Envyaygin formu, Urtikerya pigmentoza (UP) olarak da adlandirilan makilopapiler kutanoz
mastositozdur(MPKM)

*  MPKM tim pediatrik mastositoz vakalarinin ytzde 70 ila 90'ini1 olusturur .



URTIKERYA
PIGMENTO

SA

Urtikerya pigmentoza en sik goriilen seklidir. Genellikle
st cocuklugu doneminde vicudun herhangi bir
bolgesinde, sacli deri, yuz, gévde ve ekstremitelerde
sabit, kirmizi- kahverengi renkte makuilopapduler, plak,
nodul veya bul seklinde lezyonlar gorulur. Lezyonlara
degisik derecelerde kasinti eslik eder.

Deri lezyonlarinda ovma, slirtme gibi fiziksel travma ile
lezyon etrafinda eritem ve Urtiker gelisebilir; bu
duruma “Darier bulgusu” adi verilir. Lezyonlarda sicak
banyo, soguk su veya egzersiz ile ani kizarma gelisebilir.

Deri lezyonlarinin histopatolojik incelemesinde papiller
dermis ve retikliler dermis boyunca ve deri alt1 yag
dokusu icerisinde mast htcre birikimi gozlenir.



DARIER BELIRTISI

Derinin mekanik yolla uyarilmasiyla mast
hiicrelerinden salinan mediyatorlerin komsu
hiicrelere yayilmasi sonucu eritem ve urtiker
benzeri lezyon olusmasi bu hastalar icin tipiktir.
Buna Darier belirtisi denir.

Darier belirtisinin pozitif olmasi on taniyi
idiyopatik alerjik reaksiyonlardan ve urtikerden
uzaklastirmaktadir.

Kiszewski ve arkadaslarinin serilerinde deri
mastositozlu 71 cocugun %94’linde Darier
belirtisi saptanmistir. Oldukca spesifik olan bu
bulgunun sensitivitesi yuksek degildir, dolayisi
ile negatif olmasi mastositozu ekarte ettirmez.



Monomorfik Form Polimorfik Form Polimorfik Form

Plak form Nodiler form



G, H ve I: polimorfik MPCM icin karakteristik
J : "xanthelasmoid CM" olarak da adlandirilan sari,
sert lezyonlar gibi atipik varyantlar da gorulebilir.




SOLITER
MASTOSIT
oM

Soliter mastositomda kahverengimsi tek
ya da cok sayida noduller gorular.

Bu noddller stirttinme gibi bir travma ile
karsilasirsa flushing ve hipotansiyon gibi
sistemik semptomlara yol acabilir.
Histolojik olarak ise sitolojik atipi
olmaksizin deri alti dokuda papiller ve
retikliler dermis igcine uzanimlar
gosteren mast hicre infiltrasyonu izlenir.



SISTEMIK
MASTOSIT
0Z

Patolojik mast hiicrelerinin deri tutulumu olsun
veya olmasin birden ¢ok deri disindaki organi
etkiledigi mastositoz formlarini tanimlar.

En yaygin olarak kemik iligini ve gastrointestinal

sistemi tutar.

Sistemik mastositoz, mast huicreleri tarafindan
cesitli kutanoz olmayan organlarin infiltrasyonuyla
ilgili belirti ve bulgularin yani sira mediyator salimi
belirtileriyle de kendini gosterir.




Sistemik
Mastositozda Sik
Gorulen Belirti

Ve Bulgular

Deride; Urtikerya pigmentoza adi verilen kahverengi dokintiler

Mast hiicrelerinden kimyasal madde salinimi ile ilgili belirtiler;
karin agrisi, ishal, gogliste yanma, mide Ulseri, kasinti, flushing,
bas dénmesi, bas agrisi, carpinti ve anafilaksi

Kas-iskelet sisteminde; kemik, kas agrilari, osteoporoz

Dalak, karaciger veya lenf nodlarinda blylime

Kemik iligi tutulumuna bagl; erken yorulma, halsizlik, ¢arpintl,
enfeksiyonlar, kolay kanama

Halsizlik, yorgunluk, kilo kaybi.



TANI

1)Rutin Tetkikler
* Tam kan sayimi, AST, ALT

* Derinin makroskopik ve mikroskopik
incelenmesi

* Plazma triptaz dizeyi (deri bulgulari
yayginsa veya deri disi bulgu varsa
mutlaka istenmeli)

* Kesin TANI: Histopatolojik
inceleme

2)Sistemik Tutulum Varsa ileri
Tetkikler

* Kemik iligi biyopsisi ve aspirasyonu
* Kemik survey ve sintigrafisi

* GIS tetkikleri, radyolojik tetkikler,
tomografi, endoskopi, biyopsi
EEG ve noropsikiyatrik calismalar



Kutan6z mastositoz vakalarinda bakilan
serum triptaz seviyeleri, anafilaksi
olmadigi takdirde genellikle normal
sinirlardadir (<5 ng/mL).

TANI

Anafilaksi olmaksizin >20 ng/mL degerler
sistemik mastositozu dustunduirar.

Olgularin %90'inda eslik eden sistemik
tutulum saptanmaz.




» Sicaklik degisikligi
* Ovma, siirtme , kasima gibi fiziksel faktorler

T ET | K |_ EY E N . Alkol, soya, baharatll gidalar gibi bazi yiyecekler
ETMENLER .2

* Yogun egzersiz
* Psikolojik etmenler
* Enfeksiyonlar



AYIRICI
TANI

*Urtiker
*llac alerijileri
*Bdcek isirigl
*Sucicegi
*Uyuz

Yaygin formlarinda ise;
*Epidermolizis bulloza
*Steven-Johnson sendromu
*Toksik sok sendromu

*Makulopapduler
dokiuntlyle seyreden viral
enfeksiyonlar



TEDAVI PRENSIPLERI

1)Uyarici Faktorlerden Kacinma
*Sicak

*Mekanik irritasyonlar

*Alkol

*Fiziki stres

*Bazi kimyasallar ve ilaglar

(aspirin, nsaii, morfin, kodein,
anestezik maddeler)

2) Semptomlarin Tedavisi:
* Oral antihistaminikler
* Topikal kortikosteroid




Dis cekimi, operasyonlar dncesinde cerrah uyarilmalidir.

P R E M E D I KASY Ozel hazirlik, premedikasyon yapilmalidir. Ozellikle

O N anafilaksi ve sistemik bulgular icin hazirlikh olunmali

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

1 saat 6nce:hem H1 hem de H2 antihistaminikler

Montelukast : kizarma, kasinti, abdominal kramp ve
tekrarlayan anafilaksi gibi semptomlari olan hastalarda
eklenebilir

Anestezi icin propofol, etomidat, ketamin, fentanil,
cisatroklryum, pankironyum daha givenlidir.




Fizik muayene: 6 ayda bir

Hemogram, periferik
vayma, AST-ALT: 6 ayda bir

Batin USG: yilda bir



Tedavi semptom odakli olmalidir
ve akut gelisen ya da alevlenen
semptomlarin 6zellikle de
kasintinin tedavisinde
antihistaminerjik ilaglar
kullanilabilir.

Kutan6z mastositoz vakalarinda izole kutandz mastositoz
sistemik forma gidis cok vakalarini genel olarak tedavi
enderdir ve vakalarin cogu etmeye gerek yoktur. Oykiide
pubertede spontan remisyona ogrenilen tetikleyici ajanlardan
girer. kacinmak yeterli olmaktadir.

iki yasin Uizerindeki vakalarda
alevlenme disinda dokulintilerin
kozmetik kaygilar nedenli
tedavisinde topikal
kortikosteroidli kremler
kullanilmaktadir.

Mastositoz vakalarinda anafilaksi
sikhgr artmistir. Aileler anafilaksi
hakkinda bilgilendirilmeli ve kas
ici epinefrin uygulamasi
konusunda egitilmelidirler.




Sutcocuklugu caginda alevlenmelerle
seyreden, morfolojik degiskenlik gosteren,
kasintinin da eslik ettigi dokunti varliginda
fizik muayenede Darier bulgusu dikkatlice
degerlendirilmeli, ayirici tanida mastositoz
dusinulmeli ve taniya yénelik deri biyopsisi
planlanmali

Tanisi konulan vakalar da sistemik
mastositoz acisindan taranmali ve tedavileri
planlanmali
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