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Cocuklarda Kutan6z Mastositoz:
41 Hastanin Retrospektif Analizi

Cutaneous Mastocytosis in Children:
Retrospective Analysis of 41 Patients

OZET Amag: Kutanéz mastositoz, mast hiicrelerinin deride patolojik olarak artmasi ile karakterize
bir hastaliktir. Cocuk hastalarda genel olarak prognoz iyidir ve hastalik yasla birlikte ge¢me egili-
mindedir. Bu ¢alismada, kutan6z mastositozu bulunan ¢ocuk hastalarin demografik ve klinik 6zel-
likleri ile laboratuvar bulgularinin degerlendirilmesi amaglanmigtir. Gereg ve Yontemler: 2008-2014
yillar1 arasinda mastositoz tanisi alan ¢ocuk hastalarin klinik ve laboratuvar bulgular: retrospektif
olarak degerlendirildi. Bulgular: Calismaya toplam 41 ¢ocuk hasta dahil edildi. Hastalarin %58,5
(n=24)i erkek, %41,5 (n=17)’i kiz, yas ortalamas: 2,58+2,69 yil idi. On alt1 (%39) hastada soliter
mastositom ve 25 (%61) hastada makiilopapiiler mastositoz mevcut idi. Makiilopapiiler kutanéz
mastositozda govdede yerlesim anlaml olarak daha yiiksek bulundu (p=0,002). Hastalik baslangi¢
yas1 verileri bulunan 34 hastanin tamaminda lezyonlar yasamin ilk bir y1linda ortaya gikmugti. Yir-
miyedi hastada degerlendirilen ortalama triptaz diizeyi 6,73+3,04 pg/L idi. Triptaz diizeyleri ve has-
taligin klinik tipleri arasinda anlaml fark saptanmadi. Sonug: Calismamizda, kutanéz mastositoz
bulunan ¢ocuk hastalarin demografik ézellikleri ve klinik bulgular énceki galigmalarla benzerlik
gostermistir. Serum triptaz diizeyi ile klinik tipler arasinda iligki saptanmamugtir.

Anahtar Kelimeler: Mastositoz, kutanoz; triptazlar

ABSTRACT Objective: Cutaneous mastocytosis is characterized by pathological increase of mast
cells in the skin. Generally prognosis is good in children and the disease tends to resolve with age.
We aimed to evaluate the demographic and clinical features, and laboratory findings of children
with cutaneous mastocytosis. Material and Methods: Clinical and laboratory findings of children
with mastocytosis between 2008 and 2014 were retrospectively evaluated. Results: Forty-one chil-
dren were included in the study. Of the patients, 58,5% (n=24) were male and 41,5% (n=17) were
female. The mean age of the patients was 2.58+2.69 years. Sixteen (39%) patients had solitary mas-
tocytoma, and 25 (61%) patients had maculopapular mastocytosis. Involvement of trunk was sig-
nificantly more common in maculopapular cutaneous mastocytosis (p=0.002). Lesions appeared in
the first year of life in all 34 patients who had available data of disease onset. The mean serum
tryptase level of 27 patients was 6.73+3.04 pg/L. There was no significant relation between serum
tryptase levels and clinical types of the disease. Conclusion: Results of our study in children with
cutaneous mastocytosis is similar to the previous reports with demographic and clinical properties
of the patients. There was no significant relation between serum tryptase levels and clinical types.

Key Words: Mastocytosis, cutaneous; tryptases
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astositoz, mast hiicrelerinin dokularda toplanmasi ve anormal ar-
tis1 ile karakterize hematopoietik kok hiicrelerinin klonal bir has-
taligidir. Nadir olarak goriilmektedir.! Klinikte mastositozlar
sadece deri tutulumu (kutanoz mastositoz) ile birlikte seyredebilecegi gibi
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farkl sistemik tutulumlarla (sistemik mastositoz)
da ortaya ¢ikabilmektedirler.> Hastaliin seyri kli-
nik tipe ve hastaligin baslangic yasina gore farklilik
gostermektedir.* Mastositoz tipleri arasinda en sik
gortleni kutan6z mastositozdur ve bunlarin da tigte
ikisi ¢ocuklarda ortaya ¢ikmaktadir.>* Cocukluk
¢ag1 mastositozlarinin yaklasik %67’si genel olarak
kismi veya tam regresyonla kaybolmaktadir.?

Diinya Saglik Orgiitii (DSO)'niin 2001 yilinda
yaptig1 siniflandirmada kutantz mastositozlar; ma-
kiilopapiiler kutanéz mastositoz (MPKM), difiiz
kutan6z mastositoz (DKM) ve soliter mastosi-
toma (SM) olmak iizere temel olarak ti¢ klinik
gruba ayrilmistir.>* Bu siniflama diginda, plak ve
nodiiler tipler olarak ayrildig1 veya DSO tarafin-
dan tanimlanmamis olan telanjiektazik kutanéz
mastositoz gibi farkli varyantlar da tanimlanmis-
tir.® Telanjiektazik form nadir olarak goriilmekte
ve genellikle erigkinlerde ortaya ¢ikmaktadir.??
Klinik olarak lezyonlar diizensiz kirmizi-kahve-
rengi, telanjiektazik kii¢itk makiiller seklindedir.
Histopatolojik olarak dermiste dilate siiperfisyal
kapillerler ile perivaskiiler mast hiicre artis1 goz-
lenmektedir.’

KIT sinyalizasyonu mast hiicre gelisiminde
6nemlidir ve KIT mutasyonlar siklikla erigkin bas-
langicli mastositozlarda goriilmektedir. Yakin za-
manda yapilan bir ¢aligmada, pediatrik SM’lerinde
cocukluk ¢ag1 baslangich makiilopapiiler mastosi-
tozlar gibi siklikla KIT aktivasyonuna yol agan mu-
tasyonlarla iligkili oldugu gosterilmistir.®

Mastositozda olusan semptomlarin ¢ogu mast
hiicre degraniilasyonu ve mediyat6r salinimina
bagli olarak ortaya ¢ikmaktadir.” Mastositoz tanist,
klinik bulgular, Darier bulgusu pozitifligi ve histo-
patolojik inceleme ile konulmaktadir.?

Bu ¢aligmada, mastositoz tanisi konulan ¢ocuk
hastalarin klinik 6zellikleri ve laboratuvar bulgu-
larinin retrospektif olarak degerlendirilmesi amag-
lanmgtir.

I GEREG VE YONTEMLER

Calismaya, Agustos 2008-Haziran 2014 tarihleri
arasinda dermatoloji poliklinigine ayaktan bagvu-
ran veya dermatoloji tarafindan konsiilte edilen

yatan hastalar dahil edildi. Calisma i¢in 16 yas al-
tindaki hastalar segildi. Etik kurul onay: alindu.
Hasta bilgileri retrospektif olarak hasta dosyalarin-
dan kaydedildi. Mastositoz tanisinda klinik lez-
yonlarin uyumlu olmasi, Darier bulgusu pozitifligi
ve histopatolojik tan1 dikkate alindi. Ayrica, SM
bulunan hastalarda gerek lezyon yerlesim yeri ge-
rekse de ailenin onam vermemesi nedeni ile biyopsi
alinamayan, fakat klinik bulgular1 uyumlu ve Da-
rier bulgusu pozitif olan hastalar da ¢aligmaya dahil
edildi. Hastalarin yas, cinsiyet, varsa klinik semp-
tomlari, tam sirasindaki serum triptaz diizeyleri,
hastalik seyri, uygulanan tedaviler ve sistemik tu-
tulum agisindan yapilan degerlendirmeler dikkate
alindi. Hastalarin lezyonlar1 SM, MPKM (tirtikerya
pigmentoza) ve DKM olmak iizere ii¢ grupta sinif-
landirildi. Lezyonlar yerlesim yerlerine gore govde,
ekstremite, sach deri ve yiiz olmak tizere dort gruba
ayrildi.

ISTATISTIKSEL ANALIZ

Gruplar arasindaki siirekli nonparametrik ve kate-
gorik degiskenlerin istatistiksel analizinde sirasiyla
Mann-Whitney U ve ki-kare testleri kullanild:.
P<0,05 degeri istatiksiksel olarak anlamli kabul
edildi.

I BULGULAR

Caligmaya toplam 41 ¢ocuk hasta ddhil edildi. Has-
talarin %58,5 (n=24)’i erkek, %41,5 (n=17)"i kiz, yas
ortalamasi 2,58+2,69 yil idi (minimum 3, maksi-
mum 198 ay).

Hastalarin %39 (n=16)unda SM, %61
(n=25)inde MPKM mevcut idi (Resim 1, 2). Has-
talarin hicbirinde DKM saptanmadh.

Lezyonlar yerlesim yerine gore degerlendirildi-
ginde, MPKM’lerde govdede yerlesim anlaml ola-
rak daha yiiksek bulundu (p=0,002). Lezyonlarin
hastalik tiplerine gore yerlesim yerleri Tablo 1'de go-
rillmektedir. Buna gore lezyonlar en stk govdede
(%85,4), sonra sirasiyla ekstremiteler (%31,7), sagh
deri (%7,3) ve yiizde (%4,9) yerlesim gostermekte
idi.

Hastaligin baglama yasi ile ilgili yedi hasta-
nin verisine ulagilamadi. Geri kalan 34 hastanin
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RESIM 1: El (izerinde biilloz soliter mastositom.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

RESIM 2: Gévdede makilopapiiler kutandz mastositoz (iirtikerya pigmentoza).
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

TABLO 1: Lezyonlarin klinik tiplere gére yerlesim yeri.
Lezyon yerlesim yeri ~ SM (%) MPKM (%)  Toplam (%)
Govde 10 (%24,4) 25 (%861) 35 (%85,4)
Ekstremiteler 5(%12,2) 8 (%19,5) 13 (%31,7)
Sagli deri 0 3 (%7,3) 3(%7.3)
Yiiz 1(%2,4) 1(%2,4) 2 (%4,9)

MPKM: Makilopapiiler kutanéz mastositoz; SM: Soliter mastositoma.

%100’tinde lezyonlar hayatin ilk bir yil1 i¢inde or-
taya ¢ikmisti. Otuz dort hastanin %29,4’iinde ise
konjenital idi. Klinik tipler ile lezyonlarin konje-
nital olmas: arasinda anlamli iligki saptanmadi
(p=0,065).

Klinik semptomlar arasinda bir hastada geg-
meyen Oksiiriik, bir hastada yiiz kizarmasi, dort
hastada biil olusumu, iki hastada tirtiker ve bir has-
tada karin agrilar1 mevcuttu. Klinik semptom gos-

teren hasta sayisinin hastalik tipine goére dagilimi
Tablo 2’de goriilmektedir. Bil olusumu gozlenen
hastalarin tamami SM bulunan hastalardi. Bu has-
talardan alt1 aylik olan hastada lezyondaki kaba-
riklik ve bil olusumu sirasinda birkag kez
tekrarlayan yiiz kizarmas: atag1 ortaya ¢ikmigti.
Tiim hastalarda 6zellikle travma ve baz1 hastalarda
1s1 degisikligi ve enfeksiyon ile lezyonlarda kiza-
riklik, kabariklik ve kaginti olugmas: sikayeti vardu.

Darier bulgusu tiim hastalarda mevcut idi
(Resim 3). On alt1 SM hastasindan beginin, MPKM
hastalarinin ise tamaminda histopatolojik tan1 mev-
cuttu.

Yirmi yedi hastada (SM=11, MP=16) bakilan
ortalama triptaz diizeyi 6,73+3,04 pg/L idi. Triptaz
diizeyleri ile klinik tipler arasinda fark saptanmadi.
Serum triptaz diizeyleri; yiizde kizarma ve bl olu-
san hastada 7,22 pg/L, oksiiriikk bulunan hastada
3,05 pg/L, tirtiker bulunan hastalarda sirasiyla 3,55
ug/L ve 8,27 pg/L, karin agrilar olan hastada ise
10,30 pg/L olarak saptandi. Serum triptaz diizeyi
13,43 pg/L ile en yiiksek olarak saptanan hastada
SM mevcut idi ve klinik olarak herhangi bir semp-
tomu bulunmamaktaydi.

TABLO 2: Klinik semptom gdsteren hasta sayisinin
hastalik tiplerine gére dagilimi.

Klinik  Biil olusumu Yiizde kizarma  Karin agnsi  Urtiker Oksiiriik
SM 4 1 0 1 1
MPKM 0 0 1 1 0
MPKM: Makiilopapiiler kutanz mastositoz; SM: Soliter mastositoma.

RESIM 3: . Mastositoz lezyonunda Darier bulgusu poxzitiflii.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)
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MPKM tanili bir hastanin annesinde uzun sii-
redir devam eden MPKM mevcut idi. Sistemik tu-
tulum acisindan rutin biyokimya, periferik yayma
ve abdominal ultrasonografi bulgular1 degerlendi-
rilen hastalarin hi¢birinde sistemik tutulum sap-
tanmadi. Gerekli goriilmedigi i¢in hi¢bir hastaya
kemik iligi biyopsisi uygulanmad.

SM’li dort hasta ile MPKM bulunan sekiz hasta
izlem muayenelerine gelmedi. SM bulunan bes has-
tada, tic-bes hafta siireyle topikal %0,05’lik klobe-
tazol propiyonat krem tedavisi sonrasi rezidiiel
hiperpigmentasyon ile belirgin iyilesme ve Darier
bulgusunda kaybolma saglandi. Geri kalan yedi
hastada lezyonlar tedavisiz izlenmekte idi. MKPM
bulunan iki hastada yaklasik alt1 yillik izlem so-
nunda lezyonlarin tamami kayboldu. Lezyonlar
devam eden 15 hastanin izlemi devam etmektedir.
MKPM hastalarinin izleminde hastalik ve diger se-
beplerle ortaya ¢ikan kabariklik-kizariklik sikédyet-
leri igin kisa siireli antihistaminikler ve ketotifen
kullanilda.

I TARTISMA

Caligmamizda retrospektif olarak mastositoz tanisi
alan pediatrik hastalarin klinik ve laboratuvar 6zel-
likleri degerlendirilmis ve diger calismalardaki so-
nuclara benzer olarak, bu yas grubunda hastaligin
hafif bulgularla seyrettigi sonucuna ulasilmistir.
Difiiz tutulum saptanan hasta olmamas: ve klinik
semptomlarin genel olarak hafif ve az sayida has-
tada ¢ikmasi, bu yas grubunda hastaligin ¢ok sid-
detli seyretmedigini gosteren 6nemli 6zelliklerdir.

Caligmamizda hastalik erkek ¢ocuklarda biraz
daha fazla (%58,5) saptanmigtir. Ulkemizden ¢cocuk
hastalarla yapilan 14 vakalik bir ¢calismada ve yine
tim yas grubu hastalarin déhil edildigi 55 hasta ile
yapilan bagka bir caligmada, erkek/kiz orani sira-
siyla 1/1,8 ve 1,5/1 olarak bildirilmistir."® Farkli
etnik gruplarla yapilan ¢aligsmalarda kismen farkh
sonuglar elde edilse de genel olarak hastalik erkek-
lerde biraz daha fazla gorillmektedir.!31°

Plak tip MPKM, en sik rastlanan kutanoz mas-
tositoz tipidir. DKM nadir olarak ortaya ¢ikmakta-
dir.!! Calismamizda da MPKM, %61 ile en sik
rastlanan tip olarak gozlenmistir. Diger ¢aligma-

larda da benzer bulgular saptanmistir.”'%!2 Bunu
sirasiyla SM ve DKM izlemektedir.'"'? Kutan6z
mastositozlarda deri lezyonlar1 hastalarin ¢ogunda
puberte ile tam veya kismi remisyon gostermekte-
dir.! Sistemik mastositoz siklig1 ¢ocuk hastalarda
¢ok azdir. Yiizden fazla ¢ocuk hastanin déhil edil-
digi bazi ¢alismalarda bir ya da iki sistemik masto-

sitoz saptanmigtir.'>12

Mastositoz lezyonlarinin ortaya ¢ikis yasinin
hastalik seyri iizerinde prognostik etkisi bulun-
maktadir.’® Genel olarak mastositozlarin yaklasik
%]15’inde
%50’sinde lezyonlar hayatin ilk iki yil1 icinde or-

hastalik konjenital, yine yaklasik
taya ¢cikmaktadir.?® Yapilan diger caligmalarda da
hastaligin ilk yilda ortaya ¢ikma oraninin yiiksek
oldugu gosterilmigtir.”!! Caligmamizda da hastalik
baslangic yas verileri bulunan 34 hastanin tama-
minda lezyonlar hayatin ilk yili i¢inde ortaya ¢1k-
misti. Bagka bir calismada ise konjenital olan
lezyonlar agisindan degerlendirme yapildiginda,
SM lezyonlarinin diger MPKM lezyonlarina gore
daha fazla oldugu bildirilmigtir.' Caligmamizda ise
lezyonlarin klinik tipi ile konjenital olmas: arasinda
bir iligki saptanmamugtir.

Mastositoz lezyonlar1 genel olarak daha cok
govdede ortaya c¢ikmaktadir."®!! Bir caligmada,
MPKM’lerin %88’i, mastositomlarin ise %481 gov-
dede vyerlesim gostermistir.'® Caligmamizda da
lezyonlarin bityiik cogunlugu govdede yerlesim gos-
teriyordu. Bunu sirasiyla ekstremiteler, sagh deri ve
yiiz takip ediyordu. MPKM lezyonlarinda gévde tu-
tulumu SM’ye gore anlamli olarak daha yiiksek idi.

Alvarez ve ark.min kutan6z mastositozu bulu-
nan 111 ¢ocuk hasta ile yaptiklar: caligmada, semp-
tomlar sirasiyla kasint1 (%79), biil olusumu (%55),
ylizde kizarma (%46), diyare (%21) ve abdominal
kramplar (%17) olarak siralanmigtir.!> Bagka bir ¢a-
ligmada ise en sik rastlanan semptom ytizde ki-
zarma olarak belirtilmis ve iki hastada da sebebi
aciklanamayan ates varligindan bahsedilmistir.®
Kutan6z mastositoz hastalarinda en ciddi semptom
olarak goriilen anafilaktik sok ve anafilaksi riski
DKM bulunan hastalarda ¢ok daha yiiksektir."! Biil
olusumu herhangi bir mastositoz tipi i¢in spesifik
degildir. Yeterli mediyator salinimi veya deride
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mast hiicre yogunlugu olan tiim mastositoz lez-
yonlarinda biil goriilebilmektedir.’ Caliymamizda
bil olusumu saptanan doért hastanin hepsinde SM
mevcut idi. Diger klinik semptomlar ¢ok az hastada
gozlenmistir.

Serum triptaz diizeyleri mastositoz seyri ile
yakin iligkilidir."! Bu sebeple tan1 ve izlemde stk
olarak kullanilmaktadir. Serum triptaz diizeyinin
20 pg/L’nin iizerinde olmas1 sistemik mastositozun
minor kriteri olarak kabul edilmektedir.>!! Serum
triptaz diizeyi, ¢ocuklarda mast hiicre yiikiinii
gosteren en iyi belirtectir ve ¢ocukluk ¢agi mas-
tositozlarinda semptomlarin siddeti ile korele bu-
lunmugtur. Serum triptaz diizeyinin yiiksek oldugu
hastalarda hayat: tehdit edebilen siddetli semp-
tomlarin ortaya ¢ikma riski daha fazladir.” Pediat-
rik kutandz mastositozda total serum triptaz
diizeyinin >20 p/L olmasi, hem yaygin deri tutulu-
munu hem de sistemik hastalik ihtimalini goster-
mektedir." Caligmamizda serum triptaz diizey-
lerinde ¢ok onemli yiikseklik saptanmamisg ve yay-
gin tutulumda triptaz diizeyinin artabilecegi belir-

triptaz diizeylerinde anlamh fark gézlenmemistir.
Yakin zamanda yapilan ve literatiirdeki pediatrik
mastositoz hastalarinin degerlendirildigi bir calis-
mada da, ¢cocuk hastalarda triptaz diizeyinin prog-
nostik degerinin olmadig: ifade edilmigtir.3

Kutan6z mastositozda tedavi genel olarak
semptomlara gore uygulanmaktadir. Hafif semp-
tomlu hastalar tedavisiz takip edilebilmektedir.
Gerekli oldugu durumlarda antimediyator tip te-
daviler 6nerilmektedir.* Hastalarimizda sistemik
tedaviler, gerekli oldugu durumlarda kisa siireli
olarak kullanilmistir. Potent topikal steroidle yapi-
lan tedavi ile 6zellikle SM’li hastalarda klinik semp-
tomlarda tamamen iyilesme saglanmistir.

Bu c¢aligmanin sonucuna gore, ¢ocuk hasta-
larda MPKM en sik goriilen klinik mastositoz tipi
olup, gévdede daha sik ortaya ¢ikmaktadir. Hasta-
ik erkeklerde daha fazla goriilmekte ve lezyonlarin
¢ok biiytik bir kismi hayatin ilk yilinda ortaya ¢ik-
maktadir. Caligmamizda serum triptaz diizeyle-
rinde 6nemli yiikseklik saptanmamis ve klinik
tipler arasinda triptaz diizeyi ile ilgili fark goz-

493-500.
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