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Biill6z Mastositozlu Bir Olgu

A Case of Bullous Mastocytosis

OZET Mastositoz cesitli dokularda mast hiicrelerinin infiltrasyonu ile karakterize, sistemik veya
deri tutulumu yapabilen bir hastalik grubudur. Cocukluk ¢aginda mastositoma, tirtikerya pigmen-
toza veya diffiiz kutan6z mastositozis olarak da goriilebilir. Vezikiilobiilléz lezyonlar travma, yiik-
sek ates, ilag¢ kullanimina bagl veya spontan olarak mastositozlarda gozlenebilir. Biill6z mastositoz
nadir gozlenen biillii lezyonlarla karakterize bir formdur. Mast hiicre proteazlarinin biiyiik miktar-
larda serbestlesmesiyle dermoepidermal bilegskede ayrigma ve biil formasyonu goriiltir. Bu makale-
de sundugumuz hasta, klinigimize spontan ortaya ¢ikan biilloz lezyonlarla bagvuran 18 aylik erkek
gocuguydu. Hastanin klinigi, laboratuvar bulgular: ve histokimyasal incelemesi de biill6z mastosi-
toz ile uyumluydu. Setrizin tedavisiyle remisyon saglanan hastayu, literatiir bilgileri esliginde sun-
may1 uygun bulduk.

Anahtar Kelimeler: Mastositozis, kutanéz; biilléz lezyon

ABSTRACT Mastocytosis is a group of the disease characterized as mast cell infiltration of various
tissues. It might cause systemic and skin involvement. Mastocytosis may present as localised mas-
tocytoma, urticaria pigmentosa or diffuse cutanous mastocytosis in childhood. Vesiculobullous le-
sions might occur in any form of mastocytosis, either spontaneously or because of trauma, high
temperature, and drug use. The term ‘bullous mastocytosis’ is defined as a rare mastocytosis form.
Dermoepidermal separation leading to bullae formation is occured due to releasing of the mast cell
proteases in massive amounts. In this report; 18 months old boy was presented who consulted to our
polyclinic with spontaneously bullous lesions. According to clinical features, histopathological ex-
amination and laboratory investigations; diagnosis of bullous mastocytosis was made. The patient
who was treated with Cetirizine, presented in a view of the literature knowledge.

Key Words: Mastocytosis, cutaneous; blister
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astositoz cesitli dokularda mast hiicrelerinin infiltrasyonu ile ka-

rakterize, sistemik veya deri tutulumu yapabilen bir hastalik gru-

budur.! Mastositozlarda; gastrointestinal sistem, santral sinir
sistemi, kemik iligi, karaciger, dalak, kemikler gibi bircok organ ve sistem
etkilenebilmekle beraber en sik deri tutulumu gozlenmektedir.> Mastosi-
tozlar kutan6z mastositozlar, sistemik mastositozlar ve mast hiicreli 16semi
olarak simiflandirilmaktadirlar.? Kutanéz mastositozlarin; deri mastosito-
masi, lirtikerya pigmentoza, diffiiz kutanéz mastositoz ve telenjiyektazi ma-
kiilaris eriiptiva perstans (TMEP) olarak dort major klinik formu vardir.?
Sistemik mastositozlar deri lezyonlar ile birlikte veya deri lezyonlar ol-
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BULLOZ MASTOSITOZLU BIR OLGU

maksizin olusabilirler.* Mast hiicreli 16semi nadir
goriilen ve agresif seyirli bir mastositoz tipi olup
anemi ve periferik kanda mast hiicrelerinin saptan-
mas1 bu formun karakteristik 6zelligidir.* Mast
hiicreli 16semi, sistemik mastositozlar ve TMEP
erigkinlerde daha sik gozlenir.? TMEP disindaki ku-
tandz mastositozlar ise siklikla ¢ocukluk ¢aginda
ortaya ¢ikarlar.’

Mastositozlarda, deri renginden sarimsi kah-
verengiye kadar degisen renklerde, yuvarlak veya
oval makdiller, plaklar ya da nodiiller seklinde, 1-5
cm arasinda degisen biiyiikliikte lezyonlar gozle-
nir.? Cesitli mastositoz formlarinda pruritus, tirti-
ker, lezyon tizerinde biiller ve sistemik semptomlar
(bas agrisi, bayilma, diyare gibi) karsimiza ¢ikabi-
lir.* Histopatolojik olarak kutanoz biyopsilerde der-
miste mast hiicrelerinin sayisinda belirgin artig
gozlenir.®

Mastositozlarda tani siklikla klinik ile &ykiiye
dayanmaktadir. Ayrica ‘darier bulgusu’ patogno-
monik olup olgularin %90’ 1ndan fazlasinda pozitif-
tir.® Biilléz mastositoz (BM), ‘xanthelasmoid’
mastositoz gibi nadir rastlanan formlarda tani ko-
yabilmek i¢in bunlara ek olarak histopatolojik-bi-
yokimyasal incelemeler, periferik yayma, kemik
iligi aspirasyonu-biyopsisi, gastrointestinal sistem
incelemeleri de gerekebilir.*’

Burada, literatiirde nadir rastlanan bir masto-
sitoz formu olmas: nedeniyle biill6z mastositozlu
bir ¢ocuk hasta sunulmustur.

IOLGU SUNUMU

Sikayetlerinin yaklagik 3 aydir oldugu tariflenen 18
aylik erkek hasta, alt ekstremitelerde kasint1 ve tek-
rarlayan biilloz lezyonlar nedeniyle poliklinigimi-
ze bagvurdu. Daha once herhangi bir tedavi
uygulanmayan hastanin dermatolojik muayenesin-
de, bilateral, ayak bileklerinde, bilateral kruris an-
terior ve posterior yiiziinde eritemli-6dematoz
plaklar iizerinde gergin vezikiilo-biilléz lezyonlar,
yer yer erode alanlar saptandi (Resim 1). Darier
bulgusu pozitif olarak belirlendi. Alt ekstremiteler
disinda viicudunun diger yerlerinde ve mukozalar-
da lezyon saptanmadi. Ailede benzer sikayetleri ol-
mayan hastanin dykisiinde de travma, yiiksek ates,
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RESIM 1: Alt ekstremitelere lokalize vezikiilo-biillz lezyonlar.

ila¢ kullanimina ait 6zellik yoktu. Huzursuzluk ve
kasint1 sikayetleri belirgin olan hastanin sistemik
muayenesinde organomegali, lenfadenopati saptan-
madi. Laboratuvar incelemede demir eksikligi ane-
misi ve tam kan incelenmesinde eozinofili saptandi.
Diger hematolojik ve biyokimyasal degerleri nor-
mal sinirlardayda.

Hastadan, bocek 1s1r181, eritema multiforme,
biill6z mastositoz 6n tanilariyla biyopsi 6rnegi alin-
di. Histopatalojik incelemede triptaz boyamasinda
dermiste mast hiicreleri ve eozinofil predominansi
(Resim 2) ile HE boyamasinda subepidermal biil
(Resim 3) gozlenen hastaya BM tanis1 kondu. His-
topatolojik olarak immiinfloresan inceleme yapal-
madi. Sistemik tutulum agisindan periferik yaymasi
incelendi, atipik hiicre saptanmad: Setrizin tedavi-
si baglanan hastada lezyonlar 2 hafta iginde gerile-
di. Klinigimizde diizenli kontroller ile takip edilen
hastada 1 yillik siireg icinde rekiirrens gozlenme-
di.

I TARTISMA

Mastositoz, ¢ocukluk ¢aginda deri mastositomasi,
irtikerya pigmentoza veya diffiiz kutanéz masto-
sitozis olarak goriilebilir. Mastositozun herhangi
bir formunda spontan veya travma, yiiksek ates,
ila¢ kullanimina bagh olarak vezikiilobiilloz lez-
yonlar ortaya ¢ikabilir.® BM terimi, vezikiilobiilloz
lezyonlarin 6n planda oldugu, pigmenter degisik-
likler ve tirtikerya pigmentozaya ait diger deri lez-
yonlarinin gozlenmedigi nadir rastlanan bir
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RESIM 2: Dermiste mast hiicre infiltrasyonu (x 400; triptaz).

mastositoz formu olarak degerlendirilmektedir.®
Dermoepidermal bileskede ayrigma sonucu ortaya
¢ikan biil formasyonunun nedeni olarak mast hiic-
re proteazlarinin biiylik miktarlarda serbestlesme-
Orkin ve ark. BMu
degerlendirirken baglangi¢ yas1 ve klinik 6zellikle-

si  su¢lanmaktadir.’

rine gore 2 tipe ayirmiglardir.' Birincisi konjenital
veya neonatal baslayan ve ekstrakutan6z tutulu-
mun, ciddi komplikasyonlarin olabildigi erken bas-
langich tip, ikincisi ise ekstrakutandz tutulumun
olmadig: ve iyi prognoz gosteren ge¢ baslangich
tiptir.

BM lezyonlarinda infiltrasyon vardir; biiller
gergin, ince duvarli ve genellikle berrak siviyla do-
ludur.! Bazen hemorajik veya piistiiler lezyonlar
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gelisebilir. Skar birakmadan iyilesen biiller, her
yerde goriilebilmesine karsin en stk govde, ekstre-
miteler ve sagh deride yerlesirler .!° Sistemik tutu-
luma BM’da diger varyantlara gore daha sik
rastlanir; fatal seyredebilen olgular bildirilmigtir.'!
Biiller genis alanlara yayilirsa sok, iilserasyon, sis-
temik enfeksiyon veya sivi kaybina bagli metabolik

imbalans gibi komplikasyonlar olugabilir.!>!3

BM tanisinda klinik siiphe 6n plandadir. Bu-
nunla birlikte, ayiric: tanilarin ekarte edilmesi agi-
sindan histopatolojik ve biyokimyasal incelemeler
yapilmalidir. Histopatolojik incelemede dermisde
mast hiicre infiltrasyonunun gosterilmesi 6nemlidir.
Plazma ve idrar histamin seviyeleriyle, histaminin
iiriner metaboliti olan N-metilhistamin seviyelerin-
de artig saptanabilir; bir prostaglandin metaboliti
olan ‘major metabolite of prostaglandin Dy’ (PGD-
M) de idrarda artmis olarak bulunabilir.!

BM, biilloz lezyonlarin yaygin olmas: duru-
munda, epidermolizis biilloza, stafilokoksik haglan-
mig deri sendromu, eritema multiforme,
epidermolitik hiperkeratoz gibi diger biill6z hasta-
liklarla karigabilir. Ayirici tanida yardim edecek

bulgular: 6zetlersek:

= Epidermolizis biillozada mekanik etkilerle
biil olugmast, aile 6ykiisii olabilmesi, sikatris bira-
kabilmesi, diz-dirsek gibi travmaya agik alanlarda
lezyon olugmas: ve antihistaminik tedavisine cevap
alinamamasi.

= Stafilokoksik haglanmig deri sendromunda
daha genis alanlarin tutulmasi, hizli erozyon gelis-
mesi, Nikolsky fenomeninin (biiliin iizerine basing
uygulanmasiyla yanlara dogru genislemesi) pozitif
olmasi, 6ncesinde stafilokoksik bir infeksiyon ola-
bilmesi ve antibiyotik tedavisiyle hizla diizelmesi.

= Eritema multiformede biillerin hemen her
zaman oral mukozadan baglamasi ve buraya sinirh
kalmasi, Nikolsky fenomeninin pozitif olmasi, eri-
tema multiforme ile iligkili diger lezyonlarin eslik
etmesi (target lezyonlari, polimorf deri lezyonlar:)
ve hikayede herpes infeksiyonu gibi bir tetikleyi-

cinin olmasi.

Ayrica, Lineer IgA Dermatozu ve Cocukluk
Cag1 Kronik Biilloz Hastaligi (CCKBH) da ayirici
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tani agisindan hatirlanmas: gereken iki ayr1 antite-
dir." Lineer IgA Dermatozu genelde puberteden
sonra goriiliirken CCKBH siklikla 5 yasindan 6nce
gortiliir. Her 2 hastalikta da dermo-epidermal bi-
leskede lineer IgA depolanmasi goriiliir."> Urtiker-
yal lezyonlar iizerinde veya normal deride ortaya
cikan biillerle karakterize olan klinik tabloya ates,
anoreksi gibi sistemik bulgular eslik edebilir. BM
ile ayirici tanida, Darier bulgusunun negatif olma-
s1 ve histopatolojide yogun mast hiicre infiltrasyo-
nunun olmamas: yol gostericidir.

Giiliz IKIZOGLU ve ark.

BM tedavisinde H1 ve H2 antihistaminikler,
topikal giiclii etkili kortikosteroidler, sistemik kor-
tikosteroidler ve oral disodyum kromoglikat gibi
ajanlar kullanilabilir.! Bununla beraber; etkinligi,
hasta uyumu ve maliyeti agisindan antihistaminik-
lerin (Setrizin gibi) tedavide birinci secenek olarak
uygunlugunu belirtmek isteriz.

Hastamiz, ¢ocukluk ¢aginda klinik olarak ben-
zer lezyonlarin gozlendigi olgularin ayirici tanila-
r1 arasinda biilléz mastositozun da digiiniillmesi
gerektigine dikkat cekmek amaci ile sunulmustur.
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