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Cocukluk Déneminde Mastositozlar:
Uc Olgu Sunumu

Mastocytosis in Childhood:
Three Cases Report

OZET Mastositoz, mast hiicrelerinin deri ve i¢ organlarda anormal infiltrasyonu ile karakterize he-
terojen bir grup hastaliktir. Cocuklarda mastositoz genellikle deri lezyonlar: ile kendini gosterir. Ku-
tandz mastositozisin tanisi i¢in klinik bulgular ile birlikte mast hiicrelerinin dermal infiltrasyonunun
histopatolojik olarak gosterilmesi gerekir. Kutanéz mastositozun gocuklarda en yaygin goriilen
formu trtikerya pigmentoza olarak bilinir ve bu olgularin biiyiik bir kismi adelosan dénemde dii-
zelme egilimi gosterir. Darier belirtisi ve dermografizm siklikla pozitiftir. Kagint1 en sik goriilen
belirtidir. Burada iirtikerya pigmentoza tanisi alan ii¢ ¢ocuk olgu sunuldu. Hastalarin tamamu kli-
nik olarak deride sar1 kahverengi makiillerle bagvurdu. Bir hastada kafa derisinde de lezyon mev-
cuttu.

Anahtar Kelimeler: Mastositoz, kutanoz; tirtikerya pigmentoza

ABSTRACT Mastocytos is a heterogeneous group of diseases that is characterized by the infiltration
of abnormal mast cells in the skin and internal organs. Mastocytosis usually presents with cuta-
neous lesions in children. For the diagnosis of cutaneous mastocytosis, dermal infiltration of mast
cells must be shown histopathologically in addition to clinical findings. The most common form of
cutaneous mastocytosis in children is known as urticaria pigmentosa and a large part of these cases
exhibit a trend of improvement in the adolescent period. Darier’s sign and dermographism are gen-
erally positive. Pruritus is the most common symptom. Here, three children with a diagnosis of ur-
ticaria pigmentosa are presented. All patients resorted with the yellow brown macules in the skin.
One patient also had lesion in the scalp.

Key Words: Mastocytosis, cutaneous; urticaria pigmentosa

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2013;22(4):189-93

astositoz, mast hiicrelerinin sayica artarak basta deri olmak iizere,
kemik iligi, gastrointestinal sistem, karaciger, dalak ve lenf nod-
lan infiltrasyonuyla karakterize heterojen bir hastalik grubu ola-
rak tamimlanir.'? Goriilme siklig1 dermatoloji poliklinigine bagvuran ¢ocuk
hastalar goz 6niine alindiginda 1/500 olarak bildirilmektedir.? Cinsiyet fark:
gozetmez ve nadir de olsa ailesel olgular bildirilmigtir.* Eriskinlerde gorii-
len ve ekstrakutanoz organlarin 6n planda tutuldugu sistemik mastositozun
aksine, cocuklardaki mastositoz daha ¢ok deri tutulumu ile sinirlidir ve deri
mastositozu olarak adlandirilir.® Diinya saglik 6rgiitii deri mastositozunu tiig
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gruba ayirir: Makiilopapiiler tip, difiiz kutandz
mastositoz ve solid mastositoma. Geleneksel olarak
makiilopapiiler tip uirtikerya pigmentoza adiyla bi-
linir ve genellikle nodiiler lezyonlarla karakterize-
dir.* Cocukluk c¢aginda goriilen deri mastosito-
zunun en yaygin goriillen formu tirtikerya pigmen-
tosadir ve vakalarin %70-90’1m1 olugturur.” Bu ma-
kalede nadir goriilmesi nedeniyle iirtikerya
pigmentoza tanisi alan ti¢ ¢ocuk olgu sunuldu.

OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

Dokuz aylik kiz cocugu, yaklasik {i¢ aydir devam
eden kagintili deri dokiintiileri nedeni ile cocuk al-
lerji poliklinigine getirildi. Oz ge¢misinde ve soy
gecmisinde herhangi bir 6zellik yoktu. Fizik mua-
yenede sagli deride 2 x 2 cm ebatlarinda bir adet
sar1 kahverengi makiil, sol bacak lateral kisminda
ve sag kalcada en biiyligii 2x3 cm biiyiikligiinde iki
adet sari-kahverengi makiiler dokiintiisii mevcuttu
(Resim 1,2). Laboratuvar incelemesinde; hemoglo-
bin: 10,6 g/dL, hematokrit: %32,2, ortalama eritro-
sit hacmi: 62,9 fL, ortalama eritrosit hemoglobini:
20,6 pg, ortalama eritrosit hemoglobin konsantras-
yonu: 32,7 g/dL, 16kosit sayisi: 12 000/uL, trombo-
sit say1s1: 560 000/uL, eritrosit sayist: 5,1 milyon/uL,
total imminglobulin E:15 IU/mL, alanin amino-
tarnsferaz (ALT) :12 U/L, aspartat aminotransferaz
(AST): 23U/L, tre: 15 mg/dL, kreatinin: 0,21
mg/dL, Na: 134 mEq/L, K: 4,2 mEq/L, Ca:8.9 mg/dL
olarak saptandi. Darier’s belirtisi pozitif saptanda.
Cilt biyopsisinde, ortokeratotik ¢ok katli yass1 epi-
telyum ile 6rtiilii deri dokusunda ylizeyel ve derin

RESIM 1: Sagli deride sari-kahverengi makiil (Olgu 1).
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)
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RESIM 2: Sag kalcada kahverengi makiil (Olgu 1).
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)

RESIM 3: Perivaskller lokalizasyonda yogun mast hiicre infiltrasyonu (HE,
x400).
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)

dermiste vaskiiler yapilar ve deri ekleri etrafinda
tabakalar olusturan metakromatik graniiller iceren
mast hiicrelerinden olusan difiiz infiltrat, iirtikerya
pigmentoza ile uyumlu bulundu ve immiinohisto-
kimyasal olarak CD 117 pozitifligi saptand: (Resim
3,4). Hasta lokal kortikosteroid iceren pomad ve
antihistaminik tedavi ile semptomlar1 kontrol al-
tina alinarak, alt1 aylik aralarla sistemik tutulum
acisindan takibe alindi.

OLGU 2

On bes aylik erkek ¢ocugu, bir yildir sol kol iize-
rinde ve boyun alt kisminda kasgint1 ve dokiintii ne-
deniyle ¢ocuk allerji poliklinigimize getirildi. Oz
ge¢misinde daha once tekrarlayan “wheezing”
ataklar1 oldugu ve konjenital diafragma hernisi ne-
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RESIM 4: Mast hiicrelerinde immiinohistokimyasal CD117 poxzitifligi (DAB
kromojen, x400).
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)

deniyle sekiz aylikken opere oldugu 6grenildi. Soy
gecmisinde herhangi bir 6zellik yoktu. Fizik mua-
yenesinde sol kol arka yiiziinde 1 x 1,5 cm ebatla-
rinda ve boyun alt kisminda 1x2 cm ebatlarinda
olmak tizere iki adet kahverengi makiiler lezyonu
mevcuttu (Resim 5). Laboratuvar incelemesinde;
hemoglobin: 12,2 g/dL, hematokrit: %36,6, orta-
lama eritrosit hacmi: 75,9 fL, ortalama eritrosit he-
moglobini: 25,2 pg, ortalama eritrosit hemoglobin
konsantrasyonu: 33,2 g/dl, 16kosit say1s1: 10 100/uL,
trombosit sayisi: 336 000/uL, eritrosit sayisi: 4,8
milyon/uL, anti niikleer antikor: negatif, total im-
miinglobulin E:15 IU/mL, ALT: 22 U/L, AST: 30
U/L, tire:18 mg/dL, kreatinin: 0,2 mg/dL, Na:137
mEq/L, K: 4,4 mEq/L, Ca: 8,7 mg/dL olarak sap-
tandi. Darier’s belirtisi pozitif saptandi. Cilt biyop-
sisinde, yiizeyi sepet Orgiisii tarzinda ortokeratotik
cok katli yass1 epitelyum ile ortiilii deri dokusunda
iist dermiste deri ekleri ve vaskiiler yap: etrafinda
genellikle oval yuvarlak daha nadiren igsi sekilli
mast hiicre infiltrasyonu saptandi. Mevcut bulgu-
larla hastaya mastositoz tanisi konuldu. Sistemik
tutulumu olmayan hasta lokal kortikosteroid ice-
ren pomad ve antihistaminik tedavi ile semptom-
lar1 kontrol altina alindiktan sonra alti aylik
aralarla sistemik tutulum agisindan takibe alindu.

OLGU 3

On alt1 aylik kiz ¢ocugu, yaklasik alt1 aydir govde-
sinde sebat eden kasintili deri dokiintiileri nedeni
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ile gocuk allerji poliklinigine getirildi. Oz ge¢mi-
sinde ve soy gecmisinde herhangi bir ozellik
yoktu. Fizik muayenede govdesinde lokalize 1-2
cm ebatlarinda kahverengi makiiler doktintiisii
mevcuttu (Resim 6). Laboratuvar incelemesinde;
hemoglobin: 10,5 g/dL, hematokrit: %31.2, orta-
lama eritrosit hacmi: 82,4 fL, ortalama eritrosit he-
moglobini: 27,7 pg, ortalama eritrosit hemoglobin
konsantrasyonu: 33,6 g/dl, lokosit sayis:
14,700/uL, trombosit sayisi: 337,000/uL, eritrosit
sayist: 3,8 milyon/uL, total immiinglobulin E: 15
IU/mL, ALT: 16 U/L, AST: 27 U/L, iire: 17 mg/dL,
kreatinin: 0,2 mg/dL, Na: 139 mEq/L, K: 4,8
mEq/L, Ca: 9,1 mg/dL, eritrosit sedimentasyon
hizi: 33 mm/saat olarak saptandi. Fizik muayene-
sinde Darier’s belirtisi pozitif saptandi. Cilt biyop-
sisinde keratinize ¢ok kathi yassi epitelyum ile
ortiili deri dokusu 6rneklerinde bazal tabakada
pigmentasyon artis1 izlenmis olup dermiste 6de-
min yani sira mononiikleer iltihabi hiicre infilt-
rasyonu ve mast hiicrelerinin varligi saptandi.

Mevcut bulgularla hastaya mastositoz tanisi ko-

RESIM 5: Boyun alt kisminda kahverengi makil (Olgu 2).
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)

RESIM 6: Tim gévdede multipl kahverengi makiiller (Olgu 3).
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)
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nuldu. Hasta lokal kortikosteroid iceren pomad ve
antihistaminik tedavi ile semptomlar1 kontrol al-
tina alinarak, alt1 aylik aralarla sistemik tutulum
acisindan takibe alindi.

I TARTISMA

Mastositoz, mast hiicrelerinin ¢esitli dokularda ar-
tistyla karakterize heterojen bir hastaliktir ve has-
talarin %50’sinde lezyonlar iki yasindan o6nce
baglar.® Mast hiicre artisinin deri ile sinirh kaldig:
kutanéz mastositoz siklikla ¢ocuklarda goriiliir.®
Kutanoz mastositozlarin en sik goriilen formu ise
irtikerya pigmentozadir ve makiilopapiiler kuta-
no6z mastositoz olarak bilinir.”'° Olgularimizin ta-
mamu irtikerya pigmentoza tanisi aldi ve semp-
tomlar1 iki yagindan 6nce basladi.

Lezyonlar milimetrik boyutlardan, 1-2 cm bo-
yutlara kadar degiskenlik gdsteren, kirmizi, kahve-
rengi, sar1 renkli ve genellikle makiil, plak ya da
nodiil formlarinda olabilen multipl lezyonlardir.
Eritem, kabariklik, su toplama sivazlama ve siir-
tiinme sonrasi olusabilir ve siklikla dermografizm
ve kasinti ile birliktedir. Lezyonlar genellikle iz bi-
rakmaz. Siklikla gévde ve ekstremiteler etkilenir.
Avug ici, ayak tabani yiiz ve kafa derisi gibi glinese
maruz kalan bolgeler daha az etkilenir.”® Hastala-
rimizin tamami kahverengi makiil seklinde pre-
zente olurken bir olgumuzda kafa derisinde de
lezyonu mevcuttu.

Cocuklarin biiyiik bir kismi hayatlar1 boyunca
asemptomatiktir ya da sporadik ataklar gosterirler.
Mastositoz semptomlari biiyiik 6l¢iide mast hiicre
degraniilasyonu ve mediator salinimina baglidir.
Bunlarin basinda “flushing” ataklari, dermogra-
fizm, kaginti, gastrointestinal semptomlar ve daha
az siklikla dispne, bas agrisi, yorgunluk, letarji ve
noropsikiyatrik semptomlar gelir. Erigskinlerde go-
riilen ar1 sokmasi sonrasi anaflaksi riski cocuklarda
disiiktiir, ancak genis kutandz mastositozu olan
cocuklarda siddetli psodoanaflaktik reaksiyonlar
goriilebilir.* Kaginti, deri mastositozlu hastalarda
en sik goriilen semptomdur.>!° Cocuklarda nadir
olmakla beraber hiperasidite ve peptik iilser gorii-
lebilir. i¢ organ tutulumu ile birlikte hepatomegali

ve lenfadenopati goriilebilir.” Olgularimizin
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ii¢linde de en 6nemli ve yegane semptom kasinti
idi.

Is1, soguk, basing gibi fizik stimuluslarla karsi-
lasinca deride lokalize iirtiker meydana gelmesine
“Darier’s belirtisi” denir. Kiszewski ve ark. serile-
rinde deri mastositozlu hastalarin %94’tinde Dari-
er’s belirtisi saptamistir. Olduke¢a spesifik olan bu
bulgunun olmamas: mastositozu ekarte ettirmez.3
Olgularimizin tamaminda “Darier’s belirtisi” pozi-
tif saptandu.

Mastositozun siddetini belirlemede kullani-
lan en giivenilir marker serum triptaz diizeyidir.
Eriskinlerde serum total triptaz diizeyi mastosito-
zun siddeti ve tipi ile iligkilidir; 20 ng/mL civa-
rindaki degerler sessiz sistemik mastositozu ve 20
ng/mL’den daha yiiksek degerlerde ise 6n planda
siddetli sistemik mastositozu diisiindiiriir.* Hasta-
larimizda sistemik tutulum gosteren bir bulguya
rastlanmadigindan serum triptaz diizeyi 6lgiil-
medi.

Cocukluk ¢ag1 mastositozunun dogal seyrine
baktigimizda olgularin biiyiik bir kismi puberte 6n-
cesi spontan iyilesme gostermekle birlikte, olgula-
rin %15-30"u i¢ organ tutulumu ile giden erigkin
mastositozuna dogru ilerlemeye meyillidir."° Olgu-
larimiz sistemik tutulum takibi agisindan alt1 aylik
periyotlarla diizenli takibe alindi.

Kromolin sodyum igeren kremler ile kagint1 ve
alevlenmeler azaltabilir. Kabarikliklar1 6nlemek icin
topikal steroidler ve soyulmus alanlar i¢in antibakte-
riyel kremler kullanilabilir. Siyanotik ataklar ve re-
kiirren anaflaksiler intramuskiiler adrenalinle tedavi
edilebilir. H1 reseptor antagonistleri kaginti, “flus-
hing”, tirtiker ve tasikardi i¢in kullanilabilir. Hem se-
datif hem non sedatif antihistaminikler ayn: anda
kullanilabilir. Siddetli olgularda H1 ve H2 antago-
nistleri bir arada kullanilarak kontrol saglanabilir.
Ishal, karin agris1, bulant1 ve kusma gibi gastrointes-
tinal semptomlar i¢in oral kromolin sodyum kulla-
nilabilir. “Oral psoralen with UVA radiation
(PUVA)” 6zellikle biilloz diffiiz kutan6z mastositozda
ve hayati tehdit eden mast hiicre salinimi ataklarinda
kullanilabilir 37°C {izerindeki sicaklikta, ani sicaklik
degisiklerinde ve ozellikle soguktan sicaga gecis du-
rumlarinda “flushing” ve generalize kaginti, deri lez-

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2013;22(4)
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yonlar1 alevlenir ve sistemik semptomlar kendini
gosterebilir. Banyo 1lik su (20-23°C) ile yapilmalidir.
En iyi tolere edilebilen hava sicaklig: ise 26°C dir.”
Hastalarimizin tamaminda lokal steroid ve birinci
kusak antihistaminik kullanilarak semptom kontrolii
saglandi.

Sonug olarak ¢ocuklarda goriilen kutanéz mas-
tositoz benign seyreden, nadiren adolésan do-
nemde aktif kalan ve erigkin dénemde sistemik
hastaliga ilerleyen bir hastaliktir. Kutandz mastosi-
tozun medikal tedavisi semptomatiktir ve hastali-
gin dogal seyrini etkilemez.
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