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Cocuklarda Kutanoz Mastositoz: Demografik, Klinik ve
Histopatolojik Bulgular

Pediatric Cutaneous Mastocytosis: Demographic, Clinical and
Histopathological Findings
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Ozet

Amac: Mastositoz, bir veya daha ¢ok organda mast hiicrelerinin ¢cogalmasi ve birikmesi ile karakterize bir hastaliktir. Deri, en sik
tutulan organdir. Bu ¢alismada kutan6z mastositozu olan ¢ocuk hastalarin demografik, klinik ve histopatolojik bulgularinin
sunulmasi ve literatiiriin gozden gegirilmesi amaclandi.

Yontemler: Kutanéz mastositoz tanisi alan 14 cocuk hastanin demografik, klinik ve histopatolojik verileri geriye dontk olarak
analiz edildi.

Bulgular: On bir hastada (%78.6) urtikerya pigmentoza, iki hastada (%14.3) mastositoma ve bir hastada (%7.1) trtikerya pigmen-
toza ve mastositoma birlikteligi vardi. Hastalarin %64.3’tinde hastalik hayatin ilk bir yili igerisinde baslamisti. Erkek-kiz orani 1:1.8
idi. Urtikerya pigmentozali hastalarda lezyonlar en sik govde ve ekstremite yerlesimli, mastositomali hastalarda ise goévde
yerlesimliydi. Darier isareti hastalarin %92’sinde bulunmaktaydi. Aile 6ykiisti olan bir olgu vardi. En sik saptanan sikayet kasinti idi.
Sonug: Sonuglarimiz, kizlarin sayisindaki tsttinlik disinda genel olarak daha 6nce bildirilen ¢alismalar ile uyumluydu.

(Tirk Dermatoloji Dergisi 2008; 2: 69-72)
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Abstract

Objective: Mastocytosis is a disease characterized by abnormal growth and accumulation of mast cells in one or more organ sys-
tems. The skin is the most commonly affected organ. It is aimed to present demographic, clinical and histopathological findings
of pediatric patients with cutaneous mastocytosis and a review of the literature in this study.

Methods: Demographic, clinical and histopathological data of 14 pediatric patients with cutaneous mastocytosis were retrospec-
tively analyzed.

Results: Eleven patients (78.6%) had urticaria pigmentosa, two patients (14.3%) had mastocytoma and one patient (%7.1) had
coexistence of both urticaria pigmentosa and mastocytoma. The onset of the disease occured in the first year of life in 64.3% of
patients. Male-female ratio was 1:1.8. Lesions were localised most commonly on the trunk and extremities in patients with urticaria
pigmentosa and on the trunk in patients with mastocytoma. Darier’s sign was present in 92% of patients. There was one patient
with a positive family history. The most frequent complaint was pruritus.

Conclusion: Generally our resuls, except for the predominance of girls, are compatible with the studies given earlier.

(Turkish Journal of Dermatology 2008; 2: 69-72)
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Giris Klinik 6zellikleri ve hastaligin seyrine gbére mastosi-
toz cocukluk ¢agi (<15 yas) ve erigkin (>16 yas) dénem

Mastositoz, mast hiicrelerinin deri, kemik iligi, gas- olarak siniflandirlabilir (3,4). Bugline kadar kutandz
trointestinal yol, lenf nodu, karaciger, dalak gibi bir ve- mastositoz konusunda sinirll sayida olgu serisi bildiril-
ya daha ¢ok organda gogalmasi ve birikmesidir (1,2). En mistir (4-10). Bu galismada, ¢ocukluk ¢cagdi baslangigh
sik tutulan organ deridir. kutan6z mastositoz tanisi almis olan hastalarin demog-
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rafik, klinik ve histopatolojik 6zelliklerinin saptanmasi ve bil-
dirilen diger seriler ile karsilastinimasi amaclanmistir.

Yontemler

Ocak 2004-Nisan 2008 tarihleri arasinda Mustafa Kemal
Universitesi Tip Fakiiltesi Dermatoloji Poliklinigi’ne basvu-
ran ve kutanéz mastositoz tanisi alan toplam 14 ¢ocuk has-
ta geriye donuk olarak degerlendirildi. Klinigimizde kutan6z
mastositoz tanisi klinik ve histopatolojik olarak konulmakta-
dir ve bir bagka organ tutulumunun eglik edip etmediginin
belirlenmesi agisindan hastalara hemogram, karaciger ve
bobrek fonksiyon testleri, kemik grafisi ve abdominal ultra-
sonografi yapilmaktadir. Hasta kayitlarindan cinsiyet, has-
taligin baslangi¢ yasi, lezyonlarin dagilimi, semptomlar, his-
topatolojik bulgular ve aile 6ykisiu kaydedildi.

Calismamizda, kutandz mastositozun siniflandirmasi
Hartmann’in 6nerdigi siniflandirma dogrultusunda yapildi
(11). Buna gore; rasgele dagilimda kirmizi-kahverengi ma-
kil veya papdiller lrtikerya pigmentoza (UP); bir veya birkag
kahverengi makiil, plak veya nodilin bulunmasi mastosito-
ma (nodller mastositoz=NM) olarak tanimlandi. Mastosito-
zun nadir gérllen bir formu olan diffiiz kutanéz mastositoz-
da mast hilcreleri tim deriyi infiltre eder. Deri normal veya
kirmizi-kahverengi veya sar renkte portakal kabugu goru-
nimuinde olabilir. Bir diger nadir form telanjiektazia maku-
laris erUptiva perstanstir ve baglica erigkinlerde gdérulUr.
Lezyonlar keskin sinirli degildir ve kirmizi-kahverengi telan-
jiektatik kiiciik makdller olarak goéralir (11).

Bulgular

Ocak 2004-Nisan 2008 tarihleri arasinda toplam 14 ku-
tan6z mastositoz olgusu gérildi (5 E, 9 K). Hastalarin orta-
lama yaslari 3.9 yil (4 ay- 9 yas) idi. Lezyonlarin ortalama
baslama zamani 1.8 yil (0-5 yas) idi. Erkek-kiz orani 1:1.8
olarak saptandi. Poliklinigimizde gérilen pediatrik yas gru-
bundaki hastalar (<15 yas) icinde kutan6z mastositoz sikli-
g1 1:234 idi.

On bir hastada UP, iki hastada NM, bir hastada NM ve
UP bulunmaktaydi. UP’si olan hastalarin %58.3’(inde (n=7)
lezyonlar gbvde, alt ve Ust ekstremite, bir (%8.3) hastada
bas-boyun ve govde, bir (%8.3) hastada bas-boyun, gov-
de, alt ve Ust ekstremite, iki (%16.7) hastada gdvde, bir
(%8.3) hastada gdvde ve Ust ekstremite yerlesimliydi (Sekil
1). Mastositoma tanisi alan iki hastada lezyonlar gévde yer-
lesimliydi (Sekil 2). UP ve nodiiler mastositoz birlikteligi
gbsteren olgunun gévdede kirmizi-kahverengi yaygin UP ile
uyumlu, vulvar bdlgede ise deri renginde-sarimsi nodulleri
mevcuttu. Her iki bdlgedeki lezyonlarin histopatolojik goru-
nidmleri ayniydi ve mastositoz tanisi konuldu (12).

Hastalarin %50’sinde kasinti vardi. Bir hastada kasinti-
ya ek olarak karin agrisi da eslik etmekteydi. Darier isareti-
nin bir hasta disinda pozitif oldugu (%92.9) ve hastalarin
hicbirinde bul gelisim dykusinun olmadigi belirlendi.

Sekil 1. Goévde ve ekstremitelerde yaygin hiperpigmente plaklari
olan Urtikerya pigmentoza olgusu.
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Sekil 2. Goévde yerlesimli mastositoma olgusu.

Tablo 1. Hastaligin baslama zamani

Baglama yasi n(%)

Di <12 ay >12 ay
Urtikerya pigmentoza | 1 (8.3) 6 (50) 541.7)
Mastositoma 1(33.3) 1(33.3) 1(33.3)

Di-Dogdugundan itibaren

Tablo 2. Lezyonlarin yerlesim yeri, kutan6z mastositoz tipi ve
semptomlar

Hasta (n) (%) Semptom  Yerlesimyeri n
Var (n) Yok (n)
Urtikerya 12 (85.7) 7 5 G,AE,UE 7
pigmentoza G

BB,G 2
BB,G,AE,UE 1
G,UE 1
Mastositoma| 3 (21.4) 0 3 G 2
Vulva 1

G-Govde, AE-Alt ekstremite, UE-Ust ekstremite, BB-Bas-boyun
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UP tanisi alan bir hasta diginda aile éykisii saptanmad..
Ancak olgunun kardesi muayene edilemedigi i¢in kesin tanisi
konulamad..

Hastalarin fizik muayene bulgulari ve laboratuvar sonuc-
lar sistemik tutulum ile uyumlu degildi.

Hastaligin bagslama zamani Tablo 1’de; lezyonlarin yer-
lesim yeri, kutandz mastositoz tipi ve semptomlar Tablo
2’de gosterildi.

Histopatolojik incelemede dermiste diffiz mast hiicre
infiltrasyonu veya damar ve deri ekleri etrafinda mast hiicre
birikiminin oldugu ve olgularin timiinde seyrek eozinofil bu-
lundugu belirlendi. Giemsa ve Toluidin blue ile yapilan bo-
yamada metakromatik sitoplazmik granullerin tespit edildi-
gi kaydedildi. Ayrica biyopsi 6rnekleri c-kit (CD117) ile bo-
yanarak immdinhistokimyasal olarak da mast hiicrelerinin
varligi saptanmisti (Sekil 3, 4).

e i o N

Sekil 3. Dermiste diffliz infil-
trasyon gosteren mast hiicre
infiltrasyonu (GiemsaX 400)

Sekil 4. Dermiste diffliz infil-
trasyon gosteren CD117 pozitif
mast hiicre infiltrasyonu
(CD117X200)

Tartisma

Mastositoz bir veya daha ¢ok organda mast hiicrelerinin
cogalmasi ve birikmesi ile karakterize olan heterojen bir
grup hastaliktir. Deri, en sik tutulan organdir (1).

Hastalgin sikhgr konusunda yapilan ¢alismalar arasinda
farklihklar bulunmaktadir. Amerika Birlesik Devletleri’'nde
hastaligin prevalansi 1:1000-1:8000 olarak bildirilirken, Ku-
zey irlanda’da pediatrik hastalarda 1:800, ispanya’da
5.4:1000, Meksika’da 1:500 olarak saptanmistir (5). Ocak
2004-Nisan 2008 tarihleri arasinda poliklinigimize basvuran
15 yas ve altindaki 3281 hastanin 14’Ginde kutanéz masto-
sitoz saptadik (1:234). Bu oran, bildirilen diger ¢alismalar-
dan daha sikti.

Serimizde E/K orani 1:1.8 idi. Bu bulgumuz diger calis-
malardan farkliik gdstermekteydi. Onceki bildirilerde genel
olarak erkeklerde gdrilme oraninin daha sik oldugu saptan-
mistir. Hollanda’da yapilan bir calismada E/K orani 1.7:1 (4),
Meksika’da 1.8:1 (5) Israil’de 1.5:1 (6) ve Hindistan’da 1:1.1
(7) olarak bildirilmigtir. Tirkiye’den Akoglu ve ark. (8) ise E/K
oranini 1.5:1 olarak saptamiglardir.

Deri lezyonlar iki olgumuzda (n=1 UP, n=1 NM) dogdu-
gundan itibaren, yedi olgumuzda ilk bir yas igerisinde ortaya
cikmistl. Akoglu ve ark. (8), %41.8 hastada ilk lezyonlarin al-
t1 ay 6ncesinde, %78.2 hastada 13 ay dncesinde belirdigini,
ancak olgularin higbirinde dogumsal forma rastlamadiklarini

bildirmislerdir. Hindistan’da yapilan bir ¢galismada ise ortala-
ma baslangi¢ yasi 3.1 yas olarak saptanmistir (7). Kiszewski
ve ark. (5), hastalarin %92’sinde hastaligin hayatin ilk bir yi-
linda bagladigini ve tipler arasinda hastaligin baslangic yasi
acisindan fark olmadigini bildirmislerdir. Middlekamp ve ark.
(4) cocukluk cagi baslangich olgularin blyik ¢ogunlugunun
bes yasindan dnce basladigini ve pik insidansinin hayatin ilk
yili oldugunu bildirmislerdir. Hannaford ve ark. (9) da benzer
olarak c¢ocukluk cagi kutandz mastositozu olan olgularin
%87’sinde lezyonlarin ilk 6 ay ve 6ncesinde belirdigini bildir-
mistir. Bildirilen bu sonugclar bizim sonuglarimiz ile uyumluy-
du. Hastaligin baslangi¢c yasinin énemi hastaligin seyri icin
ana prognostik faktorlerden olmasindan ileri gelir (4). Bes
yasindan énce gelisen UP ve mastositoma olgularinin cogu-
nun benin bir seyir izledigi bildiriimistir (3).

Hastallk nadiren ailesel olarak gérulir. Buglne kadar
yaklasik 50 olguda ailesel birliktelik bildirilmistir (11). Calis-
mamizda, bir olgumuzun kardesinde benzer yakinmanin ol-
dugu d8grenilmekle birlikte hasta muayene edilemedigi icin
kesin tanisi konulamadi. Kiszewski ve ark. (5), 42 hastanin
ikisinde aile 6ykUsU tespit ederken, yapilan bir baska calis-
mada UP’li hastalarin %11’inde aile dykisi bildirilmistir (6).
Middlekamp ve ark. (4), 65 olgunun ikisinde (n=1 UP, n=1
DKM) ailesel olgu bildirmislerdir. Ytz yetmis ¢ olguluk bir
seride ise U¢ hastada pozitif aile dykisl saptanmistir (11).
Kanwar (7) ve Akoglu (8) ise calismalarinda aile dykisu sap-
tamamiglardir.

Darier isareti, lezyonun tahris edilmesi sonucu Urtikeryal
lezyon olugsmasina denir. Darier isareti yiksek oranda 6z-
glin olmakla birlikte, tamamen duyarl degildir (5). Olgulari-
mizin %92.9’unda Darier isareti vardi. Akoglu ve ark. (8),
UP’li olgularin %89.5’inde, Kiszewski ve ark. (5), olgularinin
%94’linde Darier bulgusunu saptamislardir.

Cocukluk ¢agr baslangicli mastositoz tiplerinin timiine
mast hiicre mediatdrlerinin neden oldudu kasinti, kizarklik
ve sisme gibi semptomlar eslik edebilir. Bunlar kendiligin-
den veya I1sl, mekanik veya kimyasal bir uyariya sekonder
olarak olusabilir. Diyare ve abdominal agri gibi gastrointes-
tinal sikayetler, kemik agrisi, bas agrisi ve hafif bilissel de-
gisiklikler de diger bulgular arasindadir (3). Calismamizda,
olgularimizin %50’sinde kaginti mevcuttu. Kiszewski ve ark.
(5), %61 olguda, Kanwar ve ark. (7) ise tim hastalarinda ka-
sinti oldugunu bildirmiglerdir. Kasintinin sik gérilen bir
semptom oldugu séylenmekle birlikte Hannaford ve ark. (9)
olgularinda sik olarak saptamamiglardir.

Pediatrik hastalarda kemik degisiklikleri gegici ve genel-
likle asemptomatiktir (6). Olgularimizin radyografilerinde ke-
mik degisiklikleri saptanmamistir. Hannaford ve ark. (9) da
benzer olarak litik veya sklerotik kemik lezyonlari saptama-
diklarini bildirmekle birlikte radyografik kemik degisiklikleri-
nin gdzlendigini bildiren ¢alismalar da vardir (5). Calisma-
mizda bir olgu disinda gastrointestinal sikayetler bulunma-
maktaydi. Yapilan diger calismalarda gastro intestinal sika-
yetler %1.1-19.5 arasinda degismektedir (5).

Akoglu ve ark. (8) UP tanisi alan olgularin cogunda lez-
yonlarin yerlesim yerinin gévde ve ekstremitelerde oldugu-
nu, mastositoma olgularinin ise daha ¢ok ekstremitelerde
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yerlestigini bildirmiglerdir. Hannaford ve ark. (9) serilerinde
mastositomanin en sik yerlesim yerini gévde veya gluteal
bélge oldugunu, UP’li olgularda ise genellikle tim viicutta
yaygin olarak dagilmis bulundugunu bildirmiglerdir. Calis-
mamizda UP tanisi alan olgularnmizin %75’inde (n=9) lez-
yonlarin baslica gévde ve ekstremitelere, mastositoma tani-
sl alan hastalarin %66.7’sinin (n=2) ise gévdede yerlestigini
saptadik.

Cocuklarda kutanéz mastositozun klinik tiplerinin sikligi
calisma sonuglari arasinda farklilik géstermektedir. Kimi ya-
zarlar UP’nin (5,7,8,10), Hannaford ve ark (9) ise mastosito-
manin daha sik (%51) goruldiguniu bildirmistir. Calisma-
mizda olgularimizin %85.7’sinde UP, %21.4’tinde mastosi-
toma saptadik. Kutanéz mastositozun siniflandirmasi konu-
sunda gorus birligi yoktur. Yapilan bir siniflamaya goére
mastositoma tek lezyon olarak tanimlanirken, yaygin olarak
kabul edilen bir diger siniflamada ise mastositoma tek veya
multipl olarak belirtilmistir (1,11). Calismalarda UP ve mas-
tositomanin sikhgr konusundaki farklilik, kabul edilen sinifla-
malardaki farkhliktan kaynaklaniyor olabilir.

Mastositozun histopatolojisi tim klinik tiplerinde birbiri-
ne benzemekle birlikte mast hiicre sayisinda farklilik olabi-
lir. UP’de mast hiicre infiltrasyonu, mastositomaya gére da-
ha daginiktir ve genellikle damar etrafinda yerlesir. Mast
hicreleri hiicresel atipi gdstermez. Mastositomada ise mast
hlicre kimeleri dermise, bazen daha derin ve hatta subku-
tan dokuya uzanabilir (13). Mastositoz tanisi deri ve/veya
kemik iliginde tipik yogun veya minimal mast hlcre infiltra-

tinin varhigina dayanir. Genellikle toluidine blue ve klorase-
tat esteraz pozitiftir. Kok hiicre blylime faktort (SCF) re-
septor c-kit (CD117), CD68 ve CD2 gibi hiicre ylizey mem-
bran fenotip isaretleyicilerinin ekspresyonu mastositoz tani-
sinin dog@rulanmasi igin kullanilabilir. Son yillarda c-kiti,
mast hlicre hastaliindan stphelenilen hastalarda tanisal
belirte¢ olarak kullanilmaktadir (3). Biz de alinan biyopsi 6r-
neklerini Toluidine blue ve Giemsa yaninda c-kit ile immin-
histokimyasal olarak boyayarak mast hucrelerini gésterdik.

Sonug olarak, kiz hastalarin sayisindaki Gstlnlik disin-
da bu calismada elde edilen bulgularin verilen literatir bilgi-
leri ile uyum iginde oldugu sdylenebilir. Calismadaki hasta
sayisi, bildirilmis olan diger serilere oranla daha az olmakla
birlikte, bu ¢alismanin Ulkemizde gérulen kutanéz mastosi-
toz ile diger Ulkelerden bildirilenler arasinda klinik ve de-
mografik agidan fark olup olmadigi konusuna agiklik getire-
cegi dustnulmektedir.
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