izmir Dr. Behget Uz Cocuk Hast. Dergisi 2020;10(3):309-14
doi:10.5222/buchd.2020.59375

Olgu Sunumu / Case Report

Siit Cocugunda Bull6z Mastositoz: Olgu Sunumu

Bullous Mastocytosis In Infants: A Case Report
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Urtikeryal plaklar ve yaygin biiller ile basvuran bir hastada akla gelecek hastaliklardan biri kutanéz mas-
tositozdur. Biill6z impetigo, biill6z pemfigoid, immiin yetmezliklere eslik eden egzematéz dékiintiilerden
ayirici tanisi yapilmalidir. Ayrintili anamnez ve fizik muayene ile ézellikle lezyonlarin olusum siireci yakin-
dan izlendiginde, Kutanéz mastositoz tanisi daha 6n planda disinilmelidir. Fizik muayenede Darier bul-
gusunun saptanmasi yardimci olmaktadir. Kesin tani cilt biyopsisi ile konulabilmektedir. Bu makalede,
kutanéz mastositoz tanisi alan 2,5 aylik bir olgu sunularak, ayirici tani ve tedavisinde dikkat edilecek nok-
talar giincel litarettiir esliginde gézden gegirilmistir.

Anahtar kelimeler: Siitcocugu, drtiker, biil, mastositoz
ABSTRACT

Cutaneous mastocytosis is one of the diseases that will be considered in the differential diagnosis of pati-
ents presenting with urticarial plaques and common bullae. Its differential diagnosis should be made
among other potential conditions such as bullous impetigo, bullous pemphigoid or eczematous eruptions
accompanying immune deficiencies. The close follow up of evolution of specific lesions with detailed
anamnesis, and physical examination the diagnosis of cutanous mastocytosis should be considered in
priority. Detection of Darier’s sign is also helpful during examination. Definitive diagnosis can only be
established after performing a skin biopsy. Here, we present a 2.5 month-old infant with cutanous mas-
tocytosis and discuss differential diagnosis and therapeutic features in light of current literature.

Keywords: Infant, urticaria, bullae, mastocytosis

GIRIS tositoz), diffiiz kutandz mastositoz
ve soliter kutandz mastositomdur
Mastositoz etkilenen organlar- (24,

Urtikeria Pigmentoza (UP) kuta-
ndz mastositozlarin en sik gorilen
ve en iyi seyirli formu olmasina

da mast hicrelerinin anormal artisi
ile karakterize, sistemik ve kutan6z
formlari  olan ve c¢ocuklarda
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Cocukluk ¢caginda siklikla kutanéz
formu gozlenir ve bu 6zelligi ile, siste-
mik bulgular gésteren ve zaman igin-
de agirlasan eriskin tutulumundan
farkhlik gésterir ),

Kutan6z mastositoz 3 alt form-
dan olusmaktadir. Bunlar Urtikeria
Pigmentoza (makilopapiler mas-

ragmen, %10’lara varan oranda
anafilaksi gelisme riski nedeniyle
yasamsal 6nem gosterir 2,

Bu makalede, nadir gorilmesi,
ayiricl tanisinin genis olmasi ve
anafilaksi gelisme riski nedeniyle
ilgingc olan (rtikeria pigmentoza
tanili bir infant hasta sunularak ilgi-
li literatlr gdzden gegirilmistir.
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OLGU

Olgunun ailesinden aydinlatiimis onam alinmistir.

iki buguk aylik erkek hastanin, 3 hafta énce sol
bacakta baslayan kizariklik ve sonrasinda tiim viicut-
ta yaygin yerlesimli, cilt ylizeyinden kabarik kizariklk-
lar ve sonrasinda ilerleyerek ici sivi dolu lezyonlarin
gelismesi (zerine dis merkeze basvurdugu, burada
antihistaminik ve topikal steroid tedavileri baslandi-
g1, ancak lezyonlarinda gerileme olmadigi 6zellikle
dokunulan bolgelerde Urtikeryal 6zellikte baslayip
ardindan bile donistigu 6grenildi.

Ozgecmisinde, olgunun miadinda normal spontan
vajinal yolla 3.400 g 52 cm dogdugu ve sadece anne
stitl ile beslendigi 6grenildi.

Aile oykusliinden, annede alerjik rinit oldugu,
anne baba arasinda akrabalik olmadigl annenin ilk
gebeligi oldugu, kullandig bir ilag olmadigi, dokinti-
leri basladiktan 2 hafta sonra simetikon yagi kullan-
maya basladigl 15 giin dncede rutin asi semasi igeri-
sinde olan 2. aylik asilarinin uygulandigi 6grenildi.

Fizik muayenesinde, viicut agirhg 6.500 g (75-90
p), boyu 62 cm (75-90 p), bas ¢evresi 43 cm (90-95 p)
vicut sicakhg 36,8°C, kardiyak nabzi 134/dk., solu-
num sayisi 32/dk., kan basinci 80/50 mmHg.

Bas, boyun, gévde ve ekstremitelerde yaygin biil-
16z lezyonlari, yeni olusan basmakla solan kabarik
Urtikeryal plaklari mevcuttu (Resim 1). Agiz ve anoge-
nital mukoza olagan. Biillerin patlamasi sonrasi eks-
koriye alanin krutlandigi gorilda. Cilde yapilan basi
ile yeni Urtikeryal lezyonlar beliriyordu. (Darier
Bulgusu) (Resim 2). Mevcut billerin kolayca patlama-
masi nedeniyle Nikolsky bulgusu negatif olarak
degerlendirildi. Diger sistem bulgulari dogaldi.

Laboratuvar bulgular; hemoglobin: 10,4 g/dl,
trombosit: 486.000/mm?3, beyaz kire: 14.900/mm?
mutlak notrofil sayisi: 6.720/mm?3, mutlak lenfosit
sayisl: 6.460/mm?. Periferik yaymasinda atipik hicre
yoktu. Bobrek ve karaciger fonksiyon testleri olagan,
C-reaktif proteini negatif, eritrosit sedimentasyon
hizi 4 mm/saat.

Klinik izlem:

Hastada biilloz pemfigoid, biilléz impetigo, lineer
IgA biill6z dermatozu ve mastositoz distundlda.
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Bil ici sividan calisilan kiltlrlerinde ve kan kilti-
rinde lreme saptanmadi. Cilt bulgulari nedeni ile

Resim 1A: Yaygin biill6z, ekskoriye ve krutlu lezyonlar. B: Yaygin
ve yeni olugsmus eritemli trtiker plaklari.
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Resim 2. Darier bulgusu.

Resim 3A: Dermisi tamamen dolduran hiicresel infiltrasyon;
epidermis tutulumu yok, H&E X100 biiyiitme. 3B:CD117 diffuz
pozitif (spesifik bulgu), X200 biyiitme.

olasi primer immin yetmezlikler agisindan alinan
tetkikler (hemogram, immunglobulinler, lenfosit
paneli) olagan saptandi.

Mastositoz ayirici tanisi icin gonderilen serum

triptaz diizeyi 59,4 ng/mL (normal: <5 ng/mL, masto-
sitoz: >20 ng/mL) olarak belirlendi.

Enfeksiydz nedenlere bagh cilt lezyonlari agisin-
dan enfeksiyon hastaliklari béliimiyle degerlendiril-
di. Enfeksiydz nedenler dusinilmedi. Dermatoloji
bolimi tarafindan degerlendirilen olguda billoz
impetigo distintldi. Klindamisin antibiyoterapisi ve
eksfolyatif lezyonlara topikal epitelizan ve antibakte-
riyel tedavi baslandi. Tedavinin 3. gliniinde cilt lez-
yonlarinin gerilemeyip yinelemesi Uizerine cilt biyop-
sisi planlandi.

Cilt biyopsisinde, diffiiz dermoepidermal ayrilma
saptandi. CD117 diffliz ve gli¢li pozitif, CD68 yaygin
zemin boyanmasi ile birlikte pozitif bulundu (Resim
3). Bu sonug ile hasta mastositoz tanisi aldi. Sistemik
tutulum acisindan degerlendirilen hastanin batin
ultrasonografisinde solid organ tutulumu saptanma-
di. Kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisinde de siste-
mik tutulum saptanmayarak hasta kutan6z mastosi-
toz olarak degerlendirildi. Lezyonlarin yerlesimi ve
tipi, yanisira diger fizik muayene bulgulari g6zénin-
de bulundurularak diger kutandéz mastositoz tipleri
dislanarak olguya Urtikeria pigmentoza tanisi konul-
du.

izlemde birkag saat siiren, ani baslangigli, kendili-
ginden dizelen, ciltte kizarikligin eslik ettigi aralikli
ishal ve kusma ataklari gozlendi ancak gaita tetkikle-
rinde herhangi bir 6zellik saptanmadi. Bu semptom-
larin mastositoz ile iliskili olabilecegi diistinild.

Cocuk alerji bélimine danisilan olguya Urtiker
benzeri lezyonlar heniliz ¢ikma asamasinda iken,
topikal steroid uygulanmasi ve 0,05 mg/kg/gtin iki
dozda oral ketotifen baslanmasi onerildi. Anne ve
bebegin histamin desarjina neden olacak ila¢c ve
gidalardan (asetil salisilik asit, nonsteroid anti-
inflamatuvar ilaglar, kabuklu deniz Grtnleri, alkol,
baharatli gidalar gibi) kaginmasi onerildi. Anafilaksi
acisindan dikkatli olunmasi ve gerekli durumda kulla-
nilmak Uzere intramuskuler adrenalin uygulamasi
ogretildi ve recete edildi.

Tedaviye baslandiktan sonra ¢agrildigi poliklinik
kontrolinde o©nceki lezyonlarda gerileme oldugu
ancak az sayida yeni lezyonlarin ¢iktig gozlendi.
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TARTISMA

Mastositoz, mast hicrelerinin yalnizca deride
(kutanoz form) veya kemik iligi, karaciger, dalak ve
lenf bezi gibi bircok organda (sistemik tip) birikimiyle
ortaya ¢tkan hematopoetik kok hiicrenin nadir gori-
len bir klonal hastaligidir &2,

Cocukluk yas grubunda kutan6z mastositoz, siste-
mik mastositoza kiyasla daha sik goéralar 9. %80
oraninda 1 yas altinda baslangi¢c gostermekte ve has-
talar siklikla adolesan dénemde iyilesmektedir 72,
Tuysliz ve arkadaslarinin ¢alismasinda, ¢cocukluk ¢agi
mastositoz tanili 21 olgu incelenmis, ortanca basvuru
yasi 12,1 ay (1-96 ay) saptanmis, hicbirinde sistemik
tutulum belirlenmemis ve 11 olguda 5,5+1,5 yilda
lezyonlarin geriledigi bildirilmistir ©),

Gorllme sikligi kesin olarak bilinmemekle birlikte,
son c¢alismalarda 10.000’de 1 oraninda gorildigi
bildirilmis olup, Kiszevwski ve ark. ® yayginhigi 500’de
bir saptamistir ©219_ Serarslan ve ark.’nin Y yaptig
bir calismada ise, cocukluk cagl kutandz mastositoz
gorulme sikligr 1/234 olarak bildirilmistir.

Literatirde genel olarak olgumuza benzer sekilde
erkek olgularda gortilme sikhgi daha fazla bildirilmis
olup, bir calismada 1,5:1, baska bir calismada 1,8:1
olarak saptanmistir &2,

Diinya Saglik Orgiiti’niin 2016’da yayinladigi mas-
tositoz siniflamasina gore g¢ocukluk ¢agl kutandz
mastositozlari arasinda %70-90 orani ile en sik gori-
len tip Urtikeria pigmentoza olarak bildirilmistir 4,
Yayinlanan olgu serileri ve derlemeler de bunu des-
tekler niteliktedir (315,

Urtikeria pigmentozada lezyonlar 1-2 cm boyutla-
rinda, kirmizi, kahverengi, sari goriiniimde olan ¢ok
saylda uygun, plak veya nodil formunda lezyonlardir
19, Dekuntuler skar birakmaz ancak kahverengi pig-
mentasyon ile iyilesebilir. Genellikle gbvde ve ekstre-
miteler etkilenir ®%. Stirtme sonrasi kasintili ve der-
mografizm gosteren eritem, sislik ve bil gelisimi
Darier bulgusu olarak adlandirilir ve tipiktir, ancak
olmamasi taniyr dislamaz 7*9, Mast hiicrelerinin cilt-
te daha ¢ok bulunmasi nedeni ile gcocuklarda daha sik
goraltir 9, Bir olgu serisinde kutanéz mastositoz
tanisi konan gocuk olgularin %94’'tinde Darier bulgu-
sunun pozitif saptandigi bildirilmistir ®. Olgumuzda
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nodil gbzlenmemekle beraber, kirmizi makadiller, cilde
temas sonrasi yeni Urtiker plaklari ve buller gelistigi
belirlendi.

Mastositoz olgularinda ciltte ani kizarikhk, karin
agrisi, ishal bulanti ve kusma nadirde olsa gorilebilir.
Hisilti ve senkop izlenebilir 7*>. Olgumuzda gézlenen
ciltte ani kizarikhk, kasinti, ishal ve kusma ataklari
gibi bulgular genellikle sistemik tutulum ile iliskilen-
dirilse de literatiirde kutan6z mastositoz olgularinda
da bildirilmistir ¢,

Cocukluk ¢cagl kutandz mastositoz tanili olgularda
anafilaksi goriilme sikligi, genel pediatrik popiilas-
yondan yiksek, eriskin mastositozundan dusuik sap-
tanmistir (%1,5-9) @279 _vYapilan iki calismada, ana-
filaksi gelisiminde, en sik idiopatik nedenler (%60-72),
ikinci siklikta ise besinler (%9-20) saptanmistir &),

Kutandz mastositoz olgularinda serum triptaz
diizeyi Olgimi taniyir destekleyen bir laboratuvar
yontemidir ve siklikla normalden yiiksek, ancak 20
mcg/| altinda saptanir “2%. Bu degerin lizerinde sap-
tanan sonuclar genellikle sistemik mastositoz seyrin-
de saptanir ve minér tani kriteridir Y, Ancak, 20 ng/
ml Gizerinde degerler yaygin deri tutulumu olan kuta-
néz mastositozlu olgularda da saptanabilir @2,
Olgumuz, saptanan yilksek serum triptaz dlzeyi
(59,4 ng/ml) nedeniyle sistemik tutulum agisindan
degerlendirildi. Ancak, sistemik tutulumu destekle-
yen bulgu saptanmadi. Triptaz diizeyindeki bu yik-
seklik yaygin deri tutulumuiile iliskilendirildi. Kutanoz
mastositoz tanili 173 ¢ocuk olguda serum triptaz
dizeyi yuksek saptanmis olup, hicbir olguda sistemik
mastositoz ile iliskili bulgu saptanmamistir %3,

Cocukluk cagi kutan6z mastositoz olgularinda ¢ok
cesitli cilt lezyonlarinin olmasi ayirici taniyi zorlastir-
maktadir. Enfeksiydz, alerjik ve immiuinolojik neden-
ler ekarte edildikten sonra, tani igin cilt biyopsisi
yapilmasi gereklidir 7). Cilt biyopsisinde, mast hiicre-
si ylizey membraninda eksprese edilen, kok hiicre
blaylime faktort (SCF) icin ylizey reseptori olan
c-kit'in (CD117) yani sira CD68 ve CD2 gibi hicre
ylzey membran fenotip isaretleyicilerinin ekspresyo-
nunun ciltte gosterilmesi onerilmektedir. Genellikle
toluidine blue pozitif saptanir 52425, Hastamizdan
alinan cilt biyopsi 6rneklerinde toluidine blue ve
giemsa yaninda c-kit ile gergeklestirilen immunhisto-
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kimyasal incelemede mast hiicreleri gosterilmistir.

Urtikeria pigmentozanin izleminde dikkat edilme-
si gereken, hem hastaligin alevlenmesinin hem de
anafilaksi gelisiminin énlenmesi bakimindan yasam-
sal 6nem gosteren bazi 6nlemler tanimlanmistir. Bu
amagla asiri sicak banyodan, ani i1si degisimlerinden,
derinin sert sekilde ovalanmasindan, anksiyeteden,
aspirin, steroid olmayan antiinflamatuar ilaclar, kode-
in, morfin, meperidin, kas gevseticiler, volatil aneste-
zikler, alkol, okstrik ilaglari (destrometorfan, dime-
morfan), vankomisin, iyot iceren radyokontrast mad-
deler gibi ilaglardan sakinilmasi gerektigi konusunda
hasta ve yakinlari bilgilendirilmelidir **>. Yine asilar,
dental islemler, cerrahi uygulamalar ve endoskopik
girisimler de mastositozu tetikleyebilir 3. Hastamiza
benzer sekilde Bankova ve ark.’nin 29 bildirdigi 5 aylik
bir erkek hastada, 4. ay asilarindan 12 saat sonra
kolik karin agrisi ve 24 saat sonrasinda billoz kasinti-
It Grtikeryal lezyonlarin gelistigi saptanmis, yapilan
cilt biyopsisi sonucu kutan6z mastositoz tanisi konul-
mustur.

Urtikeria pigmentozada yogun tedavi gerekliligi
oldukga nadirdir. Kasinti, kizariklik, trtiker ve tasikar-
di gibi bulgularda H1 histamin antagonistlerinin
yararli oldugu gosterilmistir. Gastrik hipersekresyon
ve mastositoz iliskili peptik Ulser tedavisi icin raniti-
din gibi H2 antagonistler kullanilabilir. Oral kromolin
sodyumun bazi ¢cocuklarda ishal, karin agrisi, bulanti,
kusma ve kutandz semptomlarda yararl oldugu
kanitlanmistir @27, Bir olgu sunumunda, bulléz mas-
tositozu olan bir cocuga sodyum kromolin ile ketoti-
fen kombinasyonu uygulanmis ve cilt ile gastrointes-
tinal bulgularina dramatik yanit alinmistir @, Ayni
sekilde suda ¢6ziinen sodyum kromolin krem ve su
bazli losyonlari da kasinti ve lezyonlari azaltmada
etkileri kanitlanmistir. Kromolin sodyuma vyanitsiz
anjioddem ve karin agrilarinda sistemik kortikostero-
idler kullanilabilir. Yasami tehdit eden mast hicre
mediator salinimi ataklari geciren bazi hastalarda ve
diffiz kutan6z mastositozda oral PUVA (psoralen ve
ultraviyole A) tedavisinin yararh olabilecegi bildiril-
migtir ©131524 Hastamiza baslanan topikal steroid ve
oral ketotifen tedavisi ile mevcut lezyonlar gerilemis
ancak az da olsa yeni lezyonlarin ¢iktigi gozlenmistir.

Sonug olarak, Urtikeria pigmentoza, nadir gorul-

mesi, cilt tutulumu ile birlikte seyreden pek ¢ok has-
talk ile karisabilmesi ve anafilaksi gelisme riski nede-
niyle akilda tutulmasi gereken 6nemli bir kutanoz
mastositoz turidar.
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