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Bir DiffUuz Kutanoz Mastositoz Olgusu

A CASE OF DIFFUSE CUTANEOUS MASTOCYTOSIS
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Ozet

Abstract

Diffiiz kutandz mastositoz (DKM) genellikle ¢ocuklarda, daha
az siklikla da eriskinlerde goriilen nadir bir kutandz mastositoz formu-
dur. Tiim deride yaygin mast hiicre infiltrasyonuna bagli, portakal
kabugu goriiniimde, likenifiye kiiciik papiillerle karakterizedir. Darier
belirtisi ve dermografizm siklikla pozitiftir. Kaginti en sik belirtidir.
Erigkin donemde saptanan DKM’lu bir olgunun sunumu amaclandi.

Yirmi yasinda erkek olgu, ¢ocukluk doneminden beri devam e-
den, tiim viicudunda kiiciik kirmizi papiiler lezyonlar1 nedeniyle
basvurdu. Dermatolojik muayenesinde, gévde on yiiz, sirt, her iki alt
ve list ekstremitelerinde, eritemli, 1-2 mm boyutlarinda, deriden hafif
kabarik, c¢ok sayida, kahverengi-kirmizi renkli papiiler lezyonlar
saptandi. Darier belirtisi ve dermografizm pozitif olarak gozlendi.
Biyopsi incelemesi ve klinik bulgular ile birlikte DKM tanis1 konuldu.
Olgu nadir goriilmesi ve yapilan yerli dergi taramalart sonucunda Tiirk
dermatoloji literatiiriinde olgu raporu seklinde ilk kez yer almasi
nedeniyle sunuldu.
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Diffuse cutaneous mastocytosis (DKM) is a rare form of cutane-
ous mastocytosis that usually appears in children and less frequently in
adults. It is characterized by popular, nodular and infiltrated leathery
skin manifestations that are a consequence of diffuse mast-cell infiltra-
tion. Darier’s sign and dermographism are generally positive. Pruritus
is the most common symptom. We present a case of DKM appearing
in adolescence.

A 20-year old male presented with disseminated minute, red
papules with a life-long history of same. Physical examination re-
vealed these dermal manifestations as well as infiltrated leathery
lesions on the trunk, back, and extremities without systemic sign or
symptom. Darier’s sign and dermographism were present. In keeping
with these clinical manifestations and histopathological findings,
DKM was diagnosed. The case was presented for rarity of the disease
generally and for being the first case report of such in the literature of
Turkish Dermatology.
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astositoz, kemik iligi, karaciger, dalak,

lenf nodlar1, gastrointestinal sistem ve

deride mast hiicre proliferasyonu ile
olusan nadir goriilen bir hastaliktir. Mastositozlar,
kendiliginden iyilesebilen benign formlardan, nadir
goriilen mast hiicreli 16semiye kadar bir grup
hastaligi kapsar. Klinik goriiniim, belirtiler ve
prognoz yoniinden oldukca farkli 6zellikler
gosterirler.” Mastositozlu olgularda en ¢ok tutulan
organ deridir. Urtikerya pigmentoza, mastositoma,

diffiz  kutandz mastositoz ve telanjiektazi
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makularis eruptiva perstans deri mastositozlar
arasinda yer alir."*’ Diffiiz kutandz mastositoz
(DKM), nadir goriillen bir deri mastositozudur.
Tiim deride mast hiicre infiltrasyonu vardir.
Genellikle yasanun ilk yillarinda baslar.®

Bu makalede, cocukluk doneminden beri de-
vam eden, tiim viicudunda kiiclik kirmiz1 papiiler
lezyonlarla seyreden, sistemik belirti ve bulgular
olmayan ve PUVA tedavisine klinik bulgularda
belirli sekilde yanit veren bir DKM olgusu nadir
goriilmesi ve yaptigimiz yerli dergi taramalar1 so-
nucunda Tiirk dermatoloji literatiiriinde olgu rapo-
ru seklinde ilk kez yer almasi nedeniyle sunuldu.

Olgu Sunumu
20 yasinda, erkek olgu, poliklinigimize, iki ya-
sindan beri viicudunda ortaya ¢ikan kabarikliklar ve
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kasint1 nedeni ile basvurdu. Oykiisiinde, terlediginde
ve sikintili anlarinda yakinmalarinda artma, sogukta
kaldiginda viicutta morarma oldugunu belirtti. Daha
onceki tedavilerinde antihistaminik ilagllar kullanim
oOykiisii vardi. Soy gecmisinde 6zellik saptanmadi.

Dermatolojik muayenesinde, govde on yiiz,
sirt, her iki alt ve iist ekstremitelerinde, eritemli, 1-
2 mm boyutlarinda, deriden hafif kabarik, cok
sayida, kahverengi-kirmiz1 renkli papiiler lezyonlar
saptandi  (Resiml). Darier  belirtisi  ve
dermografizm pozitif olarak gézlendi.

Olgunun yapilan sistemik incelemesinde her-
hangi bir patolojik bulgu saptanmadi.

Laboratuar incelemelerinde tam kan sayimi,
periferik yayma ve kan biyokimyasi normal deger-
lerde idi. Kemik iligi yaymasi normoselliiler kemik
iligi olarak

degerlendirildi. Ozefago-

Resim 1. Olgunun govde 6n yiiziinde goriilen yaygin papiiler
lezyonlar
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gastroduodenoskopi’de grade 1 Ozefajit, eroziv
gastrit saptandi. Kemik grafileri normal goriiniim-
de idi. Idrar metanefrinleri (vanil mandolenik asit,
5-hidroksi indol asetik asit) normal sinirlarda idi.

Olgunun gogiis on duvan cildinden alinan 4
mm lik punch biyopsi incelemesinde epidermis,
hafif pigment artist disinda normal goriiniimde
izlendi. Ust dermiste ozellikle kapillerlerin cevre-
sinde, ¢ekirdekleri yuvarlak, santral yerlesim gos-
teren, igsi ya da oval-yuvarlak hiicrelerin olustur-
dugu infiltrat saptandi (Resim 2).

Toluidin mavisi ve Giemsa yontemleri ile ya-
pilan histokimyasal incelemelerde; prolifere hiicre-
lerin sitoplazmalarinda ¢ok sayida mavi-mor boya-
nan metakromik graniiller saptandi (Resim 3).

Olguya klinik ve histopatolojik bulgularla

Resim 2. Papiller dermiste perivaskiiler mononiikleer hiicre
infiltrasyonu (Hemotoksilen-Eozin X100

Resim 3. Dermiste prolifere hiicrelerin sitoplazmalarida ¢ok
sayida mavi-mor boyanan metakromik graniiller (GiemsaX400)
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Tablo 1. Mastositozlarin Siniflamasi

I-Sessiz mastositoz

A-Deri tutulumlu
1-Urtikerya pigmentoza
2-Mastositoma
3-Diffiiz kutandz mastositoz
4-Telanjiektazi makiilaris eriiptiva perstans
B-Sistemik tutulumlu
[I-Hematolojik bozuklukla birlikte olan mastositoz
A-Miyeloproliferatif hastaliklar
B-Miyelodisplastik hastaliklar
III-Agresif mastositoz
IV-Mast hiicre 16semisi

‘diffiiz kutanoz mastositoz’ tanist kondu.

Olguya PUVA tedavisi planlandi. (30 mg/giin
8-metoksi-psoralen)+0.1 j/cm” dozunda UVA bas-
layarak haftada ii¢ seans seklinde UVA dozu artti-
rilarak 40 seans uygulandi. Olgu yapilan tedaviden,
kasint1 sikayetlerinde azalma, viicuttaki papiiler
lezyonlarda kiiciilme ve derinin sert kivaminda
yumusama seklinde, kismen fayda gordii.

Tartisma

Mastositoz etyolojisi kesin olarak bilinmeyen
bir hastalik gurubudur. Cesitli teoriler 6ne siiriil-
miistiir. Dizplastik, neoplastik bir progesten, hiicre
proliferasyonu gelisimi sirasinda bir intrensek so-
rundan olabilecegi ileri siiriilmiis ancak cogunlukla
iyi huylu olmasi ve kendiliginden gecebilmesi
nedeniyle bu teoriden uzaklagilmustir. Bir diger teori;
anormal bir stimulusa karsi meydana gelen bir hiper-
plastik yanit oldugudur. Keratinositler ya da fibro-
blastlardan salindig1 diisiiniilen, inflamatuar bir sito-
kin olan mast hiicre biiyiime faktoriiniin (MCGF)
mast hiicre proliferasyonuna neden olmasi ve topikal
steroid tedavisine yanit vermesi mastositozun in-
flamatuar yapisini desteklemektedir.® Bir baska teori;
mast hiicre differansiyasyonundan sorumlu c-kit
ligant (stem cell factor=SCF) receptorii olan c-kit’te
meydana gelen mutasyonlar1 suclamaktadir.> Apop-
tozisin disregiilasyonu da ozellikle mast hiicre
l6semisinde belirtilen fizyopatolojik teoridir.*

Degisik klinik goriiniimleri ve prognozlart 1s1-
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ginda mastositozlar icin gesitli simiflandirmalar bildi-
rilmistir. Hartmann ve Henz, genis kabul goéren, an-
cak hematolojik goriis agisindan bakan Metcalfe’in
siiflamasinda, degisik kutanoz belirtileri de ekleye-
rek bir simflandirma yapmustir (Tablo 1).*

Diffiiz kutandz mastositoz, mastositozun nadir
formlarindandir. Tim deride mast hiicre
infiltrasyonu vardir. Genellikle yasamin ilk yilla-
rinda baglar.* Bizim olgumuzda da belirtiler cocuk-
luk caginda baslamis ve zamanla artmig idi.
Middelkamp ve arkadaglarinin yaptiklart bir ¢alis-
mada 101 kutandz mastositozlu olgudan 5’inde
DKM saptamiglar ve bunlardan 3’{iniin eriskin
donemde bagladigini belirtmislerdir.® Hannaford ve
Rogers’in retrospektif olarak yaptiklar1 bir calig-
mada 173 cocuk olgu i¢inde 3’iinde DKM tanisi
kondugunu belirtmislerdir."" Deri, portakal kabu-
guna benzer sekilde kalinlasmis ve kirmizi-
kahverengi ya da sar1 renktedir. Cocukluk caginda
baslayan bazi olgularda klinik belirti vezikiil, biil
seklinde olabilmektedir. Yogun mast hiicre biriki-
mi oldugundan, hipotansiyon, sok, siddetli diyare
ve diger gastrointestinal komplikasyonlar gibi cid-
di komplikasyonlar olabilir. Hastalarin yaklasik
%10’unda sistemik tutulum goriilir ve bunlarin
cogunlugu eriskin yas ve biiyiik ¢ocuklardir. Ke-
mik tutulumu ¢ocuklarin yaklasik %15’inde olusur.
Ozellikle proksimal uzun kemikler, kaburgalar,
pelvis ve kafa kemikleri olmak {iizere kistik, litik
veya sklerotik lezyonlar goriiliir. Yetiskinlerin
%23’linde gastrointestinal tutulum vardir. Ayrica
sistemik  mastositozlu  olgularin  %50’sinde
normokromik, normositik anemi ve diger hemato-
lojik belirtiler goriiliir.'” Olgumuzda sik sik olan
kasint1 disinda bu sistemik belirtiler yoktu.

Diffiiz kutandz mastositozda tani1 genellikle
klinik bulgular, anamnez, fizik muayene ve deri
biyopsisi ile konur. Toluidine mavisi ve Giemsa
boyalar1 ile metakromik graniillerin gosterilmesi
diagnostiktir.” Tam kan sayimi, periferik yayma,
kan biyokimyasi sistemik belirtileri arastirmak icin
yapilabilir. Kemik iligi yaymasi, biyopsisi, iist
batin sonografisi, endoskopi, kemik grafileri, ke-
mik sintigrafisi sistemik tutulumun arastirilmasi
icin olguya gore yapilabilir. Plazma ve idrar
histamin seviyeleri, idrarda metanefrinler, serum
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triptaz seviyeleri bakilabilir.>*

Literatiirde cesitli 6zellikleri olan DKM’lu olgu-
lar bildirilmistir. Mackey ve ark., 4 aylik bir kiz ¢o-
cukta diffiiz kutanéz mastositoz saptamislar ve
PUVA ile tedavi etmislerdir."> Enomoto ve ark., 3
aylik bir erkek olguda diffiiz kutan6z mastositoz
saptamuslar, sistemik bulgu bulamamuslardir. Olgula-
rinda portakal kabugu goriiniimii yaninda vezikiiler
lezyonlar ve bazi biillerle birlikte rupture lezyonlar
saptamuslardir. Siproheptadin tedavisi ile iyi yamt
almuslar, ancak tam iyilesmeyi saglayamanuslardir.’
Waxtein ve ark., on yasinda bir erkek olguda kemik
iligi infiltrasyonu olan DKM’lu olgu bildirmislerdir."’

Cocuklukta baglayan sessiz mastositoz olgula-
rinin %50’si eriskin donemde iyilesirler. Ancak
olgumuzda eriskin donemde de belirti ve bulgular
devam etmekteydi.

Mastositozda sistemik tutulumun, mastositoz
tanis1 alan biiyiilk cocuk ve erigkin hastalarin
%10’unda oldugu sdylenmekle beraber, bebeklik
doneminde goriilen mastositozlar genellikle yal-
nizca deriye lokalize olup ¢ok nadiren sistemik
tutulum gosterirler.

Mastositozlu olgularin tedavisinde ilk Once
mediator salinimin tetikleyen durumlardan kacin-
may1 ve anafilaksi durumlarinda yapilacak onlem-
leri hastaya belirtmektir.

Medikal tedavi, semptomlara yoneliktir.
Antihistaminler, kromolin sodyum (disodyum
kromoglikat), antiinflamatuar ajanlar, PUVA ve
UVAI, immiinomodiilatorler (interferon alfa 2b
ve 2a, siklosporin) ve kemoterapi tedavide kulla-
nilan ajanlardir. 10 PUVA tedavisinin,
semptomatik bir rahatlama sagladig: bildirilmigtir.
PUVA uygulanan olgularda kasintt ve deri
lezyonlarinda kozmetik rahatlama goriilmiistiir.
Mast hiicre degraniilasyonunu bloke eden PUVA
tedavisi ile Darier belirtisi ve kagintinin azaldigi
belirtilmistir. Olgumuzda 4 ay siire ile uygulanan
PUVA tedavisi ile kasint1 belirtisinin geriledigi,
ancak deri lezyonlarinda belirgin azalmanin ol-
madig1 gozlendi.
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Kutandz mastositozlu olgularin prognozu,
sistemik tutulum olup olmadigina ve hastaligin
baslangic yasina baghdir. Erigkin yasta baslayan
mastasitoz, ¢ocuklukta baglayana gore 8 kat daha
fazla sistemik tutulum riski tasimaktadir. Sessiz
mastositoz ve sadece deri tutulumu olan olgular en
iyi prognoza sahiptir. Diffiiz kutan6z mastositozda,
sistemik tutulum daha sik gozlenir. Ancak sessiz
sistemik mastositoz kategorisinde bulundugundan
genellikle prognoz iyidir.

Bu makalede, kasint1 ve deri lezyonlar1 digin-
da, sistemik tutulumu olmayan bir DKM olgusu
nadir goriilmesi nedeniyle sunuldu.
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