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astositoz, kemik ili�i, karaci�er, dalak, 
lenf nodları, gastrointestinal sistem ve 
deride mast hücre proliferasyonu ile 

olu�an nadir görülen bir hastalıktır. Mastositozlar, 
kendili�inden iyile�ebilen benign formlardan, nadir 
görülen mast hücreli lösemiye kadar bir grup 
hastalı�ı kapsar. Klinik görünüm, belirtiler ve 
prognoz yönünden oldukça farklı özellikler 
gösterirler.1-3 Mastositozlu olgularda en çok tutulan 
organ deridir. Urtikerya pigmentoza, mastositoma, 
diffüz kutanöz mastositoz ve telanjiektazi 

makularis eruptiva perstans deri mastositozları 
arasında yer alır.1,4,5 Diffüz kutanöz mastositoz 
(DKM), nadir görülen bir deri mastositozudur. 
Tüm deride mast hücre infiltrasyonu vardır. 
Genellikle ya�amın ilk yıllarında ba�lar.6 

Bu makalede, çocukluk döneminden beri de-
vam eden, tüm vücudunda küçük kırmızı papüler 
lezyonlarla seyreden, sistemik belirti ve bulguları 
olmayan ve PUVA tedavisine klinik bulgularda 
belirli �ekilde yanıt veren bir DKM olgusu nadir 
görülmesi ve yaptı�ımız yerli dergi taramaları so-
nucunda Türk dermatoloji literatüründe olgu rapo-
ru �eklinde ilk kez yer alması nedeniyle sunuldu. 

Olgu Sunumu 
20 ya�ında, erkek olgu, poliklini�imize, iki ya-

�ından beri vücudunda ortaya çıkan kabarıklıklar ve 
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Özet 
Diffüz kutanöz mastositoz (DKM) genellikle çocuklarda, daha 

az sıklıkla da eri�kinlerde görülen nadir bir kutanöz mastositoz formu-
dur. Tüm deride yaygın mast hücre infiltrasyonuna ba�lı, portakal 
kabu�u görünümde, likenifiye küçük papüllerle karakterizedir. Darier 
belirtisi ve dermografizm sıklıkla pozitiftir. Ka�ıntı en sık belirtidir. 
Eri�kin dönemde saptanan DKM’lu bir olgunun sunumu amaçlandı. 

Yirmi ya�ında erkek olgu, çocukluk döneminden beri devam e-
den, tüm vücudunda küçük kırmızı papüler lezyonları nedeniyle 
ba�vurdu. Dermatolojik muayenesinde, gövde ön yüz, sırt, her iki alt 
ve üst ekstremitelerinde, eritemli, 1-2 mm boyutlarında, deriden hafif 
kabarık, çok sayıda, kahverengi-kırmızı renkli papüler lezyonlar 
saptandı. Darier belirtisi ve dermografizm pozitif olarak gözlendi. 
Biyopsi incelemesi ve klinik bulgular ile birlikte DKM tanısı konuldu. 
Olgu nadir görülmesi ve yapılan yerli dergi taramaları sonucunda Türk 
dermatoloji literatüründe olgu raporu �eklinde ilk kez yer alması 
nedeniyle sunuldu. 
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 Abstract 
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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ka�ıntı nedeni ile ba�vurdu. Öyküsünde, terledi�inde 
ve sıkıntılı anlarında yakınmalarında artma, so�ukta 
kaldı�ında vücutta morarma oldu�unu belirtti. Daha 
önceki tedavilerinde antihistaminik ilaçllar kullanımı 
öyküsü vardı. Soy geçmi�inde özellik saptanmadı. 

Dermatolojik muayenesinde, gövde ön yüz, 
sırt, her iki alt ve üst ekstremitelerinde, eritemli, 1-
2 mm boyutlarında, deriden hafif kabarık, çok 
sayıda, kahverengi-kırmızı renkli papüler lezyonlar 
saptandı (Resim1). Darier belirtisi ve 
dermografizm pozitif olarak gözlendi. 

Olgunun yapılan sistemik incelemesinde her-
hangi bir patolojik bulgu saptanmadı. 

Laboratuar incelemelerinde tam kan sayımı, 
periferik yayma ve kan biyokimyası normal de�er-
lerde idi. Kemik ili�i yayması normosellüler kemik 
ili�i olarak de�erlendirildi. Özefago-

gastroduodenoskopi’de grade I özefajit, eroziv 
gastrit saptandı. Kemik grafileri normal görünüm-
de idi. �drar metanefrinleri (vanil mandolenik asit, 
5-hidroksi indol asetik asit) normal sınırlarda idi. 

Olgunun gö�üs ön duvarı cildinden alınan 4 
mm lik punch biyopsi incelemesinde epidermis, 
hafif pigment artı�ı dı�ında normal görünümde 
izlendi. Üst dermiste özellikle kapillerlerin çevre-
sinde, çekirdekleri yuvarlak, santral yerle�im gös-
teren, i�si ya da oval-yuvarlak hücrelerin olu�tur-
du�u infiltrat saptandı (Resim 2). 

Toluidin mavisi ve Giemsa yöntemleri ile ya-
pılan histokimyasal incelemelerde; prolifere hücre-
lerin sitoplazmalarında çok sayıda mavi-mor boya-
nan metakromik granüller saptandı (Resim 3). 

Olguya klinik ve histopatolojik bulgularla 

 

Resim 1. Olgunun gövde ön yüzünde görülen yaygın papüler 
lezyonlar 

Resim 2. Papiller dermiste perivasküler mononükleer hücre 
infiltrasyonu (Hemotoksilen-Eozin X100 

Resim 3. Dermiste prolifere hücrelerin sitoplazmalarında çok 
sayıda mavi-mor boyanan metakromik granüller (GiemsaX400) 
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‘diffüz kutanöz mastositoz’ tanısı kondu. 

Olguya PUVA tedavisi planlandı. (30 mg/gün 
8-metoksi-psoralen)+0.1 j/cm2 dozunda UVA ba�-
layarak haftada üç seans �eklinde UVA dozu arttı-
rılarak 40 seans uygulandı. Olgu yapılan tedaviden, 
ka�ıntı �ikayetlerinde azalma, vücuttaki papüler 
lezyonlarda küçülme ve derinin sert kıvamında 
yumu�ama �eklinde, kısmen fayda gördü. 

Tartı�ma 
Mastositoz etyolojisi kesin olarak bilinmeyen 

bir hastalık gurubudur. Çe�itli teoriler öne sürül-
mü�tür. Dizplastik, neoplastik bir proçesten, hücre 
proliferasyonu geli�imi sırasında bir intrensek so-
rundan olabilece�i ileri sürülmü� ancak ço�unlukla 
iyi huylu olması ve kendili�inden geçebilmesi 
nedeniyle bu teoriden uzakla�ılmı�tır. Bir di�er teori; 
anormal bir stimulusa kar�ı meydana gelen bir hiper-
plastik yanıt oldu�udur. Keratinositler ya da fibro-
blastlardan salındı�ı dü�ünülen, inflamatuar bir sito-
kin olan mast hücre büyüme faktörünün (MCGF) 
mast hücre proliferasyonuna neden olması ve topikal 
steroid tedavisine yanıt vermesi mastositozun in-
flamatuar yapısını desteklemektedir.6 Bir ba�ka teori; 
mast hücre differansiyasyonundan sorumlu c-kit 
ligant (stem cell factor=SCF) receptörü olan c-kit’te 
meydana gelen mutasyonları suçlamaktadır.2 Apop-
tozisin disregülasyonu da özellikle mast hücre 
lösemisinde belirtilen fizyopatolojik teoridir.4 

De�i�ik klinik görünümleri ve prognozları ı�ı-

�ında mastositozlar için çe�itli sınıflandırmalar bildi-
rilmi�tir. Hartmann ve Henz, geni� kabul gören, an-
cak hematolojik görü� açısından bakan Metcalfe’in 
sınıflamasında, de�i�ik kutanöz belirtileri de ekleye-
rek bir sınıflandırma yapmı�tır (Tablo 1).4 

Diffüz kutanöz mastositoz, mastositozun nadir 
formlarındandır. Tüm deride mast hücre 
infiltrasyonu vardır. Genellikle ya�amın ilk yılla-
rında ba�lar.4 Bizim olgumuzda da belirtiler çocuk-
luk ça�ında ba�lamı� ve zamanla artmı� idi. 
Middelkamp ve arkada�larının yaptıkları bir çalı�-
mada 101 kutanöz mastositozlu olgudan 5’inde 
DKM saptamı�lar ve bunlardan 3’ünün eri�kin 
dönemde ba�ladı�ını belirtmi�lerdir.8 Hannaford ve 
Rogers’ın retrospektif olarak yaptıkları bir çalı�-
mada 173 çocuk olgu içinde 3’ünde DKM tanısı 
kondu�unu belirtmi�lerdir.11 Deri, portakal kabu-
�una benzer �ekilde kalınla�mı� ve kırmızı-
kahverengi ya da sarı renktedir. Çocukluk ça�ında 
ba�layan bazı olgularda klinik belirti vezikül, bül 
�eklinde olabilmektedir. Yo�un mast hücre biriki-
mi oldu�undan, hipotansiyon, �ok, �iddetli diyare 
ve di�er gastrointestinal komplikasyonlar gibi cid-
di komplikasyonlar olabilir. Hastaların yakla�ık 
%10’unda sistemik tutulum görülür ve bunların 
ço�unlu�u eri�kin ya� ve büyük çocuklardır. Ke-
mik tutulumu çocukların yakla�ık %15’inde olu�ur. 
Özellikle proksimal uzun kemikler, kaburgalar, 
pelvis ve kafa kemikleri olmak üzere kistik, litik 
veya sklerotik lezyonlar görülür. Yeti�kinlerin 
%23’ünde gastrointestinal tutulum vardır. Ayrıca 
sistemik mastositozlu olguların %50’sinde 
normokromik, normositik anemi ve di�er hemato-
lojik belirtiler görülür.10 Olgumuzda sık sık olan 
ka�ıntı dı�ında bu sistemik belirtiler yoktu. 

Diffüz kutanöz mastositozda tanı genellikle 
klinik bulgular, anamnez, fizik muayene ve deri 
biyopsisi ile konur. Toluidine mavisi ve Giemsa 
boyaları ile metakromik granüllerin gösterilmesi 
diagnostiktir.9 Tam kan sayımı, periferik yayma, 
kan biyokimyası sistemik belirtileri ara�tırmak için 
yapılabilir. Kemik ili�i yayması, biyopsisi, üst 
batın sonografisi, endoskopi, kemik grafileri, ke-
mik sintigrafisi sistemik tutulumun ara�tırılması 
için olguya göre yapılabilir. Plazma ve idrar 
histamin seviyeleri, idrarda metanefrinler, serum 

Tablo 1. Mastositozların Sınıflaması 

 
I-Sessiz mastositoz 

A-Deri tutulumlu 
1-Ürtikerya pigmentoza 
2-Mastositoma 
3-Diffüz kutanöz mastositoz 
4-Telanjiektazi makülaris erüptiva perstans 

B-Sistemik tutulumlu 
II-Hematolojik bozuklukla birlikte olan mastositoz 

A-Miyeloproliferatif hastalıklar 
B-Miyelodisplastik hastalıklar 

III-Agresif mastositoz 
IV-Mast hücre lösemisi 
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triptaz seviyeleri bakılabilir.2,4 
Literatürde çe�itli özellikleri olan DKM’lu olgu-

lar bildirilmi�tir. Mackey ve ark., 4 aylık bir kız ço-
cukta diffüz kutanöz mastositoz saptamı�lar ve 
PUVA ile tedavi etmi�lerdir.12 Enomoto ve ark., 3 
aylık bir erkek olguda diffüz kutanöz mastositoz 
saptamı�lar, sistemik bulgu bulamamı�lardır. Olgula-
rında portakal kabu�u görünümü yanında veziküler 
lezyonlar ve bazı büllerle birlikte rupture lezyonlar 
saptamı�lardır. Siproheptadin tedavisi ile iyi yanıt 
almı�lar, ancak tam iyile�meyi sa�layamamı�lardır.7 
Waxtein ve ark., on ya�ında bir erkek olguda kemik 
ili�i infiltrasyonu olan DKM’lu olgu bildirmi�lerdir.10 
       Çocuklukta ba�layan sessiz mastositoz olgula-
rının %50’si eri�kin dönemde iyile�irler. Ancak 
olgumuzda eri�kin dönemde de belirti ve bulgular 
devam etmekteydi. 

Mastositozda sistemik tutulumun, mastositoz 
tanısı alan büyük çocuk ve eri�kin hastaların 
%10’unda oldu�u söylenmekle beraber, bebeklik 
döneminde görülen mastositozlar genellikle yal-
nızca deriye lokalize olup çok nadiren sistemik 
tutulum gösterirler. 

Mastositozlu olguların tedavisinde ilk önce 
mediatör salınımını tetikleyen durumlardan kaçın-
mayı ve anafilaksi durumlarında yapılacak önlem-
leri hastaya belirtmektir. 

Medikal tedavi, semptomlara yöneliktir. 
Antihistaminler, kromolin sodyum (disodyum 
kromoglikat), antiinflamatuar ajanlar, PUVA ve 
UVA1, immünomodülatörler (interferon alfa 2b 
ve 2a, siklosporin) ve kemoterapi tedavide kulla-
nılan ajanlardır.10 PUVA tedavisinin, 
semptomatik bir rahatlama sa�ladı�ı bildirilmi�tir. 
PUVA uygulanan olgularda ka�ıntı ve deri 
lezyonlarında kozmetik rahatlama görülmü�tür. 
Mast hücre degranülasyonunu bloke eden PUVA 
tedavisi ile Darier belirtisi ve ka�ıntının azaldı�ı 
belirtilmi�tir. Olgumuzda 4 ay süre ile uygulanan 
PUVA tedavisi ile ka�ıntı belirtisinin geriledi�i, 
ancak deri lezyonlarında belirgin azalmanın ol-
madı�ı gözlendi. 

Kutanöz mastositozlu olguların prognozu, 
sistemik tutulum olup olmadı�ına ve hastalı�ın 
ba�langıç ya�ına ba�lıdır. Eri�kin ya�ta ba�layan 
mastasitoz, çocuklukta ba�layana göre 8 kat daha 
fazla sistemik tutulum riski ta�ımaktadır. Sessiz 
mastositoz ve sadece deri tutulumu olan olgular en 
iyi prognoza sahiptir. Diffüz kutanöz mastositozda, 
sistemik tutulum daha sık gözlenir. Ancak sessiz 
sistemik mastositoz kategorisinde bulundu�undan 
genellikle prognoz iyidir. 

Bu makalede, ka�ıntı ve deri lezyonları dı�ın-
da, sistemik tutulumu olmayan bir DKM olgusu 
nadir görülmesi nedeniyle sunuldu. 
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