Nadir bir kutan6z mastositoz sunumu: Izole mastositoma
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Giris

Mastositoz mast hiicrelerinin anormal klonal gogalmasi
ve deri ile i¢ organlari infiltre etmesiyle olusan bir hastaliktir.
Hastaliga siklikla KIT genindeki mutasyon sebep olur.
Cocuklarda siklikla kutandéz mastositoz (KM) gorildr,
sistemik mastositoz (SM) nadirdir.

Mastositoma KM’li ¢ocuklarin yaklasik %’tGni olusturur.
Tipik lezyon sari, kirmizi ve kahverengi arasinda degisen
renkte plak, makuil, paptl, nodil veya bil seklindedir.
Mastositomalarin %60’1 konjenital olmakla birlikte siklikla
hayatin ilk (¢ ayinda gorilir. Hastalarin %50’sinde Darier
bulgusu pozitiftir.

Mastositomada sistemik tutulum beklenmese de SM
acisindan hemogram, karaciger fonksiyon testleri ve serum
triptaz duzeyleri degerlendirilmelidir. Tani lezyonun
gorinimi ve Darier bulgusu pozitifligiyle konur. Deri
biyopsisine basvurmak sart degildir.

Mastositomanin prognozu genellikle mikemmeldir,
bircogu puberteden once iyilesir. Ancak, diger mastositoz
tiplerine ve mast  hicreli maligniteye donlsim
olabileceginden hastalar klinik olarak izlenmelidir.

Olgu

Dogum sonrasi sag el sirtinda kizarikhk fark edilen (Resim
1,2) ve ilerleyen giinlerde kizarikligin Gizerinde kabarcik olusan
(Resim 3-5), kabarcigin kendiliginden patlayarak gectigi (Resim
6) ve bir siire sonra tekrar ortaya ciktigi (Resim 8-10) oykusuyle
Cocuk Alerji poliklinigimize 4 aylikken basvuran hastanin sag
elinde eritemli zemindeki bil (Resim 10) disinda sistemik
muayenesi dogaldi. Darier bulgusu yoktu. Oykiisiinde ayrica iki
kez sicak dus ile (Resim 7) dokiinttst oldugu 6grenildi.

Hemogram, serum triptaz, bobrek ve karaciger fonksiyon
testleri normal sinirlardaydi. Deri lezyonundan yapilan
biyopsinin histopatolojik incelemesinde triptaz ve C-kit
boyamalari pozitifti. Ekokardiyografi ve abdomen
ultrasonografi normal sinirlardaydi.

Anafilaksi riski nedeniyle hastaya adrenalin oto-enjektoru
(Penepin® Jr.) recete edildi ve aileye kullanim egitimi verildi.
Cocukluk cagi asilarinin tniversitemizde yapilmasi planlandi.

Su an 11 aylik olan hastanin 6 ayliktan beri elinde biil
olusmadi (Resim 11) ve bir kez glines maruziyetiyle viicudunda
eritem olusmasi (Resim 12) disinda bir sikayeti olmadi.

Sonug

izole mastositoma deride ayni bélgede tekrarlayan lezyon
ile basvuran hastalarda ayirici tanida diistintilmelidir.




