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Cocukluk Cag1 Mastositozunun Tam
ve Tedavisine Giincel Bakis

Current Overview on the Diagnosis and
Management of Pediatric Mastocytosis

Oz

1869°da Nettleship ve Tay tarafindan ilk defa kutandz mast hiicre hastaligi ola-
rak tarif edilmis olan mastositoz, basta deri ve kemik iligi olmak iizere karaciger, da-
lak ve lenf diigtimleri gibi gesitli dokularda mast hiicrelerinin proliferasyonu ve bi-
rikmesi ile karakterize bir hastaliktir. Mast hiicrelerinin farkli dokulardaki anormal
artis1 ve etkinligi farkli klinik tablolara yol acar. Siklik konusunda net veriler olma-
makla beraber, bir ¢alismada ¢ocuk dermatoloji kliniklerine bagvuran ¢ocuklarda yay-
gmlig1 1/500 olarak bildirilmistir. Cocukluk mastositozunun en yaygin tipi deri has-
talig1 ile karakterize olan {irtikerya pigmentoza’dir. Sistemik mastositoz cocukluk do-
neminde ¢ok nadirdir. Deri mastositozunda ¢ogu zaman tani klinik tecriibe ile ko-
nulur, ancak hastalik pratik hayatta cogu hekim tarafindan bilinmediginden ayirici
tanida akla genellikle gelmemektedir ve bu da taninin ¢ogunlukla gecikmesine ne-
den olmaktadir. Bu derlemede ¢ocukluk ¢agi mastositozunun tani ve tedavisini giincel
literatiir bilgileri esliginde sunulmas1 amaglanmistir.

Abstract

Mastocytosis, first described by Nettleship and Tay in 1869 as cutaneous mast
cell disease, is characterized by the proliferation and accumulation of mast cells in
primarily skin and bone marrow and various other tissues e.g. the liver, spleen and
lymph nodes. The abnormal increase and activity of mast cells in different tissues
leads to different clinical tables. Although not clear about the frequency, in one study
the prevalence in children referred to dermatology clinics was reported as 1/500. The
most common type of childhood mastocytosis is urticaria pigmentosa, which is cha-
racterized by skin disease. Systemic mastocytosis is very rare in childhood. In skin
mastocytosis, diagnosis is often made with clinical experience, since the disease is
not recognized by most physicians in practice and thus it usually does not come to
mind in the differential diagnosis, which usually leads to delay. Our aim in this re-
view is to discuss about the diagnosis and management of childhood mastocytosis
in the light of the recent literature.

Giris

Mastositoz, basta deri ve kemik iligi olmak tizere karaciger, dalak ve lenf diigiim-
leri gibi ¢gesitli dokularda mast hiicrelerinin proliferasyonu ve birikmesi ile karakteri-
ze bir hastaliktir. Mastositoz klinik belirtileri ve seyrinin gelistigi yas ile iliskili ola-
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rak ‘cocukluk ¢ag1 (pediatrik)’ ve ‘erigkin baslangicli’ ola-
rak karsimiza ¢ikar. Cocukluk ¢agi mastositozu daha sik
olmak iizere genellikle iki yasindan 6nce teshis edilir. Co-
cukluk ¢ag1 mastositozunun en yaygn tipi deri hastalig ile
karakterize olan iirtikerya pigmentoza (UP)’dir. Cocukluk
donemi baslangigli mastositozun seyri degiskendir, ancak
genellikle sistemik olarak goriilen yetiskin baslangicli has-
taligin aksine bulgular zaman icinde gelisir. 1869°da
Nettleship ve Tay tarafindan ilk defa kutan6z mast hiicre
hastalig1 olarak tarif edilmis ve sonrasinda lezyonlarm kaba
goriiniimiinden dolay1 1878'de Sangster tarafindan UP ola-
rak adlandirilmistir (1,2). 1949'da Ellis, 6liimctil UP tani-
l1 bir yasindaki ¢cocugun yapilan otopsisinde, deri, karaci-
ger, dalak, lenf diigiimleri ve kemik iliginde mast hiicre in-
filtrasyonlarinin oldugunu gosterdi (3).

Mastositoz tipleri 1963'te Degos tarafindan olusturu-
lan smiflamadan (4), Diinya Saglik Orgiitii (WHO) niin
yapmis oldugu modern siniflamalara kadar yillar iginde
diizenlenmistir (5). Mastositozun ¢ocukluk c¢agi ile eris-
kin formlarmmn ortaya ¢ikisi ve prognozu genellikle
farklilik gosterdiginden, pediatrik mastositozunun anla-
silmasi, hastaligin tespiti ve yonetimi agisindan yetiskin-
den farklilig1 6nemli bir noktay1 olusturmaktadir (5-7). Bu
ozellikle, ¢ocukluk ¢agi mastositozu ile karsilastirildigin-
da, yetiskin mastositozunu tedavi etmek igin kullanilan
anti-proliferatif ajanlarin uzun dénem toksisitesi agisin-
dan 6nemlidir. Bu derlemede, mastositozlu ¢ocugun ta-
nis1 ve tedavisi hakkinda literatiir esliginde gilincel bilgi
verilmesi amaclanmistir.

Cocukluk Cag1 Mastositozuna Genel Bakis

Cocuklarda mastositoz, yenidogan déoneminde, bebek-
lik doneminde (<6 ay) veya cocukluk ¢agi boyunca (6 ay-
dan 16 yila kadar) kendini gosterebilir. Hastalik tipik ola-
rak artmis dermal mast hiicrelerinin varligryla karakteri-
zedir ve semptomlar mediatorlerin salinimindan ve bun-
larin lokal ve/veya sistemik etkilerinden kaynaklanir. I¢
organ tutulumu sik degildir. Hastalarm %60-80'ninde ya-
samin ilk yi1linda lezyonlar gelisir, hatta UP’nin lezyon-
lar1 ve mastositomlar dogumda dahi goriilebilmetedir (8,9).
Smirli verilere dayanarak, hastaligin erkek ve kadnlar-
daki siklig1 esittir ve hicbir irkta baskin goriilmedigine ina-
nilmaktadir. Ailesel vakalar nadir olmakla literatiirde ikiz-
ler ve tiglizlerde de hastalik tanimlanmustir (10). Mast hiic-
re-iliskili semptomlar tiim vakalarm %60'mdan fazlasmn-
da goriiltir (11). Cocuklarda cilt mastositozunun patoge-
nezi iyi anlagilmamustir. Sistemik mastositozlu yetiskin
hastalarin ¢cogunlugunda bulunan mast hiicrelerinin hiic-
re ylizey zarinda eksprese edilen kok hiicre faktorii igin
bir membran reseptorii olan c-kit mutasyonlari gocuklar-
da ¢ogunlukla gortilmez (12). Bir ¢alismada ise cilt bi-
yopsilerinde c-kit mutasyonlar1 kutandz hastaligi olan 37
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cocuk hastanin 16'sinda (%43) saptanmistir (13). Bunlar
816. ve 820. kodonlarindaki sporadik mutasyonlari ile 839.
kodonundaki inaktivasyon mutasyonunu icermektedir (14).

Smiflama ve Cocuklarda Sik Goriilen Tipler

Mastositozlar, genel baslik altinda 7 alt grupta ele ali-
nir (tablo 1). Cocuklarda goriilen en sik mastositoz alt gru-
bu deri mastositozu olup, bu grubun iginde en sik gorii-
len tip ise vakalarin %70-90"mn1 temsil eden UP’dir.

Urtikerya pigmentoza’nin lezyonlarmn rengi kirmizi-

Tablo 1. 2016 WHO Mastositoz Siniflamasi (7).

1. Deri (kutan6z) mastositozu (cocuklarda en sik)

a) Makulopapuler tip [urtikerya pigmentoza] (en sik ve iyi seyirli)
b) Yaygin deri mastositozu

¢) Soliter deri mastositomu

2. Sistemik mastositoz

1. Indolent (yavas ilerleyen) sistemik mastositoz (iyi seyirli)
ii. Smoldering sistemik mastositoz

iii. Mast hucre dis1 klonal hematolojik bir hastalikla beraber
olan sistemik mastositoz (degisken seyirli)

iv. Agresif sistemik mastositoz (kotu seyirli)

v. Mast hucreli 16semi (k&tu seyirli)

3. Mast hucreli sarkom (kotu seyirli)

dan, kahverengiye, bazen sariya, boyutlar1 birka¢ mm ile
1-2 cm ¢apinda, olmak iizere makiiller, plaklar veya no-
diiller gibi ¢oklu ve degisik lezyonlar seklinde bulunur-
lar (resim 1,2). Dokunma veya siirtiinme sonrasi kaginti
ve dermatografizm ile eritem, sislik ve kabariklik mey-
dana gelebilir. Tipik olan Darier isareti sistemik masto-
sitoz veya UP’I1 hastanmn cildindeki lezyonlara siirtme son-
rast meydana gelen sisme, kasinti ve kizarikliga (lezyo-
nun Urtikerimsi hale doniismesi) denilir. Bu hastaliklar-
daki hiperaktif mast hiicrelerinin basinga maruz kalma-
s1 sonrasinda olusmaktadir. Urtikerya pigmentoza‘da bas-
lica etkilenen viicut bolgeleri govde ve ekstremitelerdir.
Daha az etkilenen kisimlar ise avug i¢i, ayak tabani, sa¢
derisi, yiiz ile giinese maruz kalan viicut bolgeleridir. Flus-
hing, UP hastalarmm %36'sinda goriiliir. Yapilan bir ¢a-
lismada UP hastalarinda lezyonlarmin ortalama olarak 2.5
ayda ortaya ¢iktig1 ve 6 aylikken hastalarin %80'inde lez-
yonlarin mevcut oldugu bildirilmistir (15,16). Lezyonlar
10 yasina kadar iyilesme egilimi gosterirler ve eger 10 ya-
sindan sonra ortaya ¢ikarlarsa, ssmptomatik olma egili-
minde olup genelllikle kalici olurlar (11).
Mastositomlar veya nodiiler lezyonlar, ¢cocuklarda cilt
mastositozu vakalarmin %10-35'inde goriiliir. Urtikerya
pigmentoza’ya benzeyen fakat capi birkag cm'ye kadar,
daha biiyiik boyuta ulasabilen birka¢ kabarik vezikiiler
tarzda lezyon olarak goriiliir (16). Cogu olguda hastalik
puberte ile geriler, ancak persistan lezyonlar erigkinler-
de de tanimlanmustir (17). Diyare, visseral tutulum veya



Resim 2.

Resim 1.

Resim 1: Biill6z mastositozu olan bir siitgocugunun cildi.
Resim 2: Klinikte sik karsilagilan {irtikerya pigmentozasi
olan siitgocugunun cilt goriiniimii

sistemik hastalik ile iligki nadirdir. Flushing mevcut ola-
bilir ve Darrier bulgusu genellikle de pozitiftir.

Yaygin deri mastositozu nadirdir, ancak daha siddetli
semptomlarla ortaya ¢ikabilmektedir. Yaygm deri masto-
sitozu, cilt mastositoz vakalarmmn g¢ocuklarda yaklagik
%1-3"linii olusturur ve ana yerlesim bolgesi ile birlikte tiim
viicut derisi, kafa derisi ile en ¢ok etkilenir. Yaygmn deri mas-
tositozu dogumda (konjenital ve neonatal olarak) veya er-
ken bebeklik doneminde de goriilebilir. Kabariklik ve biil-
ler bagvuru semptomlari olabilecegi gibi kabarikliklar he-
morajik de olabilir. Deri kalinlasarak kayis gibi bir hal ala-
bilir. Hiperpigmentasyon yetiskinlik donemine de persis-
te edebilir ve dermografizm 6ne ¢ikabilir. Ilk isaret, eroz-
yone ve kabuklar1 patlamis genis biiller olabilir. Ozellikle
bu form psoralen plus ultraviolet A radiation (PUVA) te-
davisine ¢ok hassastir. PUV A sonrasi total ya da kismi iyi-
lesme konusunda birkag yaym vardir, ancak remisyonlar ge-
nellikle birkag ay siirmektedir ve vakalarin ¢ogunda iler-
leyen donemde yeniden tedavi gereklidir. Lezyonlarin de-
recesi ve siddetine bagli olarak, lokal olarak salman, lokal
ve sistemik olarak emilen biiylik miktarda mast hiicre me-
diyatorleri nedeniyle sistemik semptomlar ortaya ¢ikabilir.
Flushing, kasimnti, ishal, bagirsak kanamasi, hipotansiyon,
anemi, hipovolemik sok ve dliimler bildirilmistir. Lenfa-
denopti ve hepatomegali ile visseral tutulum mevcut ola-
bilir. Nadir goriilen bir komplikasyon ise pakidermi'dir (15).

Telanjiektazi makiilaris eruptiva persistan cilt masto-
sitozunun en az goriilen sekli olmakla birlikte ¢ocuklar-
da nadirdir. Lezyonlar kirmiz1 veya kahverengi zeminli
telanjiektazik makiiller ile karakterizedir ve UP ile bir-
likte bulunabilir. Nadiren de olsa gocuklarda mastosito-
zun tiim cilt formlari, anafilaksi dahil olmak iizere flus-
hing, nefes darligi, hiriltili solunum, bulanti, kusma, di-
yare, siyanotik hecme ve/veya hipotansiyon gibi akut mast
hiicre aktivasyon olaylari ile karsimiza ¢ikabilir (18).

Histopatoloji
Urtikerya pigmentoza'da papiller dermiste mast hiicre
sayisl artar ancak sayilar standart degildir. Mast hiicrele-
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ri damarlar etrafinda toplanir ve eozinofiller ile iligkilidir.
Urtikerya pigmentoza ve mastositomlarm nodiiler form-
larinda mast hiicreleri tiim dermise infiltre olabilir ve sub-
kutan dokuya kadar uzanabilir. Mast hiicrelerinin elektron
mikroskobu, bazen tabaka benzeri dagilimda, hem triptaz
hem de kimaz ile boyanmus yuvarlak ve ig seklindeki hiic-
releri gosterir. Urtikerya pigmentoza ve mastositomlu has-
talarin normal olmayan derilerinden alinan mast hiicre sa-
yilart normal deriye gore 10 kat kadar ytiksektir. (19-21).

Cocukluk Cag1 Mastositozunda Tanisal Yaklasim

Cocuklarda mastositoza tanisal yaklagim, yeni baglan-
gicli deri lezyonlar1 olan, mast hiicre mediyatorti ile ilgi-
li semptomlari olan veya olmayan bir hastada yiiksek bir
stiphe indeksini gerektirir (tablo 2). Pozitif Darrier bul-
gusuna sahip bir fizik muayeneden sonra, baglangigta se-
rum triptazi, diger kan tetkikleri ve cilt biyopsisi yapil-
malidir. Cocukluk ¢ag1 mastositozlu tiim hastalarda tu-
tulumu gosteren SCORMA (SCORing MAstocytosis in-
dex) ve serum triptaz duzeyleri degerlendirilmelidir
(22). Deri mast hiicrelerinde c-kit mutasyonlarmnin ana-
lizi 6nerilmektedir. Cilt biyopsisine ek olarak, eger trip-
taz anlamli olarak yiiksekse, iligkili organomegali ve cid-
di sistemik semptomlar varsa veya baslangic semptoma-
tik tedaviye anlamli bir yanit yoksa sekil 1°de belirtilen
mastositoz tani akis semasina gore kemik iligi ¢alisma-
lar1 6nerilmektedir (23). Cilt mastositozu tanist konuldu-
gunda, takip her 6-12 ayda bir planlanir. Ebeveynler, na-
dir de olsa sistemik bir forma doniisiim olasilig1 hakkmn-
da bilgilendirilmelidir. Erigkin yas grubunda ¢ocukluk do-
nemine gore daha sik goriilebilen sistemik mastositoz tani
kriterleri tablo 3’te verilmistir (7).

Cocukluk Cag1 Mastositozunun Tedavisine Bas-
lanmlmadan Bilinmesi Gereken Kavramlar

Tedavi, deri ve sistemik mast hiicre mediyatorleri ile
ilgili semptomlar1 bastirmay1 amaglamaktadir (tablo 4).
Semptomlar genellikle lezyonlarm baglangicindan sonra-
ki ilk 6-18 ay i¢inde daha siddetlidir ve kendiliginden veya
spesifik tetikleyicilerden sonra ortaya ¢ikabilir (tablo 4).
Cok az vakada, semptomlar yasami tehdit edici boyutta
olabilir, ancak mast hiicre mediyator kontrol edici ilagla-
r1ile tatminkar bir tedavi miimkiindiir, olumlu sonuglanan
ve uzun siiren iyi bir prognoza sahiptir. Tedaviye basla-
madan 6nce, tedavi 6ncesindeki deri lezyonlarmin tipi ve
kapsami, bazal serum triptaz diizeyleri kayit altina alinma-
Iidir. 20pg/L'den daha yiiksek triptaz diizeyleri, artmig bir
mast hiicresi yiikiinii ve/veya genis bir degraniilasyon var-
ligin1 ve hastanin yakin gozlemiyle degerlendirilmesi ve
bazen hastaneye yatis olabilecegini gosterir. Cilt hastali-
gmin genel olarak iyi seyirli dogasi ve yiiksek oranda spon-
tan regresyonundan dolay1, mastositozun hayati tehdit eden
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Tablo 2. Cocukluk Mastositozunda Tanisal Yaklasim (24 numaral kaynaktan uyarlanmistir)

1. Siipheli cilt mastositozu i¢in (¢oklu veya tek lezyonlar):

Cilt biyopsisi (3 mm punch): histoloji, miimkiinse mutasyon ¢aligmalar1
Tani ile uyumlu: > 20 mast hiicresi: + D816V c-kit mutasyomu, + anormal morfoloji

Tek lezyon ise: mastositoma, baska ¢alisma gerektirmez

2. Urtikerya pigmentoza, telanjiektazi makiilaris eruptiva persistan veya teshis edilen diger formlarda gerekirse segilecek la-

boratuvar testleri:

Tam kan sayimi, formiil ve trombosit sayisi; gerektiginde rutin biyokimya; bazal serum triptaz diizeyi
Calismalar her 6- § ayda bir tekrarlanabilir. Siddetli mast hiicre mediatorleri ile ilgili semptomlar varsa, analitik ¢aligmalar

daha sik tekrarlanabilir

3. Abdominal ultrasonografi; organomegaliden siiphe duyulursa veya asagidakiler eslik ediyorsa:

Siddetli sistemik mast hiicre mediatdrleri ile ilgili semptomlar:

Gastrointestinal semptomlar, flushing, senkop veya pre-senkop, siyanotik hecmeler

Puberte sonrasi cilt lezyonlarinin devam etmesi
Sistemik tutulumu diisiindiiren klinik degisiklikler

4. Kemik iligi biyopsisi ve aspirasyonu; asagidakiler eslik ediyorsa:
Siddetli tekrarlayan sistemik mast hiicre mediyatdrleri ile ilgili semptomlar:

Gastrointestinal semptomlar, kizarma, senkop veya pre-senkop, siyanotik hecmeler

Organomegali veya dnemli lenfadenopati
Puberte sonrasi cilt lezyonlarmimn devam etmesi
Sistemik tutulumu diisiindiiren klinik degisiklikler

agresif varyantlar1 olan se¢ilmis olgular1 disinda, sitore-
diiktif tedavi kesinlikle 6nerilmez. Ebeveynlerin ve bakim
saglayicilarinin egitimi sarttir. Bireysellestirilmis bilgiler,
ebeveynler icin destek gruplari ve en sik sorulan sorula-
r1 igeren bilgilendirme brosiirleri, 6zel durumlar ve ates,
asilama, dis sorunlari, goriintiileme prosediirleri ve cerra-
hi gibi 6zel prosediirler mastositozlu ¢ocuklarin yasam ka-
litesini artirmustir. Mastositozlu ¢ocuklarda tani, tedavi ve
olasi risklerle ilgili olarak 6gretmenler, hemsireler ve giin-
diiz bakim ¢alisanlar ile iletisimde olmak ve onlari has-
talikla ile ilgili uyarmak da dahil olmak iizere toplumla te-
mas onemlidir. Cocuk hekimleri ve diger doktorlarla ile-
tisim saglamak ve ameliyat sirasinda hayati tehdit eden du-
rumlari dnlemeye yardimei olacak, ayrica dis islemleri veya
goriintiilemelerde uygulanacak protokollerin olusturulma-
st da ¢ocuklarin korumasini destekleyecektir. Cilt masto-
sitozunun “bulasici bir durum” olmadigmni sdylemek bii-
yiik 6nem tagimaktadir (24).

Tablo 3. Sistemik Mastositoz Tani1 Kriterleri

Cocukluk Cag1 Mastositozunda Tedavi

Hastalign iyi seyirli dogasindan dolayi, hastalik yo-
netiminin temel amaci (tablo 4); mast hiicre mediyator-
lerinin salmimini stabilize etmek, etkilerini engellemek
ve hastaligin belirtilerini ve bulgularini kontrol etmektir
(25-27). Tetikleyici faktorlerden kagmma, akut mast hiic-
re aktivasyon olaylarinin tedavisi, kronik mast hiicre ak-
tivasyonunun tedavisi ve mast hiicre yiikiiniin azaltilma-
s1 girisimleri agagida 2 ayr1 madde olarak anlatilmistir ve
tablo 5'te 6zetlenmistir.

1. Tetikleyici faktorlerden kacinma

Mast hiicreleri bazi hastalarda sicak havalarda ve daha
az oranda da soguk havalarda aktif hale gelebilir (tablo
5). Sicaklik kontrolii makul bir sekilde ¢ocuklarda semp-
tomlar1 azaltabilir ve bu nedenle banyo, dus, ylizme ha-
vuzu ve havalandirmanm mantikli kullanimi mediyatore

A. Major kriterler

1. Doku kesitlerinde multifokal mast hucre infiltratlar1 (kemik iligi ve/veya deri dist dokularda 15°den fazla mast hucresinden

olusan topluluklar)

B. Minor Kriterler

1. Doku kesitlerinde veya kemik iliginde >25% ig seklinde, immatur veya atipik mast hucreleri
2. c-kit D816 V mutasyonunun saptanmasi (kemik iligi, kan ya da dokuda)

3. Mast hucrelerinde CD2 ve /veya CD25 ekspresyonu

4. Serum total triptazin daimi olarak >20 ng/mL olmasi (birlikte klonal miyeloid hastalik yoksa)

Not: 1 major ve 1 mindr ya da 3 mindr kriterin varligi sistemik mastositoz tanisini koydurur.
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Tablo 4. Cocukluk Mastositozu Tedavisi (22 numarali kaynaktan uyarlanmistir)

1. Tetikleyicilerin Onlenmesi
Belirli gidalar, ilaglar, alerjenler ve genel tetikleyiciler

Fiziksel 6nlemler

Ani sicaklik degisikliklerinden ka¢inin

Banyo/dus, yiizme havuzu, klimali ortamda asir1 sicakliktan kagmimn
Cilt kurulugundan kagmnimn

Siirtinmeden kaginin

Lokal cilt bakim

Cildin kurumasmi 6nlemek ve cildinizi nemlendirmek i¢in gerekli adimlari atin

Suda ¢dziiniir sodyum kromolinli krem: Urtiker, kasint1, vezikiil veya biiller i¢in giinde iki ile dort kez uygulaym. Deri biitiin-
ligii kalmamais (soyulmus) lezyonlarda kullanmaymn - (topikal antibiyotikleri diisiiniin)

Topikal kortikosteroidler

Yaygin lezyonlarda banyo veya ¢inko siilfatli steril gazli bez uygulaymn

2. Soliter mastositoma

Suda ¢oziiniir sodyum kromolinli krem

Kortikosteroidli krem

Siirtlinme ve basingtan kaginin

Cerrahi eksizyonu diisiiniin (kivrimli yerler, taban, avug i¢i, kafa derisi)

3. Urtikerya pigmentoza ve diger mastositoz formlar
Tetikleyiciler ile ilgili semptomlar

Tetikleyicilerden kaginma

H1 antihistaminikler

H2 antihistaminikler

Siirekli-orta semptomlar

Sedatif olmayan H1 antihistaminikler; gerekirse sedatif H1 antihistaminikleri ekleyin
Ihtiyag halinde H2 antihistaminikler

Semptomlarin devam etmesi durumunda ise; oral disodyum kromolin

Siddetli semptomlar

Sedatif olmayan H1 antihistaminikler

Sedatif H1 antihistaminikler

H2 antihistaminikler

Oral disodyum kromolin

Inat¢1 durumlarda I6kotrien antagonistleri ekleyin

4. Yasami tehdit eden mast hiicresi mediyatorleri ile iliskili semptomlar, yaygin biil ve kabariklarla ile seyreden formlar
Tedavi, hastaneye yatis gerektirebilir ve bazi durumlarda ¢ocuk yogun bakim iinitesinde takip gerektirebilir.

Lokal tedavi

Steril kosullar

Topikal sodyum kromolin

Topikal kortikosteroidler

Cinko siilfat

Erode (deri biitiinliigli kalmamais) alanlarda antibiyotikler

Sistemik tedavi

Gerekirse Epinefrin

Gerekirse yeterli sedasyon

Sedatif olmayan H1 antihistaminikler

Sedatif H1 antihistaminikler

H2 antihistaminikler

Oral disodyum kromolin

Kortikosteroidler esas olarak anjioddem veya abdominal agri1 (ishalli veya ishalsiz) ve sodyum kromoline yanitsiz olgularda
Inat¢1 durumlarda I6kotrien antagonisleri ekleyin

Yaygn biilloz epizodlarlar giden ve anti-mediyator tedaviye yanitsiz vakalarda PUVA'yi istisnai bir alternatif olarak diisiiniin

i. Yanutlar, hastadan hastaya bilyiik 6l¢iide degisir.
ii. Bilinen duyarliliklara sahip hastalar, bir tibbi uyar1 bilezigi veya kolye takmalidir.
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bagli semptomlari ve antihistaminik ihtiyacini azaltabi-
lir. Anksiyete ve stresden kagmilmali veya bunlar kont-
rol altinda tutulmalidir.

2. Cocukluk cag1 mastositozunda sistemik tedavi

Cocukluk cag1 mastositozunda yogun tedavi ihtiyaci na-
dirdir. Hipotansiyon, higiltil solunum veya laringeal 6dem
ile ilgili akut mast hiicre aktivasyon ataklari sirasinda, epi-
nefrin, yere uzanarak yatar bir pozisyonda intramiiskiiler
olarak uygulanmalidir. Siyanoz epizodlar ve tekrarlayan
anafilaktik ataklar da epinefrin ile tedavi edilmelidir. H1
antihistaminiklerinin kagnti, flushing, tirtiker ve tasikar-
diyi azaltmada yararli oldugu gosterilmistir (tablo 3;
22,26). Hem sedatif hem de non-sedatif antihistaminikler
kullanilabilir. Diger antihistaminiklerin yani sira difenhid-
ramin, hidroksizin ve setirizinin de ¢ocuklarda yararli ol-
dugu kanitlanmustir (28). Yiiksek dozda H1 antihistaminik-
lerinin olas1 yan etkileri kardiyotoksisiteyi igerir (29). H1
ve H2 antihistaminiklerle kombine tedavinin bazi vakalar-
da siddetli kasint1 kontroliinde etkili oldugu gosterilmistir.
Mide asir1 sekresyonu ve mastositozla iliskili peptik tilser
hastaliginin tedavisi i¢in ranitidin veya famotidin gibi H2
antihistaminikleri (yas grubuna bagli olarak) kullanilabi-
lir (30). H2 antihistaminikler gastrointestinal semptomla-
r1 kontrol edemezse, proton pompa inhibitdrleri 6nerilebi-
lir (28). Oral kromolin sodyumun bazi ¢ocuklarda ishal, ka-
rin agrist, bulant1 ve kusmay1 kontrol etmek i¢in etkili ol-

dugu kanitlanmstir. Diisiik emilimine ragmen, kromolin
sodyum bazi hastalarda kagmti dahil olmak tizere cilt semp-
tomlarin tedavisinde yararl olabilir (31). Progresif gidis,
bas agris1, uyuklama, sinirlilik, karm agrisi ve ishal gibi yan
etkilerin azaltilmasma yardimeci olur. Suda ¢6ziinebilir sod-
yum kromolin kremi ve ayrica su bazli sodyum kromolin
deri losyonu, kasintiy1 ve lezyon genislemesini azaltmada
etkili oldugu kanitlanmustir (32). Uzun-dalga PUVA ile oral
metoksipsoralen tedavisinin, ¢gocuklardaki yasami tehdit
eden mast hiicre mediyatdr salinim epizodlari olan, biilloz
yaygin cilt mastositozlu hastalarda bile etkili oldugu bil-
dirilmistir. PUVA hiperpigmente olmamis yaygin cilt mas-
tositozunda en etkilidir, buna karsilik nodiiler veya plak
formlarmda yanit genellikle zayiftir (33).

3. Cocukluk Cag1 Mastositozunda Peri-Operatif Sii-
recler

Kutanoz veya sistemik mastositozlu ¢ocuk hastalar,
zaman zaman, sedasyon veya anestezi gerektiren tani veya
tedavi prosediirlerini gerektirebilir. Mastositozlu hasta-
larda artmig mast hiicre yiikiinden dolay1 goriilen yan et-
kilerin, peri-operatif donemde kullanilan farmakolojik ajan-
larm uygulamasini takiben de olabilecegine dair hakli bir
endise vardir. Bu endiseler cesitli opioidler, kas gevse-
tici maddeler, analjezikler ve ugucu anestetiklerin direk
mast hiicre aktivasyonunu dogrudan veya dolayli olarak
indiikleyebilen ajanlar olmasindan kaynaklanmaktadir.

Tablo 5. Cocukluk Mastositozunda Tetikleyici Faktorler (24 numarali kaynaktan uyarlanmistir.)

Sik karsilasilan fiziksel uyaranlar

Sicaklik

Ani sicaklik degisimleri

Deri lezyonlarinin siirtiinmesi / basmnct

Kafa derisi travmasi (kafa derisi tutulumu olan ¢ocuklar)

Seyrek karsilasilan fiziksel uyaranlar
Soguk
Glines 15181

Duygusal faktorler
Stres, kayg1
Uyku yoksunlugu

Atesli enfeksiyon hastaliklari
Viral (6zellikle; solunum ve gastrointestinal sistemi tutan)
Bakteriyel (bronsit, pndmoni)

ilaclar*

Non-steroid anti-inflamatuar ilaglar
Morfin ve tiirevleri

Oksiiriik ilac1: dekstrometorfan kullanimi

Cesitli durumlar

Dise yapilan uygulamalar
Asilamalar

Cerrahi siiregler

Ilisik Alerjik hastahklar**

* Hastalar daha once bu ilaglar1 kullanmadiysa, yakimn tibbi gozetim altinda provokasyon testi yapilabilir.
** (Gidalar, diger ¢evresel alerjen ve faktorler mastositozlu hastalarda mast hiicre aktivasyonunu siddetlendirebilir veya hizlandirabilir.
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Bununla birlikte, hastanin yararma prosediirlerde kulla-
nilan ilaglara verilen tepkilerin diizeyi degerlendirilme-
li, derinlemesine incelemeli ve uygun hasta bakimina en-
gel olmasina izin verilmemelidir (34,35).

Cocukluk Cag1 Mastositozundaki Cozillmemis
Sorunlar ve fhtiyaclar

Cocukluk ¢ag1 mastositozunun hem nadir hem de spo-
radik bir hastalik olmasi nedeniyle, verilerin patogenez,
Oykii, prognostik 6zellikler, tan1 ve tedavi ile iligkili ola-
rak olusturulmasi yavas ilerlemektedir. Bu sorunlara yak-
lasimda ¢esitli hastalik paternlerine sahip yeterli hasta-
larin ¢alisilmasina olanak saglayacak merkezlerinin finan-
se edilmesi gerekmektedir. Mastositoz hastalig: tipleri-
nin prognozunu da iyi anlayabilmek i¢in bu ¢ocuklari ye-
tiskin donemlere de uygun sekilde takip etmek i¢in pros-
pektif calismalara ihtiyag vardir. Yetiskinlerde mastosi-
toz smiflamasi ¢ocuklara uygulanabilir mi? c-kit (CD117)
ve diger insan mast hiicre biiyiimesini diizenleyen kritik
genlerdeki anormalliklerin genetik bulgularmnm anlami ne-
dir? Agriy1 yonetmek ve anestezi indiiklemek icin kulla-
nilan ilaglara duyarlilikla ile ilgili deneyim nedir? Sito-
rediiktif tedavi uygulanmali m1 ve/veya ne zaman uygu-
lanmalidir? seklindeki sorularin cevaplanmasi 6niimiiz-
deki yillarda yapilan detayli ¢aligmalar arttik¢a ancak net
olarak acikliga kavusacaktir (24).
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