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MASTOSITOZ
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Mastositéz , neoplastik mast hiicrelerinin deri ve/veya birden ¢ok organda
birikmesi ile karakterize heterojen , nadir bir hastalik grubudur. Sistemik masto-
sitdz (SM) da neoplastik mast hiicreleri fokal ve/veya diffiiz olarak kemik iligi ,
dalak, karaciger ve gastrointestinal sistemde tutabilir. SM’da hemen hemen biitiin
hastalarda kemik iligi tutulumu mevcut. Cilt tutulumu genelde indolent mastosi-
toz (ISM) , daha az olarak SM‘da ve nadiren mast hiicreli 16semi de goriiliir.

Mastositoz ilk kez 1869 da Nettleship ve Tay tarafindan bir deri hastalig1
olarak tarif edildi. 1949  da ilk SM vakasi bildirildi ve gelecek yillarda farkli
semptomlar, 6zellikleri tanimlanarak alt gruplar1 belirlendi. SM * da prognoz ¢ok
degiskendir. 2001 yilinda ilk kez Diinya Saglik Orgiitii (DSO) tarafindan mas-
tositoz temel siniflamasi yapildi, 2016°da yeni prognostik parametreler ve etkili
tedavi segenekleri ile siniflamasi glincellendi(Tablo-1)

KUTANOZ MASTOSITOZ

2016 ¢ da kutaneoz mastositoz makulapapuler KM (lirtikeria pigemnetoza)
(Shawrtz & arkadaslari, 2016), diffiiz KM(Akin & arkadaslari, 2002), derinin
mastositomasi olarak tanimlandi. Serum triptaz diizeyi genellikle 20 ng/mL ‘den
diistiktiir. KM genelde ¢ocukluk yaslarinda tan1 alinir ve iyi prognozludur, ¢cogu
hastalarda puberte sonrasi deri lezyonlari kaybolur, o nedenle KM * ye baglh cilt
tutulumlarin diger cilt hastaliklarindan ayirimi énemlidir(Caplan & arkadaslari,
1963).

Eriskinlerde ise hastalik persiste eder ve sistemik mastositoza doniisiir. Bazi
kutandz mastositozlu olgularda deri lezyonlar1 yaygindir ve tedavi gerektirir. Te-
davide antihistaminikler, cilt bakimi ve psoralen-UV A (PUVA) uygulanabilir.
Agir olgularda topikal kortikosteroidler kullanilabilir.
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2-indiiksiyon terapi

Akselere veya blastik faz KNL’ de standart indiiksiyon tedavisi ile( antrasiklin
ve sitarabin) hi¢bir hematolojik tam remisyon bildirilmemistir, yalnizca akselere
fazda olan bir hastada ikinci bir kronik faz elde ederek basirili olunmustur, 16se-
mik olan hastalar indiiksiyon tedavisi sonrasi ya 6lmiis veya hipoplastik kemik
iligi saptanmigtir(Willard & arkadaslar1 2001, Kobayashi & arkadaslar1 2002)

3-Hematopoetik kok hiicre nakli

Akselere veya blastik doniisiim potansiyeli géz Oniine alindiginda allojenik
kok hiicre nakli tek tedavi yontemidir, buna ragmen literatiirde nispeten az sayida
ve tek vaka seklinde raporlar mevcuttur, yaslar1 15, 23, 26, 40 (n=29, 49(n=2)
ve 60(n=2)  olan dokuz vaka raporlanmis , nakil 6 hastada basarili olmus ve
sirasyila 78,73,54,36,7,1 aydan fazla remisyon saptanmistir(Elliot & arkadasla-
r1 2005,Bohm & arkadaslar1 2002,Lee & arkadaslar1 2015,Hasle & arkadaslari
1996,Goto & arkadaslari2009). Suan i¢in KNL i¢in kordon kan1 veya haploiden-
tikal nakil hakkinda bilgi yoktur.
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