SISTEMIK MASTOSITOZ VE
KARDIYOVASKULER BULGULAR

Selver Seda MERSIN'

GiRiS
Mastositoz; deri, kemik iligi ve i¢ organlarda anormal mast hiicrelerin (MH)
birikimi ile tanimlanan heterojen bir hematolojik neoplazm grubudur.

Literatiirde mastositoz ile iliskili ilk olgu raporu 1869 yilinda Nettleship
tarafinca kutanoz mastositoz olgusu olarak yayimlanmustir (1). Sistemik mas-
tositoz (SM) ise ilk defa 1946 yilinda Ellis tarafindan otopsi preparatlarin-
da organ infiltrasyonunun gosterilmesi ile tanimlanmistir (2). 1987 yilinda
Schwartz ve ark. triptazi biyomarker olarak gostermis (3), 1993 yilinda Furit-
su ve ark. MHde KIT D816V mutasyonunu saptamis (4), Escribano ve Orfao
MC’lerin anormal immiinofenotiplerini tanimlamislardir (5).

Danimarkada yapilan bir ¢aligmada prevelansi 1/10.000 olarak saptanmis-
tir (6). Erkek ve kadinlarin esit oranlarda etkilendigi hastaligin net insidansi
bilinmemektedir. Cocukluk ¢aginda cilt mastositozu (CM) yaygin goriilmek-
teyken, erigkin yaslarda sistemik formu daha sik gortilmektedir (7).

Mastositozlu olgularda farkli klinik bulgular goriiliir. Bu bulgu cesitliligi,
MH mediyatorlerinin kronik ve/veya epizodik salinimina ek olarak, bir veya
daha fazla dokuda asir1 MH birikiminden kaynaklanir (8). Béylece zaten nadir
olan bu hastaligin taninmasi giiglesir.
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D816V KIT mutasyonuna karsi aktiviteye sahip bir multikinaz inhibit6rii olan
midostaurin FDA tarafindan SM tedavisi i¢cin onaylanmaistir(12, 20). Baska bir
tirozin kinaz inhibitdrii olan imatinib D816V mutasyonu disindaki mutasyon-
lar ve eozinofilik 16semi varyantinda (PDGFR mutasyonu) etkilidir (12).

SMda salinan mast hiicre mediyatorlerine bagli kardiyovaskiiler semptom-
lar siktir. Bir semptom, birka¢ farkli mast hiicre aracisindan kaynaklanabilir.
Farkl1 birgok sisteme ait bulgu verebilen sistemik mastositozun kardiyak tutu-
lumu yagami tehdit edici olabilir ve akla getirilmezse tan1 koymak zordur. Kar-
diyovaskiiler agidan; tekrarlayan agiklanamayan senkop epizodlar: veya derin
hipotansiyon durumlarinda, agiklanamayan aritmi ve kalp yetmezliklerinde
akla mastositoz getirilmelidir.
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