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Sistemik mastositoz, cilt disindaki organ ve dokularda klonal mast hiicre artisiyla giden; tiimor yiikiine,
tutulan organ veya dokuya, mediator saliniminin siddetine gére klinigi olduk¢a degisken seyreden nadir bir
myeloproliferatif neoplazidir. Diinya Saglik Orgiitii (DSO) siniflamasinda Sistemik Mastositoz(SM), indolent
SM, Smoldering SM, Mast Hiicreli L6semi(MHL), Agresif Sistemik Mastositoz(ASM) ve hematolojik neoplazi
ile iliskili SM (SM-AHN) olarak siniflandirilir. Hastaligin nadir gérlmesinin yaninda hastalik bulgularinin
bircok hastaligin klinigi ile karisabilmesi nedeniyle tanisi gecikebilmektedir.

METOD

Tani siireci Ug yila kadar uzayan bir sistemik mastositoz olgusu sunulmustur.

BULGULAR

Altmis U¢ yasinda erkek hasta Subat 2014-Mayis 2015 tarihleri arasinda Dahiliye kliniginde splenomegali
nedeniyle tetkik edilmis fakat etyolojisi bulunamamis. Hepatosplenomegali gelismesi ve anemi tespit
edilmesi nedeniyle Hematoloji polikliniginde takibe alinan hastanin bu dénemdeki laboratuvar tetkiklerinde
|6kosit:6900 /mm3 Hgb: 9.4 gr/dl trombosit:106.000 /mm3, periferik yaymada %50 lenfosit, %50 notrofil
orani saptanmis ve eritrositlerde anizositoz, trombositler hafif azalmis olarak degerlendirilmis, yer yer
smudge cell gérilmis. Bunun lzerine yapilan kemik iligi biyopsisinde hiperseliiler gériinim, retikulin lif
grade 3/3, CD3,CD20,CD5 ve CD79a ile yer yer boyanma CD10 ile fokal alanlarda kiimelenmis pozitiflik,
megakaryositlerde unilobule ve bilobule gériinim varligi dikkat cekmis. Olguda 6n planda MDS
duslintilmekle birlikte kesin yorum yapilamayip klinikopatolojik korelasyon 6nerildigi raporlanmis.
Konvansiyonel sitogenetik analizde 46,XY, JAK2 V617F mutasyon analizi ve BCR-ABL (RT-PCR) p210 negatif
tespit edilmis. Bu haliyle hasta primer myelofibrozis tanisiyla takibe alinarak Danazol tedavisi baslanmis.
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Bir yillik tedavi sonrasi anemide derinlesme olmasi sebebiyle hasta baska bir merkeze basvurmus. Ocak
2017 tarihli Hgb: 8.3 gr/dl saptanan hastanin tekrarlanan kemik iligi biyopsisinde intertrabekuler mesafeyi
doduran, mast hiicresi oldugu izlenimi veren diffliz igsi hlicre tabakalari izlenmis. Bu hiicreler uglari kiint
oval nlkleuslara sahip olup retikulin boyamasinda grade 2-3/3 lif artisi saptanmis. Yapilan
immunohistokimyasal ¢calismalarda mast hiicreleri CD117 ile diffiiz, mast hiicre triptazi ile fokal pozitif
boyandigi saptanmis. Bu haliyle hasta SM tanisiyla merkezimize yonlendirilmis. Mart 2017 tarihli fizik
muayenesinde govde 6n yliizde makulopapuler dokiinti, kot yayini 4.5 cm gecen hepatomegali ve 4 cm
gecen splenomegali saptandi. Triptaz dizeyi: 486 ng/mL ve C-kit D816V mutasyonu pozitif tespit edildi.
Periferik yaymada mast hlicresine rastlanmayan hastanin kemik iligi aspirasyonunda %5 mast hiicresi
gorildu. Bu haliyle hasta SM-AHN (myelofibroz-ASM) 6n tanisiyla takibe alindi. MPL ve CALR mutasyonlari
negatif tespit edildi. Kemik iligi biyopsisi revizyonunda hiperseliler-hiperfibrotik kemik iligi, hematopoetik
parankim az miktarda kalinti halinde, diger tiim alanlarda fuziform karakterde CD117 ve triptaz ile pozitif
boyanan mast hiicre infiltrasyonu gorildi. CD34 ile belirgin boyanma saptanmadi. Retikulin lif 2-3 olarak
degerlendirildi. Bu haliyle hastanin ilk tanisi da SM kabul edildi. C bulgusu olarak anemisi olmasi nedeniyle
ASM tanisiyla Midostaurin tedavisi 2x100 mg/gin dozda baslandi. Tedavinin 1. Yilinda Hgb: 11.4 gr/dl
organomegali tespit edilmedi.

SONUC

Sistemik mastositoz nadir gériilmesi nedeniyle klinisyen ve patologlar tarafindan atlanabilen bir hastaliktir.
Vakamizda da oldugu gibi neoplazi iliskili sekonder fibrozise yol actigi icin primer myelofibrozis ile
karisabilmektedir. Hekimlerin farkindaligini arttirmak ve hastaligin tani kolaylhigini saglamak amaciyla genis
kapsamli ¢calismalara ihtiyag vardir.
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