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0zet

Urtikerya pigmentoza (UP), kiitanéz mastositozlarin en stk goriilen formu olup ety-
olojisi kesin olarak bilinmemektedir. Gévdesinde | yildwr kahverengi lekeler ve zaman

zaman ortaya ¢ikan kizarikliklar: olan 16
bulgularia UP tanisi konduktan sonra sunu

Anahtar Kelimeler: Urtikerya pigmentoza

aylik ¢ocuk olguya, klinik ve histopatolojik
ldu.

Urticaria Pigmentosa: A Case Report

Abstract

Urticaria pigmentosa (UP) is the most common Jorm of cutaneous mastocytosis
and its etiology is not certainly known. The 16 months male case has brown macules
nearly for one year and erythema which appears sometimes, was diagnosed as UP with
clinical and histopathological findings and presented.
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Urtikerya Pigmentoza, ilk kez 1869
yilinda tanimlanan kutan6z mastositozlarin
en sik goriilen formudur(1). Etyolojisi
kesin olarak bilinmeyen UP’nin insidansi
1/8000 olarak bildirilmektedir(2). Cinsiyet
farki gézlenmeyen UP’de lezyonlar genel-
likle siit ¢ocuklugu déneminde baslamak-
ta, hastalarin %90 ninda sistemik tutulum
izlenmemektedir(3). Bununla birlikte
hastalar sistemik tutulum.agisindan mutla-
ka degerlendirilmelidir. Hastanin yasi
hastalik bagladiginda ne kadar biiyiikse sis-
temik tutulum riski o derece artmakta ve
spontan gerileme olasili1 azalmaktadir(4).
Deride ozellikle govdede —simetrik
yerlegimli kirmizi1 kahverengi makiiller UP
igin tipiktir. Sicak, soguk yada basing gibi
fiziksel etkenlere cevap olarak lokalize
iirtika plag: gelisir (Darier belirtisi) (5).
Tam tipik klinik bulgu lar ve histopatolojik
oOzelliklerle konabilir.
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AO, 16 aylik erkek bebek, bir yildir
viicudunda mevcut olan kahverengi lekeler
veé zaman zaman ortaya ¢ikan kagintili
kizarikliklar nedeniyle poliklinigimize
getirildi. Oykiisiinde govde, kol ve bacak-
larda ovusturma ile ya da kendiliginden
kirmuzi renkli kabarikliklar olustugu ve bir
stire sonra bu kabarikliklarin kayboldugu
Ogrenildi. Hastanin 6z ve soygecmisinde
herhangi bir o6zellik yoktu. Fizik
muayenede tiim sistemler normal olarak
degerlendirildi. Dermatolojik muayenede,
govde on yiizii, sut ve inguinal bolgede
daha yogun olmak iizere kol ve bacaklarda
hiperpigmente makiilopapiiler lezyonlar
saptandt (Resim 1). Darier belirtisi ve
semptomatik dermografizm pozitifti.
Mukozalarda herhangi bir patoloji tespit
edilmedi.
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Resim 1: Govde on yiiziinde ozellikle
inguinal bolgede yogunlasan hiperpig-
mente makiilopapiiler lezyonlar ve Darier
belirtisi

Laboratuvar tetkiklerinde, hemogram,
periferik yayma, tam idrar, sedimentasy-
on hizi, bobrek ve karaciger fonksiyon
testleri, alkalen fosfataz degerleri normal
olarak saptandi. Kemik grafilerinde
patoloji izlenmedi. .

Klinik bulgular ile UP diisiiniilerek
olgudan biyopsi alindi. Alinan biyopsi
materyalinin histopatolojik
incelemesinde, yiizeyde parakeratoz,
irregiiler akantoz ve bazal tabakada pig-
mentasyon iceren ¢ok katli yassi epitel,
papiller dermiste 0Ozellikle damarlar
cevresinde mononiikleer hiicre infiltrasy-
onu ve toluidin blue boyas:i ile mast
hiicre topluluklar: goriildii (Resim 2).

Hastaya H1 reseptor blokorii antihist-
aminik tedavisi baslandi ve takibe alind1.

gL

Resim 2: Dermiste sitoplazmalarinda
metakromatik graniiller iceren mast
~ hiicreler ,

Toluidin Bluex100
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Mastositozlar, deri, kemik iligi,
karaciger, dalak, lenf nodu ve gastroin-
testinal sistemde mast hiicre hiper-
plazisiyle karakterize bir hastalik
grubudur(6). Urtiketya Pigmentoza mas-
tositozlarin en sik goriilen formudur (1).
UP’nin infantil ve adult formlar bulun-
maktadir. Infantil form daha sik
goriilmekte ve prognozu adult forma gore
daha iyi seyretmektedir. Infantil formdaki
hastalarin deri lezyonlar1 pubertede %80
gerilemektedir(1,2,7). Geg¢ baslangi¢ yasi
sistemik tutulum riskini artirmaktadir.
Sistemik tutulumu olan hastalarda malign
transformasyon orani % 30 olarak
bildirilmistir(2,4).

Deride ozellikle govdede simetrik
yerlesen kirmizi kahverengi makiil, papiil
ve plaklar izlenir. Bazen biil, telenjiektazi
ve petesi gozlenebilir. Avug ic¢i, ayak
tabani, yiiz ve skalp nadiren tutulur.
Darier belirtisi ve semptomatik dermo-
grafizm pozitiftir(3,8). Mast
hiicrelerinden salinan mediyatorlere bagh
olarak pruritus, flasing, iirtiker, abdomi-
nal agr1, bulanti, kusma, diyare, bas agris1

ve noropsikiyatrik bozukluklar
gozlenebilir(9). Bizim olgumuzda bu
bulgulardan sadece pruritus

mevcuttu.Sistemik mastositozlu hastalar-
da tam kan saymminda l6kositoz, eozi-
nofili, anemi ve trombositopeni
izlenebilir .Stern ve ark yayinladigi UP It
vakada periferal eozinofili oldugunu
bildirmislerdir(4).

Bizim olgumuzda tam kan sayimi nor-
mal sinirlardaydi.Urikerya pigmentozali
olgularda iskelet sistemi tutulumu ola-
bilir. Mast hiicrelerinden salinan histamin
osteolblastlari, PgD2 ise osteoklastlar
aktive eder. Kemik grafilerinde, osteo-
poroz ve vertebral fraktiir ya da kemik
dansitesinde artisla birlikte osteosklerozis

goriilebilir(2,11).0lgumuzun kemik
grafileri normal olarak
degerlendirilmistir.Urtikerya pigmen-

tozal olgularda idrarda N-metil histamin
diizeyinin yiiksek oldugu bildirilmekte-
dir.Gysel ve ark nin yaptiklart calismada
aktif mastositozlu hastalarda idrarda N-
metil histamin diizeylerini kontrol
grubuna gore anlamli sekilde yiiksek
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bulmuslardir(12).
Bizim olgumuzda
diizeyi bakilamadi.
UP’da histopatolojik olarak
perivaskiiler ddem ve mast hiicre infil-
trasyonu izlenmektedir. Dermiste mast
hiicrelerine ek olarak eozinofil ve nétro-
filler de bulunabilmektedir. Mast
hiicreleri Giemsa veya Toluidin blue ile
metakromatik  boyanmasi ile ayirt
edilebilir(13,14). Bizim olgumuzda da
tipik histopatolojik goriintii mevcuttu ve
Toluidin blue ile mast hiicreleri gosterildi.
UP’l1 hastalarda hastaligin alevlen-
mesini Onlemek amaciyla 1s1 degisiklik-
leri, deri travmasi, alkol, non-steroid anti-
inflamatuvar ilacg kullanimindan
kaginmak gerekir. Tedavide H1, H2 anti-
histaminikler kullanilabilir. H1 ve H2
reseptdor blokorli  antihistaminiklerin
birarada kullanilmasi tek basina H1
reseptor blokorii kullanilmasindan daha
etkili oldugu saptanmistir(2,8). Sistemik
tutulumu olmayan mastositozlu hastalar-
da, antiserotonin etkisi olan siprohepta-
dinin flaging, iirtika plaklar ve pruritus
iizerine etkili oldugu bildirilmistir(15).
Kombine antihistaminik tedavisine alter-
natif olarak mast hiicre stabilizatorii dis-
odyum kromoglikat ve doksepin gibi
trisiklik antihistaminikler kullanilabilir.
Kiitandz mastositozlu hastalarda PUVA
tedavisi de denenmistir. Kasintinin semp-
tomatik olarak giderilmesinde faydali
olmasina ragmen tedavi sonrasinda 3-6 ay
icinde relaps oldugu gosterilmistir(2).
Mackey ve ark. diffiiz kiitan6z mastosito-
zlu infantlarda PUVA’nin etkili bir tedavi
yontemi oldugunu bildirmiglerdir(16).
Stege ve ark. UP’l1 hastalarin yiiksek doz
ultraviyole A’dan fayda gordiiklerini
rapor etmiglerdir(17). Sistemik kortikos-
teroidlerin UP’l1 hastalarda etkili oldugu
gosterilememistir. Potent topikal kor-
tikosteroidlerle ve intralezyonel steroid
enjeksiyonlar1 ile basarili sonuglar
alindig1 bildirilmigtir(2,8). Bizim olgu-
muzda sistemik tutulum saptanmadi.
lleride ortaya ¢ikabilecek sistemik tutu-
lum ihtimali diisiiniilerek takibe alind.
Tedavi olarak H1 antihistaminik tedavisi
Onerildi.

N-metil histamin
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