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Bir Urtikerya Pigmentoza Olgusu

An Urticaria Pigmentosa Case

Oz

Mastositoz, mast hiicrelerinin proliferasyonu sonucu geligen deri lezyonlar1 ve/veya
sistemik tutulum ile karakterize olan bir hastalik grubudur. Etyolojisi bilinmemektedir.
Deri bagta olmak iizere, kemik iligi, kemikler, gastrointestinal sistem, karaciger, dalak
ve lenf bezleri tutabilir. Kutanoz ve sistemik olmak iizere iki gruba ayrilir. Kutanéz mas-
tositozlarin cocuklukta goriilen baglica tipleri tirtikerya pigmentoza, diffiiz kutandz mas-
tositoz ve izole mastositomdur. Mastositozlarda mast hiicre mediyatdrlerin salinmasi ile
hastalarda kasinti, flushing, tirtiker, abdominal agr1, diare, kardiyovaskiiler semptomlar
goriilebilir. Urtikerya Pigmentosa (UP) en sik goriilen kutanéz mastositozdur. Lezyon-
lar pembe, kirmiz1 ve kahverengi renklerde makiil, papiil ve nodiiller seklinde goriile-
bilir. Genellikle yasamin ilk alt1 ayinda ortaya ¢ikar ve puberteden sonra remisyona gi-
rer. Burada klinik ve histopatolojik olarak UP tanis1 konulan alt1 aylik erkek bebek ol-
gusu sunulmustur.

Abstract

Mastocytosis is a disease group characterized by skin lesions and/or systemic invol-
vement developing as a result of mast cell proliferation. The etiology is unknown. Led
by the skin it may involve bone marrow, bones, gastrointestinal system, liver, spleen and
lymph glands. It is divided into two groups as cutaneous and systemic. Cutaneous mas-
tocytosis are observed in childhood with the main types being urticaria pigmentosa, dif-
fuse cutaneous mastocytosis and isolated mastocytoma. In mastocytosis, patients may
be observed to have itching, flushing, urticaria, abdominal pain, diarrhea and cardiovas-
cular symptoms due to release of mast cell mediators. Urticaria pigmentosa (UP) is the
most commonly seen cutaneous mastocytosis. Lesions are pink, red or brown in color
in the form of macules, papules and nodules. Generally, it occurs in the first six months
of life and enters remission after puberty. Here we present the clinical and histopatho-
logical findings of a six-month old male infant with UP diagnosis.

Giris

Cocuklarda kutandz mastositozlar i¢inde en sik olarak UP, daha az olarak mastosi-
toma ve diffiiz kutanoz mastositoz goriiliir. Olgularin yiizde doksani yasamin ikinci y1-
linda ortaya cikar ve cogunlukla ergenlik doneminde hafifler veya spontan diizelir (1).
UP’da en sik goriilen deri bulgulart monomorfik tipte makiilopapiiler ve nodiiler lezyon-
lardir (2).



Olgu

Al aylik erkek bebek poliklinigimize viicudunda olan
yaygin kizarikliklar nedeniyle getirildi. Oykiisiinden sika-
yetlerinin ii¢ aydir oldugu 6grenildi. Sikayetleri kagimak-
la artryor ve belirginlesiyordu. Hasta bu nedenle daha 6nce
bir tedavi almamist1. Hastanin bilinen bagka bir hastalig1 yok-
tu. Anne baba akraba degildi. Ailede benzer hastalik yok-
tu. Sistemik muayenesi dogal olan hastanin dermatolojik
muayenesinde govdede daha belirgin olmak tizere yiiz, sac-
I1 deri ve ekstremitelerde yaygin kahverengi kirmizi renk-
lerde makiil, papiil ve plaklar mevcuttu. Darier bulgusu po-
zitifti (Resim1 ve Resim?2). Laboratuvar bulgular1 ve rad-
yolojik incelemeleri dogaldi. Yapilan incelemeler sonucun-
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Sekil 1. Govde 6n yiizde yaygin, eritemli, infiltre s plaklar
ile Darier isareti bulgusu goriilmektedir.

da olguda sistemik bir tutulum olmadig1 tespit edildi. Histo-
patolojik incelemesi UP olarak raporlandi. Hastaya klinik
ve histopatolojik bulgular esliginde UP tanisi konuldu. H as-
taya oral antihistaminik tedavisi bagland1 ve takibe alindi.

Tartisma

Mastositoz dokularda mast hiicre proliferasyonu sonu-
cu geligir. Siklikla deri tutulumu goriilmekle beraber kemik
iligi, gastrointestinal sistem gibi baz1 diger dokulari etkile-
yebilir. Kutantz mastositozlar 4 farkl klinik tipte gortilmek-
tedir. Bunlar 1)UP, 2)Soliter mastositoma, 3) Diffiiz kuta-
noz mastositoz ve 4)Telenjiektazia makiilaris eriiptiva
perstansdir (3).

UP makiilopapiiler kutanéz mastositoz olarak da bilinen,
en stk goriilen kutandz mastositoz tipidir. UP literatiirde bil-
dirimi en sik yapilmig mastositozdur. Pediatrik kutan6z mas-

Sekil 2. Sirtta eritemli diffiiz eritemli infiltre plaklar

tositozlarin diger formlar1 mastositoma ve diffiiz kutanoz
mastositozdur. Mastositoz vakalarmin yaklagik tice ikisi er-
ken ¢ocukluk doneminde baslar ve hastalarin % 55’inde 2
yasindan once goriiliir. Mastositoz olgularinin siklig1 genel
dermatolojik hastalarda 1:1000 ile 1:8000 arasinda degisir-
ken pediatrik hasta popiilasyonunda bu oran 1:500’e yiik-
selir. Pediatrik popiilasyonda hafif bir erkek iistlinliigii var-
dir. UP genellikle 2 yasindan dnce baslar ve puberteden son-
ra hafifler veya kaybolur.lyi prognozludur (5). Olgumuzun
sikayetleri 3 ayliktan itibaren baglamusti.

Kutan6z mastositozlar hem lokal hem sistemik semptom-
lar ile iligkili olabilir. Hastalarda flushing, kasint1, kabarcik-
lar, nefes darligi, astim alevlenmesi, hipotansiyon ve pep-
tik tilser, diyare, gastrodzefageal reflii gibi gastrointestinal
rahatsizliklar goriilebilir. Bu semptomlar mast hiicrelerin-
den degraniile olan bircok farkli mediatorii sonucunda mey-
dana gelir (3,5).Bu mediatorlerin baginda histamin gelir. His-
tamin hem lokal hem sistemik semptomlarin olusmasina ne-
den olur. Bir diger mediator triptazdir. Genel olarak mas-
tositoz hastalarinda total triptaz diizeyi 20ng/ml {izerinde-
dir (3). Diger mast hiicre mediatorleri arasinda l6kotrienler,
prostaglandinler, trombosit aktive edici faktor, kimaz,
TNF-alfa heparin bulunur.UP ile iligkili kagint1, 1s1 degisik-
likleri, sicak dus, siirtiinme, alkol ve duygusal stres ile agir-
lagabilir. Antikolinerjik preparatlar, aspirin, diger nonstero-
id antiinflamatuvarlar, uyusturucu, polimiksin B siilfat
gibi ilaglar tarafindan da UP indiiklenebilir. Lezyonlar me-
kanik siirtiinme ve basingla belirginlesir, eritem ve ddem olu-
sur. Bu klinik tablo Darier belirtisi olup kutanéz mastosi-
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tozlarda tanida degerlidir (1,2). Olgumuzda Darier belirti-
si tespit edildi. Lezyonlar1 aglamakla belirginlesiyordu.

Lezyonlar genel olarak govde ve ekstremitelerde gortil-
mekle beraber yiiz, palmoplantar alanlar ve mukozalar da
tutulabilir. Lezyonlar az sayida veya yaygin kahverengi kir-
miz1 makiil ve papiiller sekilinde goriiliir (2,5). Olgumuz-
da lezyonlar hemen hemen tiim viicutta mevcuttu. Muko-
za tutulumu yoktu.

Cocuklarda hematolojik anormallikler, kemik iligi bo-
zukluklari, kemik lezyonlari, gastrointestinal tutulum ve he-
patosplenomegali ¢ok nadir goriiliir ve tespit edildigi durum-
larda hafif seyreder veya spontan diizelme gozlenir. Ancak
eriskinlerde bu rahatsizliklar genellikle progressif ve kro-
nik seyirli olup morbidite ve mortaliteyi arttirir (3). Olgu-
muzda sistemik tutulum tespit edilmedi.

Tan1 klinik olarak konur ve histopatolojik olarak kesin-
lestirilir (5). Olgumuzun yapilan deri histopatolojik incele-
mesinde {ist dermiste yogun olmak iizere yer yer perivas-
kiiler mast hiicre infiltrasyonu izlendi. Bu hiicreler yapilan
immunohistokimyasal boyamada CD117 ile pozitif olarak
degerlendirildi (Resim 3).

Sekil 3. Ust dermiste yogun mast hiicre infiltrasyonu izlendi
(H&EX200). Sag alt resim: mast hiicreler CD 117 ile pozitif
olarak degerlendirildi (CD117X100).
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UP mast hiicrelerinin ve CD34+ progenitorlerinin klo-
nal bir neoplastik bozuklugudur. Mastositoz hastalarinda he-
matolojik neoplazmlar goriilebilir. Literatiirde 3 yasinda bir
cocuk olguda Polisitemia Vera tespit edilmistir. UP ve Po-
lisitemia Vera arasindaki molekiiler kanit her ikisinde de c-
KIT ve JAK2 mutasyonlarinin olmasiyla gosterilir (4).

UP tanis1 konan hastalara medikal tedavi yaninda koru-
yucu profilaktik dnlemler belirtilmelidir. Medikal tedavi
semptomatik olup histamin antagonistleri tercih edilen
ila¢ grubudur. Psoralen ve Ultraviyole A tedavisi cocukluk
caginda olasi kanserojen yan etkilerinden dolay1 kontren-
dikedir (2). Antihistaminik tedavisine yanit vermeyen olgu-
larda imatinib veya omalizumab kullanilabilir. Literatiirde
mastositoz olgulart i¢in ¢esitli tedaviler uygulanmigtir.
Bircok farkli tedavi secenegi olmasina ragmen mastositoz
tedavisi icin heniiz kesin bir tedavi protokolii yayimlanma-
mustir (6). Olgumuza antihistaminik tedavisi baglandi ve ta-
kibe alind1.
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