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OZET

. Mastositozlar dokularda mast hiicresi birikimi ile karakterli bir hastalik grubudur.
Mastomtozlann en sk goriilen gekli iirtikerya pigmentozadir.

Bu yaz:da yedl yasmdakl bir klz ¢ocugunda bir iirtikerya pigmentoza olgusu su-
nulmaktadir. Hastada mmh hiperpigmante maku]ler ve papiiller vardi. Darier belirtis;

- pozitifti.
Anahtar Kélimeler: Urtikerya pigmentoza.
SUMMARY
' URTICARIA PIGMENTOSA

Mastocytosis mcludes a wide spectrum of clinical entities characterized by an infil-
trate of tissue mast cells. The most common form the mastocytosis is urticaria pigmetosa.

In this amcle, because of its rare occurence, a 7 year old female case of urticaria pig-
mentosa is presented. In our patient there were pruritus and multiple, small, red-brown,
~ hyperpigmented macules and slightly elevated papules over the trunk and extremities.
Darier’s sign was present. Histologically, there was a mast cell infiltrate of the upper co-
rium with a perivascular distrubition.

Key words: Urticaria pigmentosa.

GIRI$

Mmtm:tozlar dcﬂcularda mast hticresi birikimi ile karakterli bir has-
tahk grubudur (1-5).
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Hastalifin sistemik mastositoz, mastositoz sendromu, izole mastosi-
tom, ksantelasmoidea, telenjiektazya makiilaris eriiptiva perstans
(TMEP), diffliz mastositoz, biill6z mastositoz, splenik mastositoz, mast
hiicresi l6semisi gibi sinonimleri vardir (4).

Mastositozlann nedeni bilinmemektedir, ancak nadiren hereditenin

etyolojide rol oynadig goriilmektedir ve ailesel olgular vardir (1, 2, 4, 6).
“Otolog kemik iligi transplantasyonundan sonra mastositoz geligebilir

(7).

Mastositozlar beyaz irkta daha ¢ok olmak iizere tiim irklarda, her

iki cinsde esit oranda ve nadir olarak goriiliir (1, 2). Literatiirde 1000 ka-
dar olgu bildirilmigtir (5), hastalarin ¢ogu ¢ocuktur (1, 2, 5).

Mastositozlarin en sik goriilen gekli lirtikerya pigmentozadir (1-4).
Tablo I'de mastositozlann siniftandirilmas: gésterilmigtir.

Tablo I; Mastositozlarn Smlﬂandlﬁlm351

1.  Deri mastositozu
A. Mastositom
B. Urtikerya pigmentoza
C. A ve B ile beraber goriilebilen vezikiillii veya biilli form
D. Telenjiektazia makiilaris eriptiva perstans
E. Diffiiz mastositoz (Ksantelasmoidea tipi)

II. Sistemik mastositoz
' A. Benign sistemik mastositoz
B. Malign sistemik mastositoz
C. Mastositoz sendromu

D. Okkiilt mastositoz

OLGU

N.K. yedi yaginda kiz ¢ocugu. Poliklinigimize viicudundaki
lekeler ve kasinh nedeniyle getirilmig. Yakinmalan beg ayhk bebek

iken baslamis ve hi¢ ge¢memis. Flush tanimlamiyor. Oz ve soy
gecmiginde bir Ozellik yok. Sistemik muayenesinde patoloji sap-
tanmadi. Dermatolojik muayenesinde govdede ve ekstremitelerde,
cok sayida, yuvarlak ve oval 1-2 em gaplannda, kirmizi-
kahverengi hiperpigmante makiiller ve yer yer deriden hafif ka-
bank papiiller goriildii, mukozalar normaldi ($ekil 1). Darier be-
lirtisi pozitif olarak degerlendirildi. Laboratuvar tetkiklerinde pa-
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sekil 1. Olgunun klinik gorinimii.

toloji bulunmadi. Histopatolojik incelemede, i{ist dermisde sinr-
h, oval veya yuvarlak ve kiigiik nukleuslu, belirgin sitoplaz-
mali, genellikle igsi, bazilari kiiboidal hiicrelerden olusan, kiiciik
kilmeler halinde yer almig hiicresel infiltrasyon goriildi (Se-
kil 2). Yapilan toluidin boyamada bu tanimlanan hiicrelerin, me-
takromatik graniiller  igerdigi saptandi  (Sekil 3). Bu klinik ve
histopatolojik bulgular ile olgu iirtikerya pigmentoza tanis: al-
d]. . .



518 S. PISKIN - A. GORGULU - F. OZYILMAZ - A. OZTURK

Sekil 2. Ust dermisde mast hiicresi infiltrasyonu.
HE, x230.

Sekil 3. Mast hiicresi graniilleri (okla igaretli).
Toluidin, x 720.
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TARTISMA

Urtikerya pigmentoza, olgularin ¢ogunda iki yagindan 6nce baglar
(1-3). Lezyonlar daha ¢ok dogumdan sonraki ilk iki ay igerisinde, bazen
daha geg¢ ortaya ¢ikar; baz1 olgularda lezyonlar dogumda vardir (1-2).
Lezyonlar daha ¢ok govdede, simetrik yerlegimli, ¢ok sayida, kiguik, kir-
muzi-kahverengi, hiperpigmante ve hafif kabarik papillerdir. Bunlarin
lizerine travma uygulanirsa, eritemli lirtiker papiilii geklinde lezyonlar
geligir (Darier belirtisi) (1-3). Govdenin yanisira boyun, sac¢h deri ve eks-
tremiteler sik, avuglar ve ayak tabanlarn ile ag1z ve diger mukozalar sey-

rek olarak tutulur (2). Makiiller ve papiillerle birlikte plaklar ve nodiiller
de goriilebilir (1,2). Iki yagin altindaki olgularda, varolan lezyonlarin

izerinde vezikiil ve bl gelisimi siktir (2-4). Cocukluk gaginin bullii has-
taliklarinin arasinda iirtikerya pigmentoza da yer alir (8-9).

Cocuklukta goriilen iirtikerya pigmentoza olgularinin ¢ogunda lez-
yonlar adolesan ¢agda kaybolur, bazen erigkin yagta da devam edebilir;

bazilarinda ise sistemik lezyonlar ortaya ¢ikar (1-3). Erigkin yagta ortaya
cikan lirtikerya pigmentoza olgularinda lezyonlar kahcidir, olgularin

%10'unda sistemik lezyonlar belirir (2-4). Sistemik tutulum, yetigkinler-
de baslayan olgularda ¢ocuklukta baglayan olgulardan 8 kat daha tazla
olmaktadir (5). Urtikerya pigmentoza olgularinda az sayida oliim de bil-
dirilmigtir (2-4). |

‘Hastalarin ¢ogunda ¢ok az semptom vardir veya hi¢ semptom yok-
tur, ticte biri kasinti ve flushdan yakinirlar (1-2). Flush; sicak banyo, hav-

luyla silinme, baharath gidalar, peynir, alkol, mortin, aspirin, atropin,
polimiksin B gibi ilaglarla ortaya gikabilir. Sistemik tutulumda en sik ke-
mik, karaciger, dalak ve GIS etkilenir ve tutulan organa gore semptom-

lar bulunur (1-2-4).

Urtikerya pigmentozanin histopatolojik 6zelligi dermisde igsi ya da
kiiboidal olabilen mast hiicrelerinin gruplar veya nodiller tarzinda yer
almasidir. HE boyal preparatlarda bu hiicreler fibroblastlara ¢ok ben-
zer, ancak toluidin veya giemsa boyasi ile sitoplazmalarindaki metakro-
matik graniillerin gosterilmesi tam1 koydurucudur. Histopatolojik tipleri

kisaca sOyle 6zetlenebilir (10):

1. Makiilopapiiler tip: Mast hiicreleri dermisin lgte bir ast kismina
lokalize olup 6zellikle damar gevrelerinde yogunlagmaktadir.

2. Nodiiler tip: Bu form tek biiyiik bir nodiil seklinde olabileceg) gi-
bi multipl kiigiik nodiiller seklinde de olabilir. Mast hiicre infiltrasyonu
dermisin tiim katlarini, hatta subkutan yag dokusunu tutabihr.
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3. Diffuz eritrodermik tip: Mast hiicre infiltrasyonu bu 'tipte de iist
dermise lokalizedir, ancak infiltrasyon bant geklinde kesintisiz yogunluk
gostermektedir.

4. Biilloz tip: Cocukluk ¢aginda goriilen Urtikerya plgmentozalarm
nodiiler veya eritrodermik formlarinda bazen subepidermal biil geligebi-

lir. Biil kavitesinde siklikla mast hiicreleri ve eosinofiller bulunabilir.

Olgumuz, lezyonun sadece iist dermiste lokalize olmas: ve infiltras-
yonun kiigiik gruplar halinde, 6zellikle damar gevrelerinde yer almas:
nedeniyle makiilopapiiler tipe uymaktadir.

Baglangi¢ yasi, lezyonlarin 6zelligi ve yerlegimi, Darier belirtisinin
pozitif olugu, histopatolojik bulgular: ile olgumuz, literatiire uyumlu,

sistemik tutulum géstermeyen bir ¢ocukluk ¢ag: iirtikerya pigmentoza
olgusudur. Olgu, nadir goriilmesi, nedeniyle ilging bulunmustur.
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