Cocukluk ¢aginda urtikerya pigmentoza:

Iki olgu sunumu
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Mastositoz, deride ve bazen de diger organlarda ¢ok sayida normal gorinisli mast hic-
resinin bulunmasi ile karakterizedir. Pediatrik hastalarda, tipik olarak asemptomatik veya
minimal semptomlu olan ve adolesan donemde diizelen Urtikerya pigmentoza seklindeki deri
tutulumu, en yayginidir. Burada, urtikerya pigmentozali iki gocuk olgu sunuldu.

Anahtar sézciikler: Urtikerya pigmentoza, cocukluk ¢ag, cilt biyopsisi

SUMMARY

Mastocytosis is characterized by an excessive number of apparently nomal mast cells in
the skin and occasionally in other organs. In pediatric patients, cutaneous involvement is
most prevalent in the form of urticaria pigmentosa, which is typically asymptomatic or
minimally so with resolution by adolescence. Here, two pediatric cases with urticaria
pigmentosa were reported.

e-posta: duygu74olmez@yahoo.com

Mastositozlar cesitli doku ve/veya organlarda mast
hicresinin idiyopatik proliferasyonu sonucu gelisen nadir
bir hastalik grubudur. Mastositozlarin, mast hiicre biyime
faktorinin derideki metabolizmasinin degismesine bagh
gorilebilecegi distnilmektedir (1). Mast hiicreleri der-
mise, solunum sistemine, gastrointestinal sisteme, genito-
Uriner mukozaya, kan damarlari, lenfatikler ve periferik
sinirlerin komsuluguna dagilmiglardir (2). Anormal mast
hicre birikiminin en sik gorildigi yer deri olup buradaki
hastalik deri mastositozu olarak adlandirilir (3). Deri
mastositozu klinik olarak lg¢ gruba ayrilir. Urtikerya pig-
mentoza en sik gorilen formudur, bunu goérilme sikligina
gore mastositom ve difliz deri mastositozu izler (4-6). Bu
makalede urtikerya pigmentoza tanisi alan iki gocuk olgu
sunuldu.

© 2007 DEU TIp FAKULTESI DERGISI

Key words: Urticaria pigmentosa, childhood, skin biopsy

OLGU 1

Alti aylik erkek hasta bir aydir mevcut olan kasintih

deri dokintileri nedeni ile Cocuk Allerji Bolimi’ne
getirildi. Tim vicudunda, Uzeri hafif skuamh ve eritemli,
punktat karakterde papuler dokintileri olan hastanin
diger fizik muayene bulgulari olagan idi (Resim 1). Tam
kan sayiminda hemoglobin (Hb): 10,6 g/dL, hematokrit
(Hct): %32,2, ortalama eritrosit hacmi (OEH): 62,9 fL,
ortalama eritrosit hemoglobini (OEHDb): 20,6 pg, ortalama
eritrosit hemoglobin konsantrasyonu (OEHbC): 32,8 g/dl,
22.000/mm?’,

690.000/mm?®, eritrosit sayisi: 5.1X10° mm?® saptand.

beyaz kire sayisi: trombosit  sayisi:
Periferik yaymasinda %76 lenfosit, %16 polimorf nivel
I6kosit, %4 mono-sit, %4 eozinofil ve yer yer hedef

hlcreler goruldi, atipik hicreye rastlanmadi. Darier’'s
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belirtisi pozitif saptanan has-tanin cilt biyopsisindeki mast
hicrelerinden olusan difiiz infiltrat, Urtikerya pigmentoza
ile uyumlu bulundu. Mas-tositoz agisindan yapilan
abdominopelvik ultrasonogrofisi normal saptandi. Hastaya
kasintili cilt lezyonlari nedeni ile ketotifen baslandi ve

takibe alindi.

Resim1. Uzeri hafif skuaml ve eritemli olan papiller cilt lez-
yonlari

OLGU 2

Onlg¢ ayhk kiz hasta, kasintili deri lezyonlari nedeni ile
hastanemiz Cocuk Acil Servisine getirildi. Oykisiinden;
deri lezyonlarinin postnatal 10. gliinden itibaren var ol
dugu, baslangigta hafif kirmizi olan lezyonlarin renginin,
ikinci aydan itibaren kahverengiye doénistigi o6grenildi.
Fizik muayenesinde tim vicutta ¢ok sayida makilo-
papller hiperpigmente cilt lezyonlar saptandi. Darier's
belirtisi pozitif bulundu. Laboratuvarinda Hb: 10,1 g/dl,
Hct: %31, BK: 9500/mm?®, trombositler: 410.000/mm?,
OEH: 60,8 fL, OEHb: 19,2 pg, OEHbC: 31,6 g/dl, eritrosit
sayisi: 5.2X10%mm®, RDW: 17,3 bulundu. Cilt biyopsisi
Urtikerya pigmentoza ile uyumlu olan hastaya ketotifen
baslandi, kasintisinin devam etmesi Uzerine hidroksizine
gecildi.

TARTISMA

Deri mastositozu nadir, siklikla sporadik olarak gorilen bir
hastaliktir. Bugline dek 50 ailesel olgu bildiriimistir ve
hastalik Glu-839-Lyc c-kit mutasyonu ile iligkilendirilmistir
(7,8). Goriilme sikliginin, ilk kez gorilen pediatrik derma-
toloji hastalari arasinda 1:500 oraninda oldugu bildiri
mektedir (4). Ben-Amitai ve ark. erkek/kiz oranini 1,5:1,
Kiszewski ve ark. ise 1,8:1 olarak saptamiglardir (4,9). En
sik goérllen mastositoz olan ve her iki hastamizda da g&-
rulen Urtikerya pigmentoza, deri mastositozlarinin %58,4 —
90’in1 olusturur (4,10,11). Bununla birlikte Hannaford ve
ark. 173 deri mastositozlu ¢ocuk olguyu degerlendirdikleri
calismalarinda %51’inin mastositom, %47’sinin Urtikerya
pigmentoza, u¢ olgunun da difiz deri mastositozu oldu-
gunu bildirmiglerdir (12).

Resim 2. Hiperpigmente makulopapuler lezyonlar



Urtikerya pigmentoza dncelikle infant ve cocuklarda
goralir. Lezyonlar dogumda da varolabilmekle birlikte sik-
likla yasamin ilk aylarindan iki yasina dek olan dénemde
ortaya cikar (1). Ben-Amitai ve ark, deri mastositozlu 180
gocuktan %20’sinde Urtikerya pigmentoza lezyonlarinin
dogumda, geri kalaninin da buyik oranda yasamin ilk yi-
linda ortaya c¢iktigini gostermislerdir (9). Hannaford ve
ark.nin galismasindaki 173 deri mastositozlu gocugun %
87’sinde de lezyonlar yasamin ilk alti ayinda ortaya ¢ik-
mistir (12). Bizim olgularimizda da lezyonlarin yasamin ilk
alti ayinda ortaya ¢iktigr gérilmustir.

Urtikerya pigmentozali olgularda lezyonlar makiiler,
papuler veya nodiler olabilir, boyutlari birkag milimetre ile
birka¢c santimetre arasinda, renkleri sarimsi kahverengi-
den koyu kahverengiye dek degisebilir. Keratinositlerden
salinan mast hiicre buyume faktérinin, mast hicrelerin
proliferasyonunu stimiile ettigi ve melanositlerden melanin
yapimini arttirdigi bildirilmektedir. Bazen seyrek bazen de
cok sayida olan lezyonlar siklikla simetrik olarak dagilirlar,

Tablo. Deri mastositozunun klinik tipleri

el ayasli, ayak tabani, yiz ve mukéz membranlar bazen
korunabilir (1). Her iki hastamizda da oldugu gibi lezyonla-
rin gogu govde ve ekstremitelere dagiimistir (9). Bazi ol
gularda bulloz veya urtikeryal lezyonlar erken dénemde
solup sonradan hiperpigmentasyon goésterirler, bazilarinda
ise baslangi¢ lezyonlari hiperpigmentedir. ikinci olgu-
muzda cilt lezyonlarinin iki ayliktan itibaren hiperpigmen-
tasyon gosterdigi dikkati gekmistir. Vezikiller siklikla iki
yasindan sonra goralir (1).

Isi, soguk, basing gibi fizik stimuluslarla karsilasinca
deride lokalize uUrtiker meydana gelmesine “Darier’s belir-
tisi” denir. Kiszewski ve ark. serilerinde deri mastositoziu
71 gocugun %94’linde Danier’'s belirtisi saptanmistir. Ok
dukca spesifik olan bu bulgunun sensitivitesi yuksek
degildir, dolayisi ile negatif olmasi mastositozu ekarte
ettirmez (4). Bizim her iki olgumuzda da “Darier’s belirtisi”
pozitif bulunmustur. Fizik stimulus sonrasi lokalize veya
yaygin kasinti da Urtikerya pigmentozali hastalarda sik
gorilir (1). Urtikerya pigmentozanin klinik olarak diger
deri mastositozlarindan farki Tablo’da verilmistir (4,5).

Urtikerya pigmentoza

Genellikle multiple lezyonlar, hafif semptomlar
Makdul, plak veya nodul

Visseral veya kemik tutulumu nadirdir ve beniyndir.
Arasira kasinti, flagsing, diyare gorulir.

Prognoz: iyi, %80 olguda kendiliginden iyilesir.

Mastositom

Bir veya iki lezyon: Noddl, plak veya makaiil, siklikla vezikdl
Kasinti, flasing, diyare nadirdir.

Visseral ve/veya kemik iligi tutulumu yoktur.

Prognoz: Cok iyi, cogu olguda kendiliginden iyilesir.
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Difuz deri mastositozu
Diftiz deri infiltrasyonu (k6sele deri), eritem, vezikdl

Kasinti, flaging, diyare, anemi, intestinal kanama ve hipovolemik sok gibi

komplikasyonlar sik
Visseral ve/veya kemik iligi tutulumu sik ve beniyn

Prognoz: Kétii, biiller kaybolmaya egilimlidir. Urtiker, hiperpigmentasyon ve sert

deri devam eder. Neonatal baslangigta fetal seyredebilir.

Mast hicrelerinin cilt dokusu digindaki yerlerde top-
lanmasi sonucu gorllen ve mastositozlu hastalarin %5-
10’unu olusturan sistemik mastositoz, ¢ocuklarda erigkin-
lerden ¢ok daha nadirdir. Bu hastalarda asemptomatik
kemik lezyonlar olabilir ve radyolojik olarak osteoporotik
veya osteosklerotik alanlar seklinde gérilebilir. Gastro-
intestinal tutulumu olan hastalar diyare, steatore ve peptik
Ulser ile kargimiza cikabilir. Mast hicre infiltrasyonu ve
fibrozis sonucu hepatosplenomegali gorilebilir. Anemi,
I6kositoz, eozinofili sistemik mastositozlu hastalarin
1/3’inde saptanabilir (1). Deri mastositozlu ¢ocuklarda ise
sistemik tutulum oldukg¢a nadirdir (13). Nadir ve gorildi-
glnde kisa sureli olan hematolojik anomaliler, kemik iligi
hastaliklari, gastrointestinal tutulum ve hepatosplenome-
gali, cogu olguda spontan iyilesme gosterir (14). Deri
mastositozlu gocuk olgularda sistemik tutulum varliginda
anemi, eozinofili ve trombositopeninin gorildigi bildiril-
mektedir (10). Bir ¢alismada, deri mastositozlu ¢ocuk o}
gularda %10,7 oraninda eozinofili, %21,4 oraninda anemi,
%3,5 oraninda trombositopeni saptandigi bildiriimistir (4).
Azana ve ark.nin urtikerya pigmentozali 67 ¢ocuktan olu-
san serilerinde sadece (¢ hastada hafif derecede anemi
gOérmislerdir. Bizim hastalarimizda hematolojik  bir
anomali saptanmadi. Hastalarimizdaki aneminin talasemi
tastyicihgr ile iligkili oldugu dusundldi. Hastalarimizda
Oykl, fizik muayene ve laboratuvar verilerine gore
mastositoz disUndlmedigi igcin kemik iligi aspirasyonu
yapilmadi, iskelet grafileri gektirimedi. Kemik degisiklikleri
pediatrik hastalarda genellikle gegici ve asemptomatiktir.

Azana ve ark. 67 Urtikerya pigmentozali hastaya iskelet

grafileri c¢ektirmis ve olgularin sekizinde mastositozla
iliskili kemik anomalisi saptamislardir (10). Gastointestinal
tutulum da bu gocuklarda nadirdir. Kiszewski ve ark. deri
mastositozlu gocuklarda %19,5 oraninda diyare varligi
(4). Bizim
gastrointestinal tutulumu gdsteren bir bulgu da mevcut

go6zlemlemiglerdir hastalarimizda
degildi. Cocukluk gaginda deri mas-tositozlu hastalarda
hepatomegali ve splenomegali goriil-digliine dair az veri
mevcuttur. Kiszewski ve ark. deri mastositozlu 71 gocugu
incelemisler ve %17,3 oraninda hepatomegali, %6,5
belirtmiglerdir (4).
ve splenomegali

oraninda splenomegali goérduklerini
Bizim hastalarimizda hepatomegali

saptanmadi.

Kasinti, deri mastositozlu hastalarda en sik gorilen
semptomdur. Kiszewski ve ark, deri mastositozlu ¢ocuk
hastalarda %61 oraninda kasinti gérduklerini belirtmisler-
dir (4). Bizim hastalarimizda da kasinti en 6nemli semp-
tom idi. Agir mastositozlu hastalarda daha sik goérilmekle
birlikte, anormal mast hicre birikimi olan urtikerya pig-
mentozali hastalarda da nadir de olsa baz fizik stresler
sonucu histamin, heparin ve prostaglandinler agiga cika-
bilmekte ve flaging, hipotansiyon, senkop ve sok gorile-
bilmektedir (1,15).

Karakteristik deri bulgulari ve “Darier’s belirtisi” olma-
yan hastalarda mastositoz tanisini koymak zor olabilir.
Mastositoz tanisini koymada ug kriterden yararlanilabilir:

1. Miimkiin ise deri lezyonunun histopatolojisi,

2. Altta yatan hematolojik bir hastalik olsun olmasin sis-
temik tutulumun histolojik kaniti,

3. Mast hiicre aktivitesinin biyokimyasal géstergeleri.

Her hastada (g kriterin de varligi gerekmemektedir.



Darier’'s belirtisi'nin patognomonik olmadigi durumlarda
mastositoz tanisini dogrulamak amaci ile deri biyopsisi
yapilmahdir. Bizim hastalarimizda Darier’s belirtisi pozitif
idi ve patolojik bulgularla da Urtikerya pigmentoza tanisi
desteklendi. Sistemik mastositoz dusinilen hastalarda
karaciger veya kemik iligi biyopsisi ile artmig mast hiicre-
leri gosterilebilir (16). Deri mastositozu ¢ocukluk gaginda
beniyn bir hastalik oldugundan, deri biyopsisi disinda in-
celeme yapilmasi Onerilmemektedir. ik lezyonlari bes
yastan sonra baslayan ve sistemik bulgular olanlarda ay-
rintil degerlendirme yapilabilir.

Mastositozlu hastalarda flasing olugsmasi; asiri sicak
banyodan, cildin sert sekilde ovalanmasindan, aspirin,
kodein, morfin, alkol, iyot iceren radyokontrast maddeler
gibi ilaglardan korunarak onlenebilir. Semptomatik olan
hastalarda oral antihistaminikler kullaniimalidir. H1 resep-
tér antagonistleri (hidroksizin) ilk secilmesi gereken ilag
lardandir (17). H1 resept6r antagonistlerinin yetersiz kak
dig1 durumlarda kasintlyl veya gastrik hipersekresyonu
kontrol edebilmek igin H2 reseptdér antagonistlerinden ya-
rarlanilabilir. Kromolin sodyum veya ketotifen gibi oral
mast hiicre stabilizatorleri; diyare, kramp, bas agrisi ve
kas agrisi gibi bazi sistemik semptomlarin tedavisinde de
etkili olabilir (1,16).

Urtikerya pigmentozali gocuklarda sistemik tutulum daha
iy
lesmektedir. Buna karsin erigkin hastalarda kendiliginden

az gorllmekte ve hastalik siklikla kendiliginden

iyilesme egilimi azdir ve sistemik tutulum riski yiksektir
(18). Urtikerya pigmentozali ¢ocuk hastalarda puberte ile
birlikte %50 oraninda spontan remisyon goruldigu bildirik
(1).

pigmentasyon kalabilmektedir (16). Kalan diger hastalar

mektedir Remisyona giren hastalarda reziduel
%25 oraninda erigkin dénemde remisyona girmektedirler
(1). Urtikerya pigmentozali iki hastamiz da sistemik buk
gularin gelisimi agisindan takibe alindi. Kasintili kronik cilt
lezyonlari olan sit ¢ocuklarinda drtikerya pigmentoza akla

getirilmelidir.
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