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ÖZET 
Mast hücre hastalığı (Ürtikerya pigmentoza) doku 

mast hücrelerinin infiltrasyonuyla karakterize olan klinik 
antitelerin geniş bir spektrumunu içerir. Etyolojisi bilinme­
mektedir. Mast hücre prollferasyonu yalnız deride ol­
mayıp, gastrointestinal sistem, lenf nodülleri, kemikler, 
kan, karaciğer ve dalak gibi diğer organ sistemleriyle de 
ilgili olabilir. 

Anahtar Kelime: Ürtikerya pigmentoza 

T Klln Dermatoloji 1994,4:107-109 

SUMMARY 
Afasf cell disease which is characterized by infilt­

ration of tissue mast cells Includes a wide spectrum of 
clinical entitles. The etiology is unknown. Mast cell proli­
feration may occur not only in the skin but may involve 
other organ systems as the lymph nodes, gastrointestinal 
system, bones, blood, liver and spleen as well. 
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Mastositozis lokal ve sistemik mast hücre birikimi 
İçin kullanılan bir terimdir. Bu hastalığın deri bulgularına 
ürtikerya pigmentoza denir. Ürtikerya plgmentozanın 
adult ve juvenll olmak üzere İki özel formu görülür. Ço­
cukluk döneminde görülen tipler: Jeneralize erüpsüyon 
pseudoksantomatöz mastositozis, soliter mastositoma 
ve diffüz kutanöz mastositozdur. Kutanöz lezyonlar 
yaşamın erken döneminde başlar. Vakaların yaklaşık 
yarısı 6 aylıktan önce başlangıç yaşı gösterir ve 1/4 
hastada puberte öncesi ortaya çıkar. Kutanöz lezyonlar 
makûl, papül, nodul, plak, vezikül ve bülleri İçerir. Na­
diren telenjlektazl, peteşi, eklmoz olabilir. Lezyonlara 
sertçe bastırıldığında veya kuvvetlice sürtme hareketi 
uygulandığında çevresi eritematöz bir halka ile çevrili 
ürtiker lezyonu gelişir (Darrier belirtisi) (1-4). 

Mast hücre prollferasyonu yalnız deride olmayıp, 
santral sinir sistemi hariç herhangi bir organ sisteminde 
görülebilir. Böbrek, karaciğer, dalak kemik İliği, gastro­
intestinal sistem ve lenf nodları tutulabilir. Sistemik tu­
tulum adult başlangıç gösteren hastalarda daha sık gö-
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rülen bir bozukluktur. Bununla beraber juvenil dissé­
mine tipin %10'u sistemik tutuluma gidebilir. Ancak sis­
temik tutulum olmaksızın mast hücre mediatörlerlne 
bağlı pruri, epizodik flaşlng, bulantı, kusma, dlyare, ab­
dominal ağrı, taşikardi, senkop, hipotansiyon, başağrısı, 
dikkat dağınıklığı, dlspne, vlzing gibi semptomlar gözle­
nebilir (1,3,5). 

Olgu I: G.A. 6 yaşında erkek çocuk. Ailesi tarafın­
dan 1 yaşından beri farkedilen gövde üst kısımlarındaki 
kahverengi lekeler ve burnundaki kahverengi-sarımsı 
deriden hafif kabarık lezyon açısından değerlendirilmesi 
için polikliniğimize getirildi. Hastanın zaman, zaman 
kaşıntı şikayeti olduğu, kaşıntısının sıcak havalarda ve 
güneşte arttığı öğrenildi. Lezyonlarda 1 yaşından bu­
güne kadar bir artma olmadığı, sırt bölgesindeki bazı 
lezyonların kaybolduğu İfade ediliyordu. 

Hastanın yapılan fizik muayenesinde: Tansiyon ar­
tériel: 100/60 mm Hg, nabız: 92/daklka olarak ölçüldü. 
Sistemik muayenesinde herhangi bir patoloji yoktu. 

Dermatolojlk muayenede: Saçlar doğaldı, saçlı de­
ride kahverengi-kırmızı makûller mevcuttu. Yüzde burun 
üzerinde 1x0.5 cm çapta kahverengi renkte papüler 
lezyon, alın bölgesinde de kahverengi birkaç adet ma­
kûl tespit edildi (Şekil 1). Aynı lezyonlardan gövdenin 
üst kısımlarında da değişik çaplarda ve çok sayıda göz­
lendi. Lezyonlara yapılan travmayla Darrier belirtisi 
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Şekil 1. I. olguya ait burun ve alındaki kahverengi makulopopu-
ler lezyonlar. 

Şekil 2. I. olguda Darier belirtisi. 

(+)'ti. Ayrıca şiddetli bir dermograflzm vardı (Şekil 2). 
Hastadan sistemik tutuluma ait herhangi bir şikayet 
anamnezi alınamadı. Yapılan rutin laboratuar bulgula­
rında (Tam kan, tam idrar, karaciğer ve böbrek fonk­
siyonları) herhangi bir patoloji saptanmadı. Hastadan 
ailesi kabul etmediğinden biopsi yapılamadı. 
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II. vaka : A .B . 7 yaşında erkek çocuk. Ai lesi tara­
fından ayak üstlerinde, topukta içi su dolu kabarcıklar, 
gövdede kahverengi lekeler ve bacak üstlerindeki kır­
mızı, deriden kabarık lezyonlar için polikliniğimize getiril­
di. Anamnezinden gövdedeki ve bacak üstündeki lez-
yonların 2.5 yaşından beri olduğu, ancak ayak üstünde­
ki, topuktakilerln birkaç haftadır devam ettiği öğrenildi. 
Ayrıca hastanın ailesi özellikle sıcak ortamda lezyon-
ların kızardığını ve kaşıntı oluştuğunu ifade etti. 

Yapılan fizik muayenede tansiyon arteriel 100/60 
mm Hg, nabız 85/dak ikada olarak al ındı. S is temik 
muayenede patolojik bulgu saptanamadı. 

Dermatoloj ik muayenede : Saçlar ve saç l ıder i 
doğaldı. Yüzde sağ göz altında bir adet spider angiom 
mevcuttu. Sırtta morkırmızı renkte deriden hafif kabarık 
0.5x0.5 cm lezyon ve yanında k ı rmız ı -kahverengl 
renkte birkaç mm'lik papül mevcuttu. 

Ayak üstlerinde daha önce çıkan vezikül ve faul­
lere ait kahverengi makûller, bacak önyüzünde birkaç 
adet kırmızı papül saptandı. Darrier belirtisi (+), dermo-
graflzmde belirgin bir (+)'lik yoktu (Şekil 3,4). 

Şekil 3. II. olgudaki daha önce çıkan veziküllere ait hiperpig-
mente makûller. 

Şekil 4. II. olguda Darier belirtisi. 
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Şekil 5. II. olgunun histopatolojik görünümü. 

Yapılan histopatoloj ik tetkik s o n u c u : Kesitlerde 
keratlnize çok katlı yassı epltel altında üst dermişte da­
marlar çevresinde yoğunlaşan mononükleer iltihabı hüc­
re infiltrasyonu İzlenmektedir. Yapılan Toluidin Blue 
boyasında özellikle damarlar etrafında yoğunlaşan ba-
zofillk nükleuslu, stoplazmalarında fuşya rengi granüller 
olan spindle şekilli mast hücreleri gözlenmekledir (Şekil 
5). 

Tanı: Makülopapuler tip ürt ikarya p igmentoza 
(ANH. biopsi no: 5647/1993). 

TARTIŞMA 
Ürtikerya pigmentoza etyolojisi kesin olarak bilin­

meyen bir hastalıktır. Mastositozisin başlangıcı tüm va­
kaların %55'de doğumla - 2 yaş arasındadır. 15 yaş 
öncesi hastalık gelişimi %10'dur. En yaygın formu ürti­
karya pigmentozadır (3,6,7). Bizim her iki olgumuzunda 
başlangıç yaşları literatüre uygundu. 

Pediatrik başlangıç gösteren mastositozisin tipik 
presentasyonu soliter mastositoma, ürtikarya pigmento­
za veya daha az sıklıkla diffüz kutanöz mastositozistir. 
Özellikle infantlarda büllöz erüpsüyonlar görülebilir. Ve-
zlkül ve bül hastalığın ilk işareti olabilir. Bunlar nadiren 
unllateral yerleşebilir. 2 yaş sonrası vezikülasyon nadi­
ren gelişebilir (3,6,8,9). 

7 yaşındaki II. olgumuzda 2,5 yaşından beri sime­
trik vezikülo-bülloz lezyonlar mevcut olup, bu tip lez-
yonların görülme yaşı literatür ile uyumlu değildir. 

Klasik lezyonlarda Darrier işareti (+)'tir. Dermogra-
flzm hastaların yaklaşık %50'sinde mevcuttur (1,4,8). 
Dermografizm I. olgumuzda şiddetli (+) iken, II. olguda 
hafif olarak saptandı. 
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Lezyonlar vücudun herhangi bir yerinde ve muko­
za! membranlarda olabilir. Çocukluk döneminde görü­
len ürtikarya pigmentoza da büyük hiperpigmente ma­
kûller sıktır ancak predominant olarak küçük makûller 
de görülebilir. Büyük makûller daha çok yüz ve alında 
yerleşir (8). I. olgumuzda saçlı deri, alın ve gövdenin 
üst kısmında kahverengi makûller lezyonlar mevcuttu. 

Mast hücre hastal ığının prognozu çocuklarda 
değişiklik gösterebilir. Adolesan çağda olguların yarısın­
da lezyonlar ve semptomlar rezolüsyona uğrar. Derinin 
friksiyonu, hava sıcaklığındaki değişiklikler, ethanol, bazı 
ilaçlar, baharatlı yiyecekler ve sıcak içecekler hastalığı 
alevlendirebilir (3,4,6). 

Generalize tip mast hücre hastalığında başarılı bir 
tedavi yoktur. Antihistaminikler ve antiserotonin ilaçlar 
(siproheptadin) kaşıntıyı, ürtikeri ve flaşingi azaltabilir. 
Oral yolla kullanılan dısodyum kromoglikat ve P U V A ile 
başarı l ı sonuçlar a l ınmışt ı r . Potent topikal kort l-
kosteroidler ve intralezyoner triamsinolon aseton id ile 
tedavi oldukça fayda sağlamıştır (1,3). 

Ürltikerya pigmentoza ender görülen ve pekçok 
hastalıkla karışan bir klinik tablo sergilediğinden, I. ol­
gumuzda saçlı deri tutulumunun II. olgumuzda vezikü­
lo-bülloz lezyonların olmasının i lginç olabi leceğini 
düşünerek bu iki olguyu sunmayı uygun bulduk ve lite­
ratürü tekrar gözden geçirdik. 
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