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OZET

Mast hiicre hastaligi  (Urtikerya pigmentoza) doku
mast hlicrelerinin infiltrasyonuyla karakterize olan klinik
antitelerin genis bir spektrumunu icerir. Etyolojisi bilinme-
mektedir. Mast hiicre prollferasyonu yalniz deride ol-
mayip, gastrointestinal sistem, lenf nodiilleri, kemikler,
kan, karaciger ve dalak gibi diger organ sistemleriyle de
ilgili olabilir.
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Mastositozis lokal ve sistemik mast hicre birikimi
icin kullanilan bir terimdir. Bu hastaligin deri bulgularina
trtikerya pigmentoza denir. Urtikerya plgmentozanin
adult ve juvenll olmak (zere Iki dzel formu gériilir. Co-
cukluk déneminde gorilen tipler: Jeneralize erlpslyon
pseudoksantomatéz mastositozis, soliter mastositoma
ve diffiz kutan6z mastositozdur. Kutanéz lezyonlar
yasamin erken ddéneminde baslar. Vakalarin yaklasik
yarisi 6 ayliktan O6nce baslangi¢ yasi gOsterir ve 1/4
hastada puberte dncesi ortaya g¢ikar. Kutanéz lezyonlar
mak(l, papil, nodul, plak, vezikiil ve biilleri igerir. Na-
diren telenjlektazl, petesi, eklmoz olabilir. Lezyonlara
sertce bastirildiginda veya kuvvetlice sirtme hareketi
uygulandiginda gevresi eritematdéz bir halka ile cevrili
Urtiker lezyonu gelisir (Darrier belirtisi) (1-4).

Mast hicre prollferasyonu yalniz deride olmayip,
santral sinir sistemi hari¢ herhangi bir organ sisteminde
goriilebilir. Bébrek, karaciger, dalak kemik iligi, gastro-
intestinal sistem ve lenf nodlari tutulabilir. Sistemik tu-
tulum adult baglangi¢ gdsteren hastalarda daha sik go6-

Gelis Tarihi: 21.2.1994 Kabul Tarihi: 2.6.1994

Yazigsma Adresi: Dr.Neva DENIZ
Ankara Numune Hastanesi
Dermatoloji Klinigi, ANKARA

Turk J Dermatol 1994, 4

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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rilen bir bozukluktur. Bununla beraber juvenil dissé-
mine tipin %10'u sistemik tutuluma gidebilir. Ancak sis-
temik tutulum olmaksizin mast hicre mediatérlerine
bagli pruri, epizodik flasing, bulanti, kusma, dlyare, ab-
dominal agri, tasikardi, senkop, hipotansiyon, basagrisi,
dikkat daginikhigi, dispne, vizing gibi semptomlar gdézle-
nebilir (1,3,5).

Olgu I: G.A. 6 yasinda erkek ¢ocuk. Ailesi tarafin-
dan 1 yasindan beri farkedilen govde ust kisimlarindaki
kahverengi lekeler ve burnundaki kahverengi-sarimsi
deriden hafif kabarik lezyon agisindan degerlendirilmesi
icin poliklinigimize getirildi. Hastanin zaman, zaman
kasinti sikayeti oldugu, kasintisinin sicak havalarda ve
guneste arttigi 6grenildi. Lezyonlarda 1 yasindan bu-
gune kadar bir artma olmadigi, sirt bdlgesindeki bazi
lezyonlarin kayboldugu ifade ediliyordu.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde: Tansiyon ar-
tériel: 100/60 mm Hg, nabiz: 92/daklka olarak &lgildi.
Sistemik muayenesinde herhangi bir patoloji yoktu.

Dermatolojlk muayenede: Saglar dogaldi, sagl de-
ride kahverengi-kirmizi makadller mevcuttu. Yuzde burun
Uzerinde 1x0.5 cm c¢apta kahverengi renkte papiller
lezyon, alin bdlgesinde de kahverengi birka¢ adet ma-
kal tespit edildi (Sekil 1). Ayni lezyonlardan gdvdenin
Ust kisimlarinda da degisik caplarda ve c¢ok sayida goz-
lendi. Lezyonlara yapilan travmayla Darrier belirtisi
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Il. vaka: A.B. 7 yasinda erkek gocuk. Ailesi tara-
findan ayak Ustlerinde, topukta i¢i su dolu kabarciklar,
govdede kahverengi lekeler ve bacak Ustlerindeki kir-
mizi, deriden kabarik lezyonlar i¢in poliklinigimize getiril-
di. Anamnezinden godvdedeki ve bacak Ustindeki lez-
yonlarin 2.5 yasindan beri oldugu, ancak ayak Ustinde-
ki, topuktakilerln birka¢ haftadir devam ettigi 6grenildi.
Ayrica hastanin ailesi 6zellikle sicak ortamda lezyon-
larin kizardigini ve kasinti olustugunu ifade etti.

Yapilan fizik muayenede tansiyon arteriel 100/60
mm Hg, nabiz 85/dakikada olarak alindi. Sistemik
muayenede patolojik bulgu saptanamadi.

Dermatolojik muayenede: Saglar ve saclideri
dogaldi. Yuzde sag g6z altinda bir adet spider angiom
mevcuttu. Sirtta morkirmizi renkte deriden hafif kabarik
0.5x0.5 cm lezyon ve yaninda kirmizi-kahverengl
renkte birkag mm'lik papul mevcuttu.

Ayak Ustlerinde daha o6nce g¢ikan vezikil ve faul-
lere ait kahverengi makdaller, bacak 6ényuzinde birkag
adet kirmizi papul saptandi. Darrier belirtisi (+), dermo-
graflzmde belirgin bir (+)'lik yoktu (Sekil 3,4).

Sekil 1. 1. olguya ait burun ve alindaki kahverengi makulopopu-
ler lezyonlar.

Sekil 3. Il olgudaki daha 6nce ¢ikan vezikillere ait hiperpig-
mente makdller.

Sekil 2. |. olguda Darier belirtisi.

(+)'ti. Ayrica siddetli bir dermograflzm vardi (Sekil 2).
Hastadan sistemik tutuluma ait herhangi bir sikayet
anamnezi alinamadi. Yapilan rutin laboratuar bulgula-
rinda (Tam kan, tam idrar, karaciger ve bobrek fonk-
siyonlari) herhangi bir patoloji saptanmadi. Hastadan
ailesi kabul etmediginden biopsi yapilamadi. Sekil 4. |l. olguda Darier belirtisi.
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Sekil 5. Il olgunun histopatolojik gérinimu.

Yapilan histopatolojik tetkik sonucu: Kesitlerde
keratinize gok katli yassi epltel altinda Ust dermiste da-
marlar gevresinde yogunlasan mononukleer iltihabi huc-
re infiltrasyonu lizlenmektedir. Yapilan Toluidin Blue
boyasinda 6zellikle damarlar etrafinda yogunlasan ba-
zofillk nikleuslu, stoplazmalarinda fusya rengi granuller
olan spindle sekilli mast hicreleri gézlenmekledir (Sekil
5).

Tani: Makulopapuler tip urtikarya pigmentoza
(ANH. biopsi no: 5647/1993).

TARTISMA

Urtikerya pigmentoza etyolojisi kesin olarak bilin-
meyen bir hastaliktir. Mastositozisin baslangici tim va-
kalarin %55'de dogumla - 2 yas arasindadir. 15 yas
dncesi hastalik gelisimi %10'dur. En yaygin formu urti-
karya pigmentozadir (3,6,7). Bizim her iki olgumuzunda
baslangi¢ yaslar literatire uygundu.

Pediatrik baslangi¢c gdsteren mastositozisin tipik
presentasyonu soliter mastositoma, Urtikarya pigmento-
za veya daha az siklikla diffiz kutandéz mastositozistir.
Ozellikle infantlarda billéz eripsiyonlar gérilebilir. Ve-
zIkil ve bul hastaligin ilk isareti olabilir. Bunlar nadiren
unllateral yerlesebilir. 2 yas sonrasi vezikilasyon nadi-
ren gelisebilir (3,6,8,9).

7 yasindaki Il. olgumuzda 2,5 yasindan beri sime-
trik vezikllo-billoz lezyonlar mevcut olup, bu tip lez-
yonlarin goérilme yasi literatlr ile uyumlu degildir.

Klasik lezyonlarda Darrier isareti (+)tir. Dermogra-
flzm hastalarin yaklasik %50'sinde mevcuttur (1,4,8).
Dermografizm I. olgumuzda siddetli (+) iken, Il. olguda
hafif olarak saptandi.
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Lezyonlar vicudun herhangi bir yerinde ve muko-
za! membranlarda olabilir. Cocukluk déneminde gori-
len urtikarya pigmentoza da buylk hiperpigmente ma-
kaller siktir ancak predominant olarak kigiuk makdller
de gorilebilir. Blayik makdadller daha ¢ok yliz ve alinda
yerlesir (8). |. olgumuzda sach deri, alin ve gdvdenin
Ust kisminda kahverengi makdaller lezyonlar mevcuttu.

Mast hlcre hastaliginin prognozu g¢ocuklarda
degisiklik gosterebilir. Adolesan ¢agda olgularin yarisin-
da lezyonlar ve semptomlar rezolisyona ugrar. Derinin
friksiyonu, hava sicakligindaki degisiklikler, ethanol, bazi
ilaglar, baharath yiyecekler ve sicak icecekler hastaligi
alevlendirebilir (3,4,6).

Generalize tip mast hiicre hastaliginda basarili bir
tedavi yoktur. Antihistaminikler ve antiserotonin ilaglar
(siproheptadin) kasintiyi, Urtikeri ve flagingi azaltabilir.
Oral yolla kullanilan disodyum kromoglikat ve PUVA ile
basarili sonuglar alinmistir. Potent topikal kortl-
kosteroidler ve intralezyoner triamsinolon asetonid ile
tedavi olduk¢a fayda saglamistir (1,3).

Urltikerya pigmentoza ender gérillen ve pekgok
hastalikla karisan bir klinik tablo sergilediginden, I. ol-
gumuzda sag¢h deri tutulumunun Il. olgumuzda vezikl-
lo-bulloz lezyonlarin olmasinin ilging olabilecegini
dusunerek bu iki olguyu sunmayi uygun bulduk ve lite-
ratird tekrar gézden gegcirdik.
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