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Ö z e t 

Urtikerya Pigııumtoza tUP) diğer ismiyle diffüz kınıma: 
maslosilosiz, doku ıruısl hücrelerinin çoğalmasıyla karakterize 
elivalüjisi kesin bilinmeyen bir lıasıalıkıır. Maslosilosiz, deriye 
lükali:e olahileceği gibi diğer organ tıılıılıııııları da görüle­
bilir. IH'. mastosilozisin deri lıılııluııııı gösıereıı şeklidir. Yedi 
aylık erkek çocuk tüm vücudunda değişik çapla pajn'iler. yer 
ver ve:iküler \c> aşırı kaşıntılı le:yoıılarla /tolikliııiğimizc 
başvurdu. Diğer slsıeıııik organ tulumu olmayan hastaya, cilt 
hic/ısisinin hislopatolojik incelemesi sonucu UP tanısı kondu. 
Uygulanan lüdroksiziıı ve sijH-ohcjitadin tedavisiyle lezyonlar-
da belirgin bir iyileşme gözlendi. 
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Çocukluk çağında oldukça nadir görülen bir 
hastalık grubu olan mastositozis, doku mast 
hücreler inin organ ve dokularda çoğalmasıyla 
karaktcrıze bir hastalıktır. Urtikerya. pigmentoza 
(ÜP) ise, mastosıtozısinin yaygın deri tutulumu 
gösteren tbrmudur( 1-5). Kl in ik özellikleri ve biop-
si ile ÜP tanısı alan ve tedaviye iyi yanıt veren ye­
di aylık erkek hasta, bu formun sık görülmemesi 
nedeniyle sunulmuştur. 

O l g u 

Yedi aylık erkek çocuk, tüm vücudunda deri­
den kabarık kırınızı-kahverenkli kaşıntılı dökün-
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S u m m a r y 

Urticaria /lignıentosafUP) another name is dill use culc-
ııeoııs mastocytosis, an unusual disorder of unknown aetiology 
charecierizeil by an abnormal proliferation of tissue mast cells. 
Mastocytosis process may be confined to skin or may involve 
multiple organs. UP is purely cutaneous form of mastocytosis. 
A seven months old male child was admitted to our (Hide with 
diffuse, different diameter, red- brownish papules all over at the 
skin, and severe prurilis. Another organs involvement were not 
determined. Hlslo/>atho!ogtc survey showed thai diffuse 
euboidal and polygonal mast cells containing metachromatic 
granules in the dermis. The patient diagnosed as UP, and le­
sions were tes/ıoıuleıl to combine therapy with hydro\ vsine and 
cyproheptadine. 

Key Words: Urticaria pigmentosa. Mast cel l , 
l l j receptor antagonists 
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tüler nedeniyle po l ik l in iğ imize başvurdu . 
Öyküsünden, bu döküntülerin ilk kez iki aylık iken 
ortaya çıktığı öğreni ldi ; döküntüler i nedeniyle 
çeşitli antihistaminik şurup ve kremler kullandığı 
ve lezyonlarm kaşımakla artış gösterdiği öğrenildi. 
Olgumuz aralarında akrabalık bulunmayan anne-
babanın altıncı çocuğu olup, ailede benzer hastalık 
öyküsü yoktu. 

Fizik incelemede; ağırlık: 9700 gr (90. p), 
boy: 73 cm (90. p), baş çevresi: 43 cm (25 p). koltuk 
altı ateşi: 36°C, nabız: 100/dk, kan basıncı: 100/60 
mmFIg ölçüldü. Şuuru açık ve çevresiyle i lgil i olan 
hastanın saçlı deri dahil, sırt, gövde ve bacakların­
da en büyüğü 2-3 cm, en küçüğü 4-5 mm boyut­
larında makülo-papüler hiperpigmenie Iczyonlar 
gözlendi (Şekil 1). Fezyonlar kaşıntılı olup tahriş 
sırasında ürtiker oluşumu (Daricr belirtisi) gözlen­
di. Sistemik incelemesinde kosta-kondral bileşke 
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yerlerinde ele gelen teşbih bulgusu (raşidik rosary). 
her iki kalça ekleminde abdüksiyon kısıtlılığı ve el 
bileklerinde belirgin genişleme dışında patolojik 
bulgu saptanmadı. 

Labaratuvar incelemelerinde; hemoglobin 12.5 
gr/dl. lökosii sayısı 9700/mm 1 , tronıbosil sayısı 
225.()007/mııı ' idi. Pcrıferik kan yaymasında tronı-
bositlerı bol ve kümeli, eritrosit morfolojisi normal 
olup atipik hücre izlenmedi, "fam idrar incelemesi 
ve pıht ı laşma testleri normal bulundu. Kan 
biyokimya incelemelerinde ise serum kalsiyumu 
9.4 mg/dl, fosfor 3.2 ıng/dl, alkalen fostanız 1770 
1U/L idi . Diğer serum elektrolit ve karaciğer 
transaminaz düzeyleri normaldi. Çekilen el-bilek 
gralisinde raditıs ve ulna dislal uçlarında metafiz-
lerde belirgin genişleme (kadeh belirtisi) ve fırçanı-
sı görüntü izlendi. Sklcrotık, osteoporotık ve litik 
kemik Iczyonlarına rastlanmadı. Hastanın batın 
ul trasonografisı normal olarak değerlendir i ldi . 
Lomber bölge den lejyonlarından alınan "punch" 
biopsisindc rutin hcmaloksilen-cozin ile boyanan 
prcparallarda derinin dermis tabakasında oval ve 
poligonal şekilli yoğun hücre toplulukları görüldü 
(Şekil 2). Toluidin mavisi ile yapılan boyamada ise 
dermisde, hücre stoplaznıalarında metakromatik 
bol granül bulunan mast hücreleri saptandı (Şekil 
3). Biopsi sonucu (No=24/96), ürtikerya pigmen­
tosa olarak rapor edildi. Hastaya bu bulgularla, or­
gan tutulumu göstermeyen yaygın deri bulgularıyla 
seyreden nıas ios i tozis ' in ÜP formu ve rikets 
tanıları kondu. Hastaya Hl antihistaminik 
Hidroksiz in (Atarax®) 2 mg.'kg/gün başlandı . 
Tedavinin 8. günü Siproheptadin (Sipraklın®) 0.25 
mg/kg/gün ek olarak başlandı. Hastanın deri lez-

Şekil i . 
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Şekil 3. 

yonları ik i l i tedavinin 4. gününden itibaren gerile­
meye başladı. Medikal tedavinin yamsıra sıcak 
banyo yaptır ı lmaması, sıkı giysi giydirı lnıemesı, 
fiziki travmadan ve tahrişten korunması ve salisilat 
ve benzeri i laçlan almaması öğütlendi. Hasta, 
yatışının 17. gününde siproheptadin ve rikets te­
davisi verilerek taburcu edildi. Üç ay sonra yapılan 
kontrolünde lezyonlarda artış olmadığı, den bulgu­
larının hafiflemiş olmakla birlikte devanı ettiği 
izlendi. Hasta halen izlemde olup, siproheptadin te­
davisine devam edilmektedir. 

T a r t ı ş m a 

Mastositozis doğumdan itibaren erişkin yaşa 
kadar herhangi bir yaşta başlayabi ldi , doku mast 
hücrelerinin çeşitli organ ve dokularda birikmesiyle 
karakterizc bir hastal ık grubudur. Olgular ın 
%55'inde ilk bulgular ilk 2 yaşla, 'fol(Tunda ise 
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2-5 yaş arasında başlamaktadır (6). B iz im olgu­
muzda da Iczyonlarırı çıkışı 2 yaştan önce idi. 
Mastositozısin sınıflaması şu şekilde yapılmaktadır 
(2); 

A. (ienaralize deri formu; Ürtikerya pigmeıı-
toza (makülo-papüle r , tclcnjicktazik, ılı filiz 
kutenoz) 

B. Lokalıze form; mastositom 

C. Sistcmik mastositozis 

D. Mal ign mastositozis; mast hücreli lösemi. 

Hastalığın deri formu, yaygın tutulum gösteren 
ÖP ve lokal n ıas tos i toma veya mast hücreli 
nevüsler olmak üzere iki şekilde görülebilir (1,3). 
B i z i m olgumuzdaki formu, yaygın tutulum 
gösteren ÜP şeklinde idi. Sistcmik mastositozis ise 
ilk kez Ell is tarafından rapor edilmiştir (7). Deri 
bulgularıyla birlikte veya deri bulguları olmaksızın 
kemik, kemik iliği, karaciğer ve dalak olmak üzere 
gastrointestınal sistem, lenf düğümleri gibi çeşitli 
tutulumlar ayrı ayrı veya birlikte görülebilir (1-3). 
B iz im olgumuzda, deri bulguları dışında sistcmik 
veya diğer organ tutulumuna ait fizik ve laboratu-
var bulguları saptanmadı. 

Hastal ığın etıy o loj isinde enfeksiyonlar, 
metabolik nedenler ve toksinler suçlanmakta olup, 
kesin neden hala bulunamamıştır (3-5). Aspirin du­
yarlılığı olanlarda hamam böceği ısırmalarının 
ÜP'ya yol açtığı rapor edilmektedir (4). Genetik 
geçiş kesin olarak gösterilememiştir; ancak aynı 
ailede birden fazla kişide görülebileceği bi ldir i l­
mektedir (3,5). B iz im olgumuzda ailesel benzer 
hastal ık öyküsü bulunmuyordu. Doku mast 
hücrelerinin içerdiği kimyasal mediyatörler birçok 
fizyolojik ve immünolo j ik olayda rol oynar. 
Mastositozisli olgularda görülen bulgulardan da, bu 
mediyatörler sorumlu tutulmaktadır (3,5). 

Mastositozisin tanısı öykü, fizik inceleme ve 
biopsi ile konur. Fizik inceleme bulgusu olarak ol­
gumuzda, aşırı kaşıntıyla seyreden yaygın deri 
lezyonları bulunmaktaydı. Aşırı kilo kaybı, nefes 
darlığı, bulantı, kusma ve burun kanamaları gibi 
sistcmik tutuluma ait bulgular gözlenmedi. ÜP 'da 
en sık görülen deri bulguları monoformik tipte 
makülo-papüler ve nodüler lczyonlardır (2,8). ÜP 
ender olarak bül oluşumu ile birlikte olabilir. Büller 
sıvı ile dolu olduğu gibi, püstüler ve hemorajik ola­
bilmekte ve skar bırakmadan iyileşcbilmektcdirler 

(8-10). B iz im olgumuzda lezyonlar daha çok makü­
lo-papüler tipte olup vesiküler lezyona rastlanmadı, 
ÜP 'da lokal histamin salmımı ve vazoaktif mad­
delerin birikimi sonucu lokal travma ile kızartı ve 
kabartının ortaya çıkışı (Darier) belirtisi tanıda 
önemlidir. Bu belirti sağlam deri üzerinde de oluşa­
bilir (1,2). B iz im olgumuzda da lokal tahrişle 
Darier belirtisi gözlendi. 

Labaratuvar olarak tanı için; pıhtılaşma test­
leri, karaciğer fonksiyon testleri, iskelet ve gas-
trointcstinal sistem (GIS) incelemeleri ve biopsi 
yapılmalıdır (5,11,12). Plazma hıstamin düzeyi ve 
idrarda histamin metabolıtlerinin düzeyi artmış 
veya normal bulunabilir (11). Olgumuzda .sistcmik 
tutuluma ait patolojik laboratuvar bulgusu (gerek 
hematolojik, gerek biyokimyasal, gerekse radyolo­
j ik) gözlenmedi. Ü P ' n m histolojik bulgusu, etkilen­
miş deride yoğun mast hücre birikimi şeklindedir. 
B i z i m olgumuzun deri biopsisinde de yoğun mast 
hücre toplulukları izlenmekteydi (Şekil 3). 

Tedavide öncelikli olarak, varsa neden olan 
etkenler ortadan kaldırılmalıdır (2,3.5). Mcdikal te­
davi semptomatik olup, histamin antagonıstleri ter­
cih edilen ilaç grubudur (1,5). B i z i m olgumuzda da 
Hl reseptör antagonistlcri olan siproheptadin ve 
hidroksizin'e iyi yanıt alındı. Sonuç al ınamayan 
olgularda prostoglandin inhibitörleri tedaviye ek­
lenebil mektedir (2,9). Kuomolin sodyumun GIS 
septomlarmda faydalı olduğu, ancak deri bulgu­
larını iyileştirmede etkili olmadığı bildirilmiştir 
(13). Psoralen ve Utraviole A ( P U V A ) tedavisi ile 
kısa sürede iyi sonuçlar alınmışsa da tedavinin ke­
silmesini takiben bulguların tekrar ortaya çıktığı 
görülmüştür (14). Ayrıca P U V A tedavisi, çocukluk 
çağında olası kanserojen yan etkilerinden dolayı 
kontrendikedir (4). Çocuklarda topikal steroidlerin 
etkisi az olup, geçici iyileşme sağlamakta ve yan 
etkiler ortaya çıkabilmektedir (1,9,10). 

Hastalığın ayırıcı tanıs ında; ilaç allerjilcrı 
(özellikle aspirin), lokalize formlarında böcek 
ısırığı(lıamam böceği), herpes, su çiçeği, skabiyes, 
yaygın formlar ında ise epidermolisis bü l losa , 
Steven-Johnson sendromu, tok.sik şok seııdroıııu ve 
makülo-papüler döküntüyle seyreden viral enfek­
siyonları göz önünde tutmak gerekir (1,2,4). 
Hastalığın prognozu, çocukluk yaşta başlayan o l ­
gularda gencide iyi olup, %50 olguda puberte dönc-
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mi veya sonrasında spontan düzelme görülmektedir 
(1,15). 

Sonuç olarak, erken çocukluk döneminde or­
taya çıkan, klasik medikal tedaviye dirençli dökün-
tiı 1 iı lczyonlarda. doğru tanı vc tedavi için biopsidc 
erken davranılmalı : İJP tanısı konan olgularda 
medikal tedavi yanında, koruyucu profilaktik ön­
lemlerin alınmasının da önemi belirtilmelidir. 
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