Urtikerya Pigmentoza: Bir Olgu Sunumu

URTICARIA PIGMENTOSA: A CASE REPORT
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Ozet

Urtikerya  Piguumtoza  tUP)  diger ismiyle diffiiz  kimima:
maslosilosiz,  doku sl hiicrelerinin  ¢ogalmasiyla  karakterize
elivaliijisi kesin bilinmeyen bir hasialikur. Maslosilosiz, deriye

liikali:e  olahilecegi  gibi  diger organ  tululmulart  da  goriile-

bilir. IH' mastosilozisin deri [nlulwinn gosieren seklidir.  Yedi
aylik  erkek ¢ocuk tim viicudunda degisik ¢apla pajn'iler. yer

ver  ve:ikiiler \e> asir kagintily le:yoularla  /toliklinigimizc

basvurdu.  Diger slsiemik organ tulumu olmayan hastaya, cilt
hic/isisinin  hislopatolojik  incelemesi sonucu  UP tanist  kondu.
Uygulanan  liidroksiziu ~ ve sijH-ohcjitadin  tedavisiyle lezyonlar-

da  belirgin  bir iyilesme gozlendi.

Anahtar Kelimeler: Urtikerya Pigmentoza. Mast hiicresi.

H| reseptdr antagonisli
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Cocukluk caginda oldukg¢a nadir goriillen bir
hastalik grubu olan mastositozis, doku mast
hiicrelerinin organ ve dokularda ¢ogalmasiyla
karaktcrize bir hastaliktir. Urtikerya. pigmentoza
(UP) ise, mastositozisinin yaygin deri tutulumu
gosteren tbrmudur( 1-5). Klinik o6zellikleri ve biop-
si ile UP tanis1 alan ve tedaviye iyi yanit veren ye-
di aylik erkek hasta, bu formun sik gdériilmemesi

nedeniyle sunulmustur.

Olgu

Yedi aylik erkek g¢ocuk, tim viicudunda deri-
den kabarik kirinizi-kahverenkli kasintili ddkiin-
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Summary

Urticaria /ligmentosafUP) another name is dilluse culc-
neous 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
Hislo/>athologtc  survey showed thai  diffuse

euboidal and polygonal mast cells containing metachromatic

determined.

granules in the dermis. The patient diagnosed as UP, and le-
sions were tes/towleil to combine therapy with hydro\ vsine and

cyproheptadine.

Key Words: Urticaria pigmentosa. Mast cell,
11j receptor antagonists
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tiler nedeniyle poliklinigimize basvurdu.
Oykiisiinden, bu dékiintiilerin ilk kez iki aylik iken
ortaya ¢iktig1 Ogrenildi; dokintiilleri nedeniyle
¢esitli antihistaminik surup ve kremler kullandigi
ve lezyonlarm kasimakla artis gosterdigi ogrenildi.
Olgumuz aralarinda akrabalik bulunmayan anne-
babanin altinct ¢ocugu olup, ailede benzer hastalik

oykiisii yoktu.

Fizik incelemede; agirhik: 9700 gr (90. p),
boy: 73 cm (90. p), bas ¢evresi: 43 cm (25 p). koltuk
alt1 atesi: 36°C, nabiz: 100/dk, kan basinci: 100/60
mmFIg 6l¢iildii. Suuru agik ve gevresiyle ilgili olan
hastanin sagli deri dahil, sirt, gévde ve bacaklarin-
da en biiyligii 2-3 cm, en kiigiigii 4-5 mm boyut-
larinda makiilo-papiiler hiperpigmenie Iczyonlar
gozlendi (Sekil 1). Fezyonlar kasintili olup tahris
sirasinda iirtiker olusumu (Daricr belirtisi) gozlen-

di. Sistemik incelemesinde kosta-kondral bileske
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yerlerinde ele gelen tesbih bulgusu (rasidik rosary).
her iki kalga ekleminde abdiiksiyon kisitliligi ve el
bileklerinde belirgin genisleme disinda patolojik
bulgu saptanmadi.

Labaratuvar incelemelerinde; hemoglobin 12.5
gr/dl. 16kosii sayist 9700/mm’, tronibosil sayist
225.()007/mu11" idi. Pcriferik kan yaymasinda troni-
bositler1 bol ve kiimeli, eritrosit morfolojisi normal
olup atipik hiicre izlenmedi, "fam idrar incelemesi
ve pihtilagsma testleri normal bulundu. Kan
biyokimya incelemelerinde ise serum kalsiyumu
9.4 mg/dl, fosfor 3.2 1ng/dl, alkalen fostaniz 1770
1U/L  idi.
transaminaz diizeyleri normaldi. Cekilen el-bilek

Diger serum elektrolit ve karaciger

gralisinde raditis ve ulna dislal uglarinda metafiz-
lerde belirgin genisleme (kadeh belirtisi) ve firgani-
s1 goriintii izlendi. Sklcrotik, osteoporotik ve litik
kemik Iczyonlarina rastlanmadi. Hastanin batin
ultrasonografist normal olarak degerlendirildi.
Lomber bdlge den lejyonlarindan alinan "punch"
biopsisindc rutin hcmaloksilen-cozin ile boyanan
prcparallarda derinin dermis tabakasinda oval ve
poligonal sekilli yogun hiicre topluluklar1 gériildii
(Sekil 2). Toluidin mavisi ile yapilan boyamada ise
dermisde, hiicre stoplaznialarinda metakromatik
bol graniil bulunan mast hiicreleri saptand: (Sekil
3). Biopsi sonucu (No=24/96), iirtikerya pigmen-
tosa olarak rapor edildi. Hastaya bu bulgularla, or-
gan tutulumu gdstermeyen yaygin deri bulgulariyla
seyreden niasiositozis'in UP formu ve rikets
Hastaya HI
Hidroksizin (Atarax®) 2 mg.'kg/giin baslandi.

tanilar1  kondu. antihistaminik
Tedavinin 8. giinli Siproheptadin (Sipraklin®) 0.25

mg/kg/glin ek olarak baslandi. Hastanin deri lez-

Sekil i.
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Sekil 3.

yonlar: ikili tedavinin 4. giinlinden itibaren gerile-
meye basladi. Medikal tedavinin yamsira sicak
banyo yaptirilmamasi, siki giysi giydirilniemesi,
fiziki travmadan ve tahristen korunmasi ve salisilat
ve benzeri ilaglan almamasi ogiitlendi. Hasta,
yatisinin  17. giliniinde siproheptadin ve rikets te-
davisi verilerek taburcu edildi. Ug¢ ay sonra yapilan
kontroliinde lezyonlarda artis olmadigi, den bulgu-
larinin  hafiflemis olmakla birlikte devani ettigi
izlendi. Hasta halen izlemde olup, siproheptadin te-

davisine devam edilmektedir.

Tartisma

Mastositozis dogumdan itibaren eriskin yasa
kadar herhangi bir yasta baslayabildi, doku mast
hiicrelerinin ¢esitli organ ve dokularda birikmesiyle
karakterizc  bir hastalik  grubudur. Olgularin
%55'inde ilk bulgular ilk 2 yasla, 'fol(Tunda ise
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2-5 yas arasinda baslamaktadir (6). Bizim olgu-
muzda da Iczyonlariri ¢ikisi 2 yastan Once idi.
Mastositozisin siniflamast su sekilde yapilmaktadir
(2);

A. (ienaralize deri formu; Urtikerya pigmeir-
il1 filiz

toza (makiilo-papiiler, tclcnjicktazik,

kutenoz)
B. Lokalize form; mastositom
C. Sistcmik mastositozis
D. Malign mastositozis; mast hiicreli 16semi.

Hastaligin deri formu, yaygin tutulum goésteren
OP ve lokal
neviisler olmak tizere iki sekilde goriilebilir (1,3).
yaygin
gosteren UP seklinde idi. Sistcmik mastositozis ise
ilk kez Ellis tarafindan rapor edilmistir (7). Deri
bulgulariyla birlikte veya deri bulgulari olmaksizin

niastositoma veya mast hiicreli

Bizim  olgumuzdaki formu, tutulum

kemik, kemik iligi, karaciger ve dalak olmak iizere
gastrointestinal sistem, lenf diigimleri gibi ¢esitli
tutulumlar ayr1 ayr1 veya birlikte gorilebilir (1-3).
Bizim olgumuzda, deri bulgular1 disinda sistcmik
veya diger organ tutulumuna ait fizik ve laboratu-
var bulgular1 saptanmadi.

Hastaligin ety o loj isinde enfeksiyonlar,
metabolik nedenler ve toksinler su¢lanmakta olup,
kesin neden hala bulunamamistir (3-5). Aspirin du-
yarliligi olanlarda hamam bdcegi 1sirmalarinin
UP'ya yol actig1 rapor edilmektedir (4). Genetik
gecis kesin olarak gosterilememistir; ancak ayni
ailede birden fazla kiside goriilebilecegi bildiril-
mektedir (3,5). Bizim olgumuzda ailesel benzer
hastalik

hiicrelerinin igerdigi kimyasal mediyatdrler birgok

Oykiisii  bulunmuyordu. Doku  mast

fizyolojik ve immiinolojik olayda rol oynar.
Mastositozisli olgularda goriillen bulgulardan da, bu

mediyatorler sorumlu tutulmaktadir (3,5).

Mastositozisin tanist O6ykii, fizik inceleme ve
biopsi ile konur. Fizik inceleme bulgusu olarak ol-
gumuzda, asirt kasintiyla seyreden yaygin deri
lezyonlar1 bulunmaktaydi. Asirt kilo kaybi, nefes
darligi, bulanti, kusma ve burun kanamalar1 gibi
sistemik tutuluma ait bulgular gozlenmedi. UP'da
en sik gorilen deri bulgulart monoformik tipte
makiilo-papiiler ve nodiiler lczyonlardir (2,8). UP
ender olarak biil olusumu ile birlikte olabilir. Biiller
sivt ile dolu oldugu gibi, piistiiler ve hemorajik ola-

bilmekte ve skar birakmadan iyilescbilmektcdirler
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(8-10). Bizim olgumuzda lezyonlar daha ¢ok makii-
lo-papiiler tipte olup vesikiiler lezyona rastlanmadi,
UP 'da lokal histamin salmimi ve vazoaktif mad-
delerin birikimi sonucu lokal travma ile kizarti ve
kabartinin ortaya c¢ikist (Darier) belirtisi tanida
6nemlidir. Bu belirti saglam deri ilizerinde de olusa-
bilir (1,2).
Darier belirtisi gozlendi.

Bizim olgumuzda da lokal tahrisle

Labaratuvar olarak tani i¢in; pihtilagma test-
leri, karaciger fonksiyon testleri, iskelet ve gas-
trointcstinal sistem (GIS) incelemeleri ve biopsi
yapilmalidir (5,11,12). Plazma histamin diizeyi ve
idrarda histamin metabolitlerinin diizeyi artmis
veya normal bulunabilir (11). Olgumuzda .sistcmik
tutuluma ait patolojik laboratuvar bulgusu (gerek
hematolojik, gerek biyokimyasal, gerekse radyolo-
jik) gozlenmedi. UP'nm histolojik bulgusu, etkilen-
mis deride yogun mast hiicre birikimi seklindedir.
Bizim olgumuzun deri biopsisinde de yogun mast

hiicre topluluklar: izlenmekteydi (Sekil 3).

Tedavide Oncelikli olarak, varsa neden olan
etkenler ortadan kaldirilmalidir (2,3.5). Mcdikal te-
davi semptomatik olup, histamin antagonistleri ter-
cih edilen ilag grubudur (1,5). Bizim olgumuzda da
HI reseptdr antagonistlcri olan siproheptadin ve
hidroksizin'e iyi yanit alindi. Sonu¢ alinamayan
olgularda prostoglandin inhibitdrleri tedaviye ek-
lenebil mektedir (2,9). Kuomolin sodyumun GIS
septomlarmda faydali oldugu, ancak deri bulgu-
larin1 iyilestirmede etkili olmadigi bildirilmistir
(13). Psoralen ve Utraviole A (PUVA) tedavisi ile
kisa siirede iyi sonuglar alinmigsa da tedavinin ke-
silmesini takiben bulgularin tekrar ortaya c¢iktigi
goriilmiistiir (14). Ayrica PUV A tedavisi, ¢ocukluk
caginda olast kanserojen yan etkilerinden dolay1
kontrendikedir (4). Cocuklarda topikal steroidlerin
etkisi az olup, gecici iyilesme saglamakta ve yan
etkiler ortaya ¢ikabilmektedir (1,9,10).

Hastaligin ayirici tanisinda; ilag allerjilcrt
(6zellikle bocek
1sirigi(liamam boécegi), herpes, su ¢icegi, skabiyes,
yaygin biillosa,
Steven-Johnson sendromu, tok.sik sok senidroiiiu ve

aspirin), lokalize formlarinda

formlarinda ise epidermolisis
makiilo-papiiler dokiintiiyle seyreden viral enfek-
siyonlar1 g6z Oniinde tutmak gerekir (1,2,4).
Hastaligin prognozu, g¢ocukluk yasta baslayan ol-
gularda gencide iyi olup, %50 olguda puberte dénc-
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mi veya sonrasinda spontan diizelme goriilmektedir
(1,15).

Sonug¢ olarak, erken ¢ocukluk déoneminde or-
taya ¢ikan, klasik medikal tedaviye direng¢li dokiin-
tit 1 i1 lezyonlarda. dogru tani ve tedavi igin biopsidc
erken davranilmali: IJP tanis1 konan olgularda
medikal tedavi yaninda, koruyucu profilaktik 6n-
lemlerin alinmasinin da 6nemi belirtilmelidir.
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