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Ozet

Summary

Urtikarya pigmentoza, dermiste mast hiicresi infiltras-
yonu ile karakterize, nadir goriilen bir deri hastaligidir.
Genelde sporadik olarak goriilmektedir, ancak ailesel olgular
da bildirilmektedir. Burada bir anne ve kizinda es zamanda
goriilen bir urtikarya pigmentoza olgusu sunulmakta,
hastaligin olas1 genetik gecisi tartigilmaktadir.
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Urticaria pigmentosa is a rare dermatological disease,
characterized by dense mast cell infiltration in dermis. The
disease is generally sporadic but there are rare reports of fa-
milial cases in the medical literature. Herein we report urticaria
pigmentosa in a mother and her daughter and we discuss the
probable hereditary transmission pattern of the disease.
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Urtikarya pigmentoza (UP), dermiste mast
hiicresi infiltrasyonu ile karakterize, nadir goriilen
bir deri hastaligidir. Mastositozlar grubunda incele-
nen bu hastalik yalnizca deriye sinirl olabilecegi
gibi, diger organlar da tutabilmektedir (1,2). lk
kez Nettleship ve Tay tarafindan 1869 da tanimlan-
mistir (3). O zamandan beri dermatoloji ve genel
tip literatiiriinde ¢ok sayida sporadik UP olgusu ra-
por edilmistir. Ancak gittikce artan sayida ailesel
UP olgular1 da bildirilmektedir (4-12).

Burada bir anne ve kizinda goriilen iki UP ol-
gusu sunulmakta ve hastaligin klinikopatolojik
ozellikleri ve olas1 genetik gecisi tartisilmaktadir.

Olgu 1

9 yasindaki kiz ¢gocugu, boyun, gdgiis on yiiz,
karin, sirt ve sacl deride 2 yildir varolan, ¢ok say1-
da, kasmtili, kahverenkli lekeler yakinmasi ile
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Dermatoloji poliklinigine basvurdu. Annesinden
alinan oOykiiden, lekelerin dogdugunda bulun-
madig1, hasta 7 yasinda iken 6nce boyun bolgesin-
den basladig1 ve zaman iginde sayilarmin artarak
govdeye ve saghi deriye yayildigr oOgrenildi.
Lekelerde 6zellikle banyo sonrasi belirgin bir pem-
be-kirmizi renk degisikligi olusmakta ve boyun
gibi siirtlinmeye maruz bolgelerdeki lekeler aralik-
11 olarak kasintiya yol agmaktaydi.

Hastanin 6zge¢misinde 6zellik yoktu. Soygeg-
mis sorgulanirken annede de benzer lekelerin bu-
lundugu 6grenildi. Anne ile baba arasinda akrabalik
yoktu.

Dermatolojik muayenede boyun, gdgilis on
yliz, karin, sirt ve sacli deride yerlesim gosteren,
cok sayida, 3-10 mm capli, pembe-kahverengi
makiil ve papiiller mevcuttu (Sekil 1). Lezyonlarda
Darier bulgusu ve lezyonsuz deride dermografizm
pozitifti. Sacli deri lezyonlarinin bir kism1 pembe-
sar1 renkteydi ve sebase neviise benzerlik gdster-
mekteydi. Mukozalarda benzer lezyon saptanmadi.

Sistemlerin sorgulanmasinda sicak basmasi ve
karin agrist diginda yakinma yoktu. Genel fizik
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Sekil 1. Cocuk olgunun sirtinda ¢ok sayida, sari-kahverengi
makiil ve papiiller.

muayene normal sinirlardaydi. Hepatospleno-
megali saptanmadi.

Laboratuar testleri (tam kan sayimi, tam idrar
tetkiki, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri), pe-
riferik yayma, kanama zamanmi (2 dak 15 sn),
PTZ (16 sn), APTZ (23 sn), kemik tarama testi ve
abdominopelvik ultrasonografi normal sinirlarday-
du

Sirt bolgesinden alman 4 mm capl iki adet
punch biyopsi Orneginin histopatolojik deger-
lendirilmesinde epidermiste hiperkeratoz, bazal
tabakada pigment artisi, orta ve derin dermiste
damarlar ve deri ekleri etrafinda graniillii mast
hiicrelerinden olusan yogun infiltrasyon saptandi
(Sekil 2). Hiicrelerin sitoplazmalar1 Giemsa ile
graniiler boyanmaktaydi.
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Sekil 2. Epidermiste hiperkeratoz, bazal tabakada pigment
artig1, orta ve derin dermiste perivaskiiler ve deri ekleri etrafin-
da graniilli mast hiicrelerinden olusan yogun infiltrasyon
(H&E x 100).

Bu klinik ve histopatolojik bulgular urtikarya
pigmentoza ile uyumluydu. Hastaya oral hidrok-
sizin 2 mg/ kg/ giin ve klobetazol propiyonat po-
mad ile okliizyon tedavisi verilerek takibe alindi.

Olgu 2

32 yasindaki kadm hasta (1. olgunun annesi)
boyun, gogiis 6n yliz, karin ve sirtta benzer lekeler
tanimlamaktaydi. Bu lekeler ¢ocuklukta baslamis
ve zamanla sayilart artmigti. Sicak basmasi ve
stirtiinme bolgelerinde (koltuk alt1 ve boyun) kasin-
t1 disinda yakinmasi yoktu.

Hastanin 6zge¢mis ve soygec¢misinde Ozellik
yoktu. Dermatolojik muayenesinde boyun, gogiis
On yiiz, karm ve sirtta yerlesim gdsteren, 3-25 mm
capli, kahverengi makiil, papiil ve plaklar mevcuttu
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Sekil 3. Annenin boyun bolgesindeki kahverengi makiil ve pa-
piiller.

(Sekil 3 ve 4). Lezyonlar kizindakinden daha fazla
sayida, daha koyu renkli ve daha deriden kabarikt.
Lezyonlarda Darier bulgusu ve lezyonsuz deride
dermografizm pozitifti. Sa¢h deride de pembe-sari
renkli, deriden kabarik lezyonlar saptandi ancak
mukozal tutulumu yoktu.

Genel fizik muayene ve laboratuvar testlerinde
patolojik bulguya rastlanmadi. Periferik yayma,
kanama zamani (2 dak 20 sn), PTZ (15 sn), APTZ
(25 sn), kemik tarama testi ve abdominopelvik ul-
trasonografi normal siirlardaydi.

Ust abdomendeki bir plaktan alman 4 mm
capli punch biyopsi 0rneginin histopatolojik incele-
mesinde epidermiste hiperkeratoz, bazal tabakada
pigment artigi, orta ve derin dermisten subkutan
dokuya dogru uzanan, yogun graniillii mast hiicresi
infiltrasyonu saptandi (Sekil 5 ve 6). Hiicrelerin
sitoplazmalar1 Giemsa ile graniiler boyanmaktaydi
(Sekil 7).

Urtikarya pigmentoza tanisi verilen hastaya,
benzer bir tedavi protokolii baslanarak takibe
alind1.

Tartisma

Mastositoz, deri ve i¢ organlarda mast hiicresi
proliferasyonu ile seyreden heterojen bir hastalik
grubudur (1,13,14). Giinlimiizde mast hiicrelerinin
kemik iligi kdkenli oldugu diistiniilmekte ve mas-
tositoz grubu hastaliklar hematolojik hastaliklar
olarak siniflandirilmaktadir (12,15). Bu grubun
nadir goriilen formlar1 soliter mastositom, telenjiek-
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Sekil 4. Annenin boyun lezyonlarinin yakin gériiniimii.

Sekil 5. Epideriniste hiperkeratoz, bazal tabakada pigment
artig1, dermiste diffiiz mast hiicresi infiltrasyonu (H&E X 100).

tazi makiilaris eruptiva perstans, diffiiz ve eritroder-
mik mastositoz ve mast hiicre losemisidir (14,15).
Urtikarya pigmentoza, genel olarak en sik goriilen
alt tipidir ancak ¢ocukluk déneminde soliter mas-
tositomdan daha az siklikta goriilmektedir (1).

Urtikarya pigmentozanin etiyopatogenezi ha-
len tam olarak bilinmemektedir (13). Mast hiicre
proliferasyonunun gergek bir neoplazmdan ziyade,
hiicrelerin intrensek displazisine veya anormal bir
uyarana ikincil olarak ortaya ¢ikan hiperplastik bir
cevap oldugu disiiniilmektedir (1). Keratinositler-
den ve fibroblastlardan salinan MCF (mast hiicre
biiylime faktorii) hem mast hiicre proliferasyonuna
hem de klinik olarak gdzlenen pigmentasyona yol
agmaktadir (14).
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Sekll 6 Dermlsten subkutan dokuya uzanan yogun granullu
mast hiicrelerinin yakin goriiniimii (H&E X 200).

Olduke¢a nadir goriilen hastaligin insidans: 1/
8000°dir (13). Her iki cinste esit oranda goriilmek-
tedir (2). Her yasta goriilebilmekle birlikte %75
oraninda ¢ocuklukta 2-4 yaslar arasinda baslamak-
tadir. Cocukluk ¢caginin UP'siin prognozu iyidir ve
genellikle kendiliginden iyilesmeye egilimlidir
(1,11). Onbes yasindan sonra baglayan olgular
eriskinin UP's1 olarak simiflandirilmaktadir (2). Bu
olgularda sistemik tutulum ve kronik seyir riski
cocuklukta baglayan UP'ya gore 8 kat daha fazladir
(1). Her iki olgumuzda da hastalik ¢ocukluk ¢agin-
da baglamis, ancak annede erigkin donemde de
lezyonlarmin sayisi artarak devam etmistir.

Klinik olarak UP lezyonlari, ¢ogunlukla
govde, bazen diger deri bdlgeleri ve mukozalarda
yerlesim gosteren, simetrik, ¢ok sayida kirmizi-
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kahverengi makiil, papiil ve plaklardir (13,16).
Bebeklerde ve 6 yasindan kiiciik ¢ocuklarda lez-
yonlar iizerinde vezikiil ve biil olusumu goériilebilir
(17). Genel olarak el ayasi, ayak tabani, yiiz ve
sa¢li deri tutulmaz (1). Cocuk hastamizda sagh de-
ri tutulumu bulunmasi ve lezyonlarin sebase neviise
benzerlik gostermesi ilgi ¢ekici bulunmustur.

Hastaligin klinik belirtileri mast hiicrelerinden
salman histamin, heparin, proteaz ve sitokinlere
baghdir (15). Kasint1 en sik goriilen belirtidir (2).
Bunun disinda dermografizm, sicak basmasi,
Darier bulgusu (fiziksel travma ile lezyon iizerinde
urtiker plagi olugsmasi) ve tutulan organlara iligkin
belirti ve bulgular da goriilebilir (13,1,2). En sik
sistemik tutulum gastrointestinal sistem ve iskelet
sistemidir ancak hematolojik ve lenfatik sistemler
(lenf bezleri, karaciger, dalak, kemik iligi) de tutu-
labilir (1,15). Sistemik tutulumu olan hastalarda
l6kositoz, eozinofili, anemi, trombositopeni ve
karaciger fonksiyon testlerinde bozukluk sapta-
nabilir (1). Bu olgularda malign transformasyon
(miyelodisplastik sendrom veya I6semi) riski
%30’dur (1,12,15). Kemik iligi aspirasyonu sis-
temik tutulumun ve malign doniisiimiin erken
tanisinda en iyi yontemdir ancak sistemik belirti ve
bulgular1 olmayan hastalarda tam kan sayimi,
karaciger fonksiyon testleri ve deri biyopsisi digin-
da invazif taramalar onerilmemektedir (1). Hasta-
larimizda 6ykii, fizik muayene ve laboratuvar bul-
gular1 1s1g8inda sistemik organ tutulumu saptan-
mamig ancak ancak hastalik seyri ve sistemik tutu-
lum agisindan takibe alinmislardir.
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Sekil 7. Sitoplazmlar1 Giemsa ile graniiler boyanan mast
hiicreleri (Giemsa X 40).
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Histopatolojik olarak UP lezyonlarinda pa-
piller dermiste, perivaskiiler ve deri ekleri etrafinda
yogunlasan mast hiicre birikimleri gozlenir.
Metakromazi, Giemsa veya Toluidin mavisi ile
gosterilebilir (1,2). Anne olgumuzda subkutan
dokuya uzanan ve deri yapisini bozan yogun mast
hiicre infiltrasyonu gozledik.

UP tedavisi semptomatiktir (1,2). Hastalig1
alevlendiren ani 1s1 degisimi, fiziksel travma, alkol
ve ilaclardan (nonsteroidal antiinflamatuar ilaglar,
kodein, polimiksin B) kagmilmalhdir (1,2,13,16).
Kasint1 ve sicak basmasi gibi belirtileri olan hasta-
larda tedavide ilk secenek hidroksizin gibi klasik
bir H, reseptor blokeri ve H, reseptor blokerinin
birlikte kullanimidir (1,16). Az sayida lezyonu olan
hastalarda topikal potent steroidler lokal kagintiy1
giderme amaci ile tedaviye eklenebilir (1,13).
Direngli olgularda mast hiicre stabilizatorleri,
intralezyonel steroidler veya PUVA tedavisi uygu-
lanabilir (1).

Genelde sporadik bir hastalik olmasina ragmen
(2,11), tip literatiiriinde 50 ailesel UP olgusu bulun-
maktadir (4-12). Genel olarak ailesel olgularda aym
morfolojik tipte mastositoz bildirilmekte (4-
6,8,9,11,12,18), ancak farkli morfolojik tiplere de
(7) rastlanilabilmektedir. Ailesel UP genellikle
erken yasta baglamakta (7-9,11,12), sistemik tutu-
lum gostermemekte (4,6,11,12), klinik, im-
miinofenotipik ve ultrastriiktiirel olarak sporadik
UP ile benzer ozellikler gostermektedir (8).
Hastalik tek yumurta ikizlerinde, ¢ift yumurta ikiz-
lerinde, tgiizlerde (10-12,19,20) ve ardisik kusak-
larda (2,4-9) goriilebilmektedir. Bu goézlemlere
dayanilarak hastaligin otozomal dominant veya
otozomal resesif tipte basit Mendel genetik gecisli
oldugu disiiniilmektedir ancak ailesel olgulara
Ozgii bir HLA antijen tipi saptanamamustir (4-
9,19,20). Selmanowitz ve arkadaslar1 tek yumurta
ikizlerinde diskordans bildirerek (21) bunun
hastaligin multifaktoryel ve poligenik gegisli ola-
bilecegine iliskin bir kanit oldugunu ileri siir-
miiglerdir. Bu diskordans ikizlerden birinde ¢evre
faktorlerinin etkisi ile olusan mutasyon veya
hastaligin inkomplet penetransiyla iliskili olabilir
(11,12,21). Ancak yazarlar bahsedilen tek yumurta
ikizlerinin uzun donem takip sonuglarini
bildirilmediklerinden, diger ikizde hastaligin son-
radan olusmadigina dair veri yoktur.
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Daha 6nce Jacobs bir anne ve kizinda UP ol-
gusu bildirmistir (6) ancak bu iki olguda hastalik
boyun bolgesinde tek bir UP lezyonu ile seyret-
mistir. Bildigimiz kadariyla sunulan olgularimiz,
birden fazla sayida lezyonla seyreden ve iilkemizde
bildirilen ilk ailesel tipte UP olgularidir ve ailesel
UP kalitiminda inkomplet penetransli otozomal
dominant gecis telkin etmektedirler.
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