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On Bir Aylik Kiz Bebekte Urtikerya Pigmentosa:
Olgu Sunumu

Urticaria Pigmentosa in an 11-Month-Old Girl:
Case Report

Mastositoz bir veya daha fazla organda artmis sayida mast hUcrelerinin anormal
bUyUme ve birikimi ile karakterizedir. Cocuklarda mastositoz siklikla kutandzdir ve
kutandz mastositozlann da en sik gérilen klinik formu Urtikerya pigmentosadir. Urtikerya
pigmentosa genellikle benign bir hastaliktir. Siklikla yasaminilk iki yiinda baslangic gésterir
ve olgularn cogunda pubertede remisyon goérilur. EkstrakUtandz organ tutulumu ile
birlikte sistemik mastositoza progresyon sik degdildir. Hastalarda kasinti, Urtiker, flushing
gibi mast hicre mediatorleri aracili semptomlar gérilur. Lezyonlarda alevlenmeler; isi
degdisimleri, anksiyete, fiziksel uyarilar, medikasyon ve egzersiz ile indUklenir. Semptomlar
antihistaminikler ve kromolin sodyumu iceren topikal ve sistemik antimediatér tedavilere
yanit verir. Hastali@in tanisi klinik ve histopatolojik bulgulara dayanir. Burada nadir
gorulen bir hastalik olmasi nedeniyle Urtikerya pigmentosall 11 aylik kiz bebek fipik klinik
ve histolojik &zellikleriyle sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Mastositoz, Urtikerya pigmentosa, mast hUcresi, histamin, Darier

bulgusu, histopatoloji

Cikar Cahsmasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir c¢ikar ¢atismasi
bildirmemistir.

Abstract

Mastocytosis is characterized by abnormal growth and accumulation of mast cells in
one or mulfiple organs. In children, mastocytosis is commonly cutaneous and the most
frequent clinical presentation form is urticaria pigmentosa. Urticaria pigmentosa is a
generally benign disease. It often occurs in the first 2 years of life and in most patients
remission is observed in puberty. Extracutaneous organ involvement and progression to
systemic mastocytosis is not common in children. Mast cell mediator-related symptoms
such as pruritus, urticaria and flushing may occur in patients. Flares of lesions are induced
by sudden temperature changes, physical stimuli, anxiety, exercise and medications.
Symptoms respond to topical and systemic anti-mediator therapy including histamine
receptor antagonists and cromolyn sodium. The diagnosis is based on clinical and
histopathological findings. Herein, since it is an uncommon disease we report an
11-month-old girl with urticaria pigmentosa having its typical clinical and histological
features.

Key words: Mastocytosis, urticaria pigmentosa, mast cell, histamine, Darier sign,
histopathology
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Girig

Mastositoz, en sik deri olmak (zere cesitli
organlarda klonal mast hiicre ¢ogalmasi
ve birikimi ile karakterize bir hastaliktir
(1). Urtikerya pigmentosa, ilk kez 1869'da
Nettleship ve Toy tarafindan tanimlanmis

olup kutan®z mastositozlarin en sik goriilen
formudur (2). Cocuklarda kutan6z mastositoz
genellikle benign bir hastaliktir. Siklikla
yasamin ilk 2 yilinda baslangic gosterir,
hastalarin  %90Inda  sistemik tutulum
izlenmez, cogunda pubertede remisyon
gorulir (3,4). Hastalarda kasinti, flushing,



I Kaya Akag ve ark. On Bir Aylik Kiz Bebekte Urtikerya Pigmentosa. Turk ] Dermatol 2015; 2: 96-8 97

urtiker, abdominal agri, diare gibi mast hiicre mediatorleri
aracili  semptomlar gorilir (3). Urtikerya pigmentosa
lezyonlari, viicudun herhangi bir bolgesinde, sach deri, yiiz,
govde ve ekstremitelerde sarimsi deri renginden kirmizimsi
kahverengiye degisen renklerde makail, paptl ve nodullerden
olusur. Lezyonlara degisik derecelerde kasinti eslik eder (2).
Lezyonlarda alevlenmeler 1si degisimleri, fiziksel uyarilar,
anksiyete, egzersiz ve bazi medikasyonlar ile indiklenir (3).
Semptomlar antihistaminikler ve kromolin sodyumu iceren
topikal ve sistemik antimediator tedavilere yanit verir (2,3).
Hastaligin tanisi klinik ve histopatolojik bulgulara dayanir.

Olgu

On bir aylk kiz bebek klinigimize govdeden baslayan ve
ylze, sacl deriye yayillan kasintih kabarikliklarla getirildi.
Hastanin 6ykisiinden sikayetlerinin 3 aydan beri var oldugu
ve bu sikayetlerle daha 6nce pediatri klinigine basvurdugu,
aldig tedavilerle sikayetlerinde gegici diizelme olup sonra
tekrar ettigi 6grenildi. Sistem sorgulamasinda flushing, diare,
senkop 6ykisu yoktu. Hastanin dermatolojik muayenesinde
sach derisi, yliz ve govdesinde eritemli papilleri mevcuttu
(Resim 1). Hastanin oral mukozasi normaldi. Darier bulgusu
pozitif idi (Resim 2). Hastanin yapilan fizik muayenesinde
hepatosplenomegali, lenfodenopati, 6dem saptanmadi.

Hastanin pediatri poliklinigindeki takibinde buyime ve
gelismesi yasiyla uyumlu normal aralikta bulunmustu.
Hastadan yapilan deri biyopsi 6rneginin histopatolojik
incelemesinde dermiste mast hiicrelerinden olusan diffiiz

Resim 1. Govdede eritemli papiiller ve kahverenkli
hiperpigmente plaklar

infiltrasyon Urtikerya pigmentosa ile uyumlu bulundu (Resim
3). Toluidin blue ve CD 117 ile yapilan boyamalarda mast
hiicre birikimi gosterildi (Resim 4, 5). Hastanin yapilan rutin
kan tetkiklerinde patoloji saptanmadi. Sistemik tutulum
agisindan yapilan abdominopelvik ultrasonografi normaldi.
Hastaya klinik ve histopatolojik bulgular esliginde trtikerya
pigmentosa tanisi konuldu. Oral H1 antihistaminik ve
ketotifen tedavisi baslanarak takibe alindi.

Tartisma

Mastositozlar, deri, kemik iligi, karaciger, dalak, lenf nodu ve
gastrointestinal sistemde mast hiicre cogalmasi ve birikimiile
karakterize bir hastalik grubudur (4). Kutan6z mastositozda
mast hiicre birikimi deride olup en sik gorilen formu

Resim 2. Pozitif Darier bulgusu
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Resim 3. Papiller dermiste ¢cok sayida mast hiicresi HE x200
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Resim 4. Toluidine blue ile papiller dermiste sayica artmis
mast hiicrelerinde boyanma x400
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Resim 5. CD117 ile mast hiicrelerinde boyanma x200

urtikerya pigmentosadir. Urtikerya pigmentosa, ¢cogunlukla
infantlarda gorilir. Hastalarin %50'den fazlasinda 2 yasindan
once baslangi¢c gorillr (2). Bizim hastamizda sikayetler 8
aylik iken baslangi¢ gostermisti. Klinik olarak deri lezyonlar
sarl-kirmizi-kahverengi renklerde olabilen, caplar birkag
milimetreden 1-2 cm’ye kadar degisebilen multipl makiil,
papil ve nodil seklinde gérilir. Deri lezyonlarina fiziksel
travma (ovma, stirtme gibi) ile lezyon etrafinda eritem ve
urtiker gelisimi Darier bulgusu olarak bilinir (3,4). Tanida
dnemli olan Darier bulgusu hastamizda pozitif idi. Urtikerya
pigmentosada histamin, prostoglandinler, |6kotrienler

(D4, C4, E4), tiumor nekrozis faktor, interlokinler, trombosit
aktive edici faktor gibi mast hiicre aracili mediatérlerin
salinimina bagli vazodilatasyon, eritem, 6dem, pruritus,
urtiker, bronkokonstriksiyon, artmis gastrik asit, intestinal
kramplar, mast hicrelerinin daha fazla degraniilasyonu ve
I6kosit aktivasyonu seklinde etkileri; ve bunlara bagh bas
agnsi, flushing, nazal dolgunluk, bas dénmesi, tasikardi,
hipotansiyon, senkop, anoreksi, bulanti, kusma, karin agrisi ve
diare gibi semptomlar gorilir (1,5). Cocuklarda tim kutanoz
mastositoz formlarinda, akut mast hiicre aktivasyonuna bagli
anaflaksi, tim viicutta flushing, nefes darhgi, bulanti, kusma,
diare ve hipotansiyon gibi bulgular son derece nadirdir (3).
Hastamizda kasinti disinda ek sikayet ve deri lezyonlari
disinda ek patolojik sistemik fizik muayene bulgusu yoktu.

Urtikerya pigmentosa tanisi  klinik olarak  konulur,
histopatolojik  olarak  dogrulanir.  Deri lezyonlarinin
histopatolojisinde dermiste mast hicre birikimi tespit
edilir, mast hiicreleri Giemsa ve Toluidin blue boyalar ile
metakromatik boyanarak ayirt edilir (4).

Hastaligin benign seyri nedeniyle, tedavide temel amag
mast hiicre mediatorlerinin salinimini azaltmak ve etkilerini
bloke etmek yoluyla hastaligin semptom ve bulgularini
kontrol altina almaktir (3). Urtikerya pigmentosali hastalarda
hastaligin alevlenmesini 6nlemek amaciyla asiri sicak
banyodan, ani 1si degisimlerinden, fiziksel uyarilardan,
derinin sert sekilde ovalanmasindan, anksiyeteden, aspirin,
kodein, morfin, alkol, iyot iceren radyokontrast maddeler gibi
ilaclardan sakinilmasi gerektigi konusunda hasta ve yakinlari
bilgilendirilmelidir (4,6).

Urtikerya  pigmentosa prognozu cocuklarda iyidir,
sistemik tutulum nadir olup olgularin ¢ogunda puberte ile
kendiliginden iyilesme gorilir (1,3,6).

Biz de hastamizda mevcut klinik ozellikler ve pozitif
Darier bulgusuna dayanarak ve histopatolojik inceleme
ile dogrulayarak Urtikerya pigmentosa tanisi koyduk. Fizik
muayene ve laboratuvar testleri sonucunda sistemik tutulum
saptanmadi. Urtikerya pigmentosanin cocuklarda benign
seyir goOstermesi nedeniyle hastamizda da lezyonlarin
puberteye kadar gerileyecegi 6ngorisiyle, tedavi ile takibe
alind.
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