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Olgu Sunumu - Case Report
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An Urticaria Pigmentosa Case

Öz
Mastositoz, mast hücrelerinin proliferasyonu sonucu gelişen deri lezyonları ve/veya

sistemik tutulum ile karakterize olan bir hastalık grubudur. Etyolojisi bilinmemektedir.
Deri başta olmak üzere, kemik iliği, kemikler, gastrointestinal sistem, karaciğer, dalak
ve lenf bezleri tutabilir. Kutanöz ve sistemik olmak üzere iki gruba ayrılır. Kutanöz mas-
tositozların çocuklukta görülen başlıca tipleri ürtikerya pigmentoza, diffüz kutanöz mas-
tositoz ve izole mastositomdur. Mastositozlarda mast hücre mediyatörlerin salınması ile
hastalarda kaşıntı, flushing, ürtiker, abdominal ağrı, diare, kardiyovasküler semptomlar
görülebilir. Ürtikerya Pigmentosa (ÜP) en sık görülen kutanöz mastositozdur. Lezyon-
lar pembe, kırmızı ve kahverengi renklerde makül, papül ve nodüller şeklinde görüle-
bilir. Genellikle yaşamın ilk altı ayında ortaya çıkar ve puberteden sonra remisyona gi-
rer. Burada klinik ve histopatolojik olarak ÜP tanısı konulan altı aylık erkek bebek ol-
gusu sunulmuştur.

Abstract
Mastocytosis is a disease group characterized by skin lesions and/or systemic invol-

vement developing as a result of mast cell proliferation. The etiology is unknown. Led
by the skin it may involve bone marrow, bones, gastrointestinal system, liver, spleen and
lymph glands. It is divided into two groups as cutaneous and systemic. Cutaneous mas-
tocytosis are observed in childhood with the main types being urticaria pigmentosa, dif-
fuse cutaneous mastocytosis and isolated mastocytoma. In mastocytosis, patients may
be observed to have itching, flushing, urticaria, abdominal pain, diarrhea and cardiovas-
cular symptoms due to release of mast cell mediators. Urticaria pigmentosa (UP) is the
most commonly seen cutaneous mastocytosis. Lesions are pink, red or brown in color
in the form of macules, papules and nodules. Generally, it occurs in the first six months
of life and enters remission after puberty. Here we present the clinical and histopatho-
logical findings of a six-month old male infant with UP diagnosis.

Giriş
Çocuklarda kutanöz mastositozlar içinde en sık olarak ÜP, daha az olarak mastosi-

toma ve diffüz kutanöz mastositoz görülür. Olguların yüzde doksanı yaşamın ikinci yı-
lında ortaya çıkar ve çoğunlukla ergenlik döneminde hafifler veya spontan düzelir (1).
ÜP’da en sık görülen deri bulguları monomorfik tipte makülopapüler ve nodüler lezyon-
lardır (2).
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Olgu
Altı aylık erkek bebek polikliniğimize vücudunda olan

yaygın kızarıklıklar nedeniyle getirildi. Öyküsünden şika-
yetlerinin üç aydır olduğu öğrenildi. Şikayetleri kaşımak-
la artıyor ve belirginleşiyordu. Hasta bu nedenle daha önce
bir tedavi almamıştı. Hastanın bilinen başka bir hastalığı yok-
tu. Anne baba akraba değildi. Ailede benzer hastalık yok-
tu. Sistemik muayenesi doğal olan hastanın dermatolojik
muayenesinde gövdede daha belirgin olmak üzere yüz, saç-
lı deri ve ekstremitelerde yaygın kahverengi kırmızı renk-
lerde makül, papül ve plaklar mevcuttu. Darier bulgusu po-
zitifti (Resim1 ve Resim2). Laboratuvar bulguları ve rad-
yolojik incelemeleri doğaldı. Yapılan incelemeler sonucun-

da olguda sistemik bir tutulum olmadığı tespit edildi. Histo-
patolojik incelemesi ÜP olarak raporlandı. Hastaya klinik
ve histopatolojik bulgular eşliğinde ÜP tanısı konuldu. H as-
taya oral antihistaminik tedavisi başlandı ve takibe alındı.

Tartışma
Mastositoz dokularda mast hücre proliferasyonu sonu-

cu gelişir. Sıklıkla deri tutulumu görülmekle beraber kemik
iliği, gastrointestinal sistem gibi bazı diğer dokuları etkile-
yebilir. Kutanöz mastositozlar 4 farklı klinik tipte görülmek-
tedir. Bunlar 1)ÜP, 2)Soliter mastositoma, 3) Diffüz kuta-
nöz mastositoz ve 4)Telenjiektazia makülaris erüptiva
perstansdır (3).

ÜP makülopapüler kutanöz mastositoz olarak da bilinen,
en sık görülen kutanöz mastositoz tipidir. ÜP literatürde bil-
dirimi en sık yapılmış mastositozdur. Pediatrik kutanöz mas-

tositozların diğer formları mastositoma ve diffüz kutanöz
mastositozdur. Mastositoz vakalarının yaklaşık üçe ikisi er-
ken çocukluk döneminde başlar ve hastaların % 55’inde 2
yaşından önce görülür. Mastositoz olgularının sıklığı genel
dermatolojik hastalarda 1:1000 ile 1:8000 arasında değişir-
ken pediatrik hasta popülasyonunda bu oran 1:500’e yük-
selir. Pediatrik popülasyonda hafif bir erkek üstünlüğü var-
dır. ÜP genellikle 2 yaşından önce başlar ve puberteden son-
ra hafifler veya kaybolur.İyi prognozludur (5). Olgumuzun
şikayetleri 3 aylıktan itibaren başlamıştı.

Kutanöz mastositozlar hem lokal hem sistemik semptom-
lar ile ilişkili olabilir. Hastalarda flushing, kaşıntı, kabarcık-
lar, nefes darlığı, astım alevlenmesi, hipotansiyon ve pep-
tik ülser, diyare, gastroözefageal reflü gibi gastrointestinal
rahatsızlıklar görülebilir. Bu semptomlar mast hücrelerin-
den degranüle olan birçok farklı mediatörü sonucunda mey-
dana gelir (3,5).Bu mediatörlerin başında histamin gelir. His-
tamin hem lokal hem sistemik semptomların oluşmasına ne-
den olur. Bir diğer mediatör triptazdır. Genel olarak mas-
tositoz hastalarında total triptaz düzeyi 20ng/ml üzerinde-
dir (3). Diğer mast hücre mediatörleri arasında lökotrienler,
prostaglandinler, trombosit aktive edici faktör, kimaz,
TNF-alfa,heparin bulunur.ÜP ile ilişkili kaşıntı, ısı değişik-
likleri, sıcak duş, sürtünme, alkol ve duygusal stres ile ağır-
laşabilir. Antikolinerjik preparatlar, aspirin, diğer nonstero-
id antiinflamatuvarlar, uyuşturucu, polimiksin B sülfat
gibi ilaçlar tarafından da ÜP indüklenebilir. Lezyonlar me-
kanik sürtünme ve basınçla belirginleşir, eritem ve ödem olu-
şur. Bu klinik tablo Darier belirtisi olup kutanöz mastosi-

Şekil 1. Gövde ön yüzde yaygın, eritemli, infiltre s plaklar
ile Darier işareti bulgusu görülmektedir.

Şekil 2. Sırtta eritemli diffüz eritemli infiltre  plaklar
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tozlarda tanıda değerlidir (1,2). Olgumuzda Darier belirti-
si tespit edildi. Lezyonları ağlamakla belirginleşiyordu.

Lezyonlar genel olarak gövde ve ekstremitelerde  görül-
mekle beraber yüz, palmoplantar alanlar ve mukozalar da
tutulabilir. Lezyonlar az sayıda veya yaygın kahverengi kır-
mızı makül ve papüller şekilinde görülür (2,5). Olgumuz-
da lezyonlar hemen hemen tüm vücutta mevcuttu. Muko-
za tutulumu yoktu.

Çocuklarda hematolojik anormallikler, kemik iliği bo-
zuklukları, kemik lezyonları, gastrointestinal tutulum ve he-
patosplenomegali çok nadir görülür ve tespit edildiği durum-
larda hafif seyreder veya spontan düzelme gözlenir. Ancak
erişkinlerde bu rahatsızlıklar genellikle progressif ve kro-
nik seyirli olup morbidite ve mortaliteyi arttırır (3). Olgu-
muzda sistemik tutulum tespit edilmedi.

Tanı klinik olarak konur ve histopatolojik olarak kesin-
leştirilir (5). Olgumuzun yapılan deri histopatolojik incele-
mesinde üst dermiste yoğun olmak üzere yer yer perivas-
küler mast hücre infiltrasyonu izlendi. Bu hücreler yapılan
immunohistokimyasal boyamada CD117 ile pozitif olarak
değerlendirildi (Resim 3).

ÜP mast hücrelerinin ve CD34+ progenitörlerinin klo-
nal bir neoplastik bozukluğudur. Mastositoz hastalarında he-
matolojik neoplazmlar görülebilir. Literatürde 3 yaşında bir
çocuk olguda Polisitemia Vera tespit edilmiştir. ÜP ve Po-
lisitemia Vera arasındaki moleküler kanıt her ikisinde de c-
KIT ve JAK2 mutasyonlarının olmasıyla gösterilir (4).

ÜP tanısı konan hastalara medikal tedavi yanında koru-
yucu profilaktik önlemler belirtilmelidir. Medikal tedavi
semptomatik olup histamin antagonistleri tercih edilen
ilaç grubudur. Psoralen ve Ultraviyole A tedavisi çocukluk
çağında olası kanserojen yan etkilerinden dolayı kontren-
dikedir (2). Antihistaminik tedavisine yanıt vermeyen olgu-
larda imatinib veya omalizumab kullanılabilir. Literatürde
mastositoz olguları için çeşitli tedaviler uygulanmıştır.
Birçok farklı tedavi seçeneği olmasına rağmen mastositoz
tedavisi için henüz kesin bir tedavi protokolü yayınlanma-
mıştır (6). Olgumuza antihistaminik tedavisi başlandı ve ta-
kibe alındı.
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Şekil 3. Üst dermiste yoğun mast hücre infiltrasyonu izlendi
(H&EX200). Sağ alt resim: mast hücreler CD 117 ile pozitif
olarak değerlendirildi (CD117X100).


