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OZET :

Mastosytosis adida verilen bu mast hiicresi hastalgr ¢esitli sekilde karsimiza
¢tkmaktadir.(6) Cok nadir gériilen bu hastalig1 bir olgu nedeniyle takdim ederken
Mast hiicreleri ve iirtikeria pigmentosa hakkinda da bilgi vermeyi uygun gordiik.

GIRIS :
Mastosytosié, mast hiicrelerinin lokal ve sistemik birikmelerjnden dolay1
kullanilan genel bir tabirdir (2). Cok nadir goriilen bu hastalii bir olgu nedeniyle

takdim ettikten sonra mast hiicreleri ve iirtikleria pigmentos hakkinda bilgi
vermeye calistik.

OLGU: UA 7 ayhk cocuk, 9.1.1986 tarihinde viicudunda yaygin kaginti
ve dokiintii sikayeti ile miiracaat etti. Dogumla birlikte sikayetlerinin mevcut
oldugunu , sagli deri, yiiz, gévde ve ekstremitelerde kahverengi lekeler oldugunu,
10 giinliik iken Numune Hastanesine miiracaat ettiklerini, kullandig1 ilaglarla
iyilesmedigini, bunun iizerine klinigimize basvurduklarini ifade etmektedirler.

Oz geemisi: Bir ozellik arz etmiyor. Dogum miyadinda ve normal olmusg na-
tal ve post natal bir 6zellik yok. Bu giine kadar hig bir as1 yapilmadigi, annesinin
hamile iken ilag kullanmadigi, mevcut diger kardesinin sag ve sihhatli oldugu,
annesinin ev hanimi, babasinin memur oldugu 6renildi. :

FiZiK MUAYENE : Genel durum orta, huzursuz, uykusu iyi, ates; 36,5°C
nabiz 112/Dk ritmik, solunum 40/Dk. diizenli, Ta: 90/60 mmHg boy 68 cm, a-
girhik 8,5 kg, bas gevresi 43 cm. 6dem, ikter, siyanoz, lenfadenopati yok.

Sagh deri, boyun, yiiz, gévde ve ekstremitelerde yer yer kahverengi plak
tarzinda hiperpigmante makiiller ve deriden kabarik papiiller, yiizeyel ekskori-
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asyonlar ve nodiiler olusumlar goriilmektedir (resim 1-2). Generalize pruritus
ve flushing mevecut. Epizodik kazarikliklar esnasinda mecut lezyonlar iizerinde
biiller meydana gelmektedir. '

Resim-1 ' s Resim-2

.Dermografizim (darier Dbelirtisi) miisbet. Karaciger kosta kenarmi MCH
iizerinde 5 cm gegmektedir. Dalakta biiylime tesbit edilmedi. Karm normal
bombelikte, ascites yok. Diger sistemler normal olarak degerlendirildi.

LABORATUVAR : idrar dansite 1016, protein: (—) , seker (—), Mik:
nadir lokosit ve epitel, trombosit (210000-280000), geng lenfositler diginda 6zel-
lik arz etmiyor. BUN : 9, AKS: % 70 mg, Na: 136 mEq, K. 4 mEq, bilirubin: -
0,14 mg, T. lipid: %, 350 mg, kollestrerol: % 141 mg, GPY (—) iskelet radyogra-
fileri: Kemik yapilarinda minimal osteoporotik gériiniim vardi. Bunun disinda
kemik yapilar1 normal goriinmekteydi. Tele: her iki perikardiyak kesimde inkomp-
let bronkopnomonik infiltrasyon olduguna dair rapor geldi. Kemik iliginden
yayma yapildi normal bulundu. Sadece megakaryositte artma goruldii.

TARTISMA :

Urtikeria pigmentosa ya gegmeden once kisaca mast hiicreleri hakkinda
bilgi vermeye galisacagim. '

Mast hiicreleri: Normal olarak biitiin viicutta yaygin olarak bulunur. Bu
yayginlik en fazla bag dokusundadir. Deride bag doku§undan zengin bir organ-
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dir. Dolayisiyla lokalizasyonu en ¢ok deridedir. Sonra sirasiyla; serdz ve subse-
réz dokuda, GIS ve respiratuar sistem miikdz membranlarinda, kan damarlar:
cevresinde, sinir gevresinde ve kemik iliginde lokalizedir (1).

7 Mast hiicreleri oldukga biiyiik hiicrelerdir. 10-20 milimikron ¢apinda, genel-
likle fusiform:, yuvarlak bazanda poligonal olurlar. Bes milimikron civarinda yu-
varlak bir cekirdege sahiptirler. Mast hiicrelerinin igi 0,5-0,7 milimikron ¢apinda
graniillerle doludur. Bu graniiller biyolojik olarak aktif molokiillerden ibarettir.
Bunlara mediatorler denir. Bunlar siilfath gilikoz amino gilkanlardir. (heparin)
gibi. Histamin bu graniillerin en bas maddesidir. Ayrica insan mast hiicre-
lerinde bulunan diger mediatérlgr sunlardir(?).

—Eozinofilik kemotaktik faktor

—Notrofil kemotaktik faktor

—Prostoglandinler (6zellikle PGD )

—PAF (platelet Aktivating Faktor) )
—Tromboksan B, (prostoglandin D, gibi arachdonic asit metabolitidir.)

Son yillarda kullanilan indirekt immiino floresan teknikle somatostatin denilen
bir néroaktif pepdidinde bulundugu 1984 yilinda yapilan ¢aliymalarda tesbit
edilmistir. 1981 yilinda yapilan galismalarda Slow-reacting siipstans’m (SRS)
ana kaynaginin mast hiicreleri olmadigi ve bu maddeyi az ihtiva ettigi iddia edilmek-
tedir. Mast hiicrelerinin orjini hakkinda yillardan beri devam "eden spekiilasyon-
lar vardir. Son yillara kadar mast hiicrelerinin bag dokusundan orijinini aldig
kabul edilmekteydi. Cok yeni yapilan hiicre kiiltiirii calismalarinda mast hiicresi
ve kan bazofillerinin kemik iliginden orijinini aldig: bildirilmistir.

Yine son yillarda sistemik mastositozlarda . periferik kanda bazofil ve mast
hiicre prekiirserlerinin iirtikeria pigmentosadan daha fazla oldugu ifade edilmis-
tir. Bununla beraber bag dokusundaki mast hiicreleri ile, bazofillerin farkl: hiic-
reler oldugu kabul edilmistir. Ayrica son yillarda mukaozadaki mast hiicrelerinin
histaminden daha ¢ok heparin ihtiva ettigi vurgulanmaktadir. Bundan bagka
gerek mukozal mast hiicreleri, gerekse konnnektif doku mast hiicreleri serin pro-
teinaz ihtiva eder. Fakat ikisi birbirinden farklidir. Bag dokusu mast hiicresi
ve bazofilin kemik iligindeki aymi prekiirsorlerden kaynaklanmalarina ragmen

farkli hiicreler oldugu diisiiniilmektedir. Mastositozlu hastalar1 nderisindeki
mast hiicreleri, normal derideki mast hiicrelerinden hem.dagilim bakimindan
hemde ¢ekirdek sekli ve biiyiikligi bakimindan farklilik arz etmektedir (1).

MASTOCYTOSIS (URTIKERIiA PiGMENTOSA) :

Mastositosis, mast hiicrelerinin lokal ve sistemik birikmelerinden dolay:
kullanilan genel bir tabirdir. Urtikeria pigmentosa mekanik veya kimyevi irritas-
yonlarla trtikeriyal plak tesekkiiliine meyilli , inat¢1, pigmentli, gesitli biiyiiklikte
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kasintili deri lezyonlan ile karekterize mastositozisin bir belirtisidir (2). U.P.
dogumdan itibaren orta yasa kadar géziikebilir. Vak’alarin yarisi yasin ilk 6 ayinda
baglamustir. 1/4’1i ise puberteden 6nce goziikiir. Baglangigta lezyonlar, kaybolma
ozelliklerinin - olmamas1 disinda iirtikere benzer. U.P. nin lezyonlar: kahcidir.
Tedrici olarak pigmentli bir renk alir. Sert bir cisimle gizilirse, etrafinda eritema-
t6z kizariklik olan iirtiker plagi tesekkiil eder ki buna ”Darier bulgusu™ denir.

Siklikla lezyonlar hafifge kabariktir. nodiiller serttir. Ayr1 ayri veya birlesik-
olabilir. Nodiiller genellikle kahverengimsi muma benzer. Hastalarin 1/3’i ile
_yarisinda deri tutulmusta olsa dermografizim mevcuttur. Baslangigta yaygin ola-
rak filushing mevcuttur. Hastaligin seyri sirasinda tedrici olarak azalabilir.
Lezyonlarin tahris edilmesi ile mast hiicrelerinde histamin’in massif olarak sal-
gilanmasi sonucu siddetli semptomlar olusabilir. En sik goriilen semptom pru-
ritustur. Eger siddetli ise bununla birlikte uykusuzluk, halsizlik, istahsizlik, ishal
ve eklem agrilari ile birlikte olabilir. Urtikeria pigmentosa’nin bir ¢ok tipleri var-
dir. Bashica juvenil ve adult olarak iki biiyiik gruba ayrihr.

" Juvenil tip: Cocuklardaki deri mastositomu generalize bir eriipsiyon,.soliter
bir tiimor veya nodiil ile baslar. Bunlara genellikle soliter mastosytoma denir.

Generalize eriipsion: Bu formda eriipsiyon genellikle hayatin ilk 5 haftas: i-
iginde baglar. Giil renkli, piruritik, tirtikerial, hafifce pigmentli makiiller, papiil- .
ler ve nodiiller ile karsimiza gikar. Vezikiil ve biil tesekkiilii hastaligin baslan-
gicinda sik ve belirgin ozelliktir. Genellikle bilateraldir. Vezikiil ve biil tegekkiilii-
niin 3 yildan daha uzun siire devam etmedigi gosterilmistir.. Hastaligin tiim pig-
‘mentasyon ve belirtisi genellikle -puberteden once olmak iizere bir kag yil zar-
finda kaybolur. Nadir olarak eriipsiyon adult yasa kadar devam eder.

Pscudo xanthamatous mastacytosis: Urtikeria pigmentosa’nin nadir bir vari-
antidir. Cap olarak 1 mm-2 cm’lik soluk sar1 nodiiller dogumdan itibaren goriiliir.
Bilahare kaybolurlar. Dalak biiyiimiistiir. Cizmekle iirtiker degil eritem olusur.

Soliter mastocytoma: Soliter nodiil dogumda mevcut olabilir ve hayatin ilk
5 haftasinda da tesekkiil edebilir.- Tiimor, kasimakla sisen kabarik kahverengi -
makiil -lizerine oturmustur. Viicudun herhangi bir yerine yerlesmesine ragmen
en ¢ok sevdigi yer bilege yakin olarak elin dorsal kismidir. Odem, iirtiker, vezi-
kiilasyon hatta biil tesekkiilii lezyonda gézlenebilir. Cogu soliter mastocytomalar
spontan olarak iyilesirler. Eksizyona iyi cevap verirler. Malign bir hastalifa do-
niigmezler. :

Adult tipler: Cok sik olarak kagintili papiiller, nodiiller halinde goriiliir.
Viicudun yukari kisimlarinda yaygin olarak iirtikeryal plaklar seklinde kendini
gosterirler. Adult tiplerde bir ka¢ farkli form izlenir.
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1— Diffus cutaneus mastocytosis

2— Erythrodermik "

3— Telenjiektazi makiilaris eriiptiva prerstans: bu formda peptik iilser oram
daha fazladir. Ayrica yetiskinlerde kemik lezyonlar: on plana geger 3).

4— Sistemik mastocytosis: mast hiicresi proliferasyonu sadece ciltte meyda-
na gelmeyip ayn zamanda kan, lenf damarlari, karaciger ve dalak gibi
organlari da tutar. Cilt lezyonlar1 siklikla niiodiiler tiptedir. Kemik lezyon-

~ lar1 genellikle asemptomatiktir. Filimde kemikte radyolusens ve radyodens
sahalar goriiliir. Mast hiicresi infiltrat: kemik iligindede olabilir. Mast
hiicresi 16semisi ise nadir olarak -olusabilir. Mast hiicrelerinden asir1
histamin salgilanmasinin flushingi' iine ale alan sistemik reaksiyonlara
sebep .olduguna inanilmaktadir.

Hematemez, melena, epistaksis ve ekimozlarla birlikte kanamaya meyil olu-
sabilir. Yﬁkselniig ‘plazma heparin seviylerinin bu semptomlardan sorumiu ola-
bilecegine inanilmaktadir (1,2) Anemi, lokopeni ve trombositopeninin protrom-
bin zamaninin uzamast ile birlikte meydana geldigi biliniyor. Malign _niast hiicresi
retikiilozu cesili organlarda mast hiicresinin agir1 infiltrasyonu, onlarin fonksiyon-
larin1 bozdugu zaman ortaya gikar. '

Histopatolojik olarak mastositozun biitiin formlari karekteristik mast hiicresi
infiltrasyonu gosterir. Vezikiil ve biller subepidermaldir. ‘

Ayirict teshiste; histolojik olarak letterer-siwe hastalig1 ve eozinofilik granii-
lomdan, klinik olarak ise pigmentli neviis, juvenlil ksanto granuloma, ksanthoma-
lar, biilléz impedigo, herediter ve non herediter biilloz hastaliklardan ayrt edilme-
lidit. ' ' -

_ Prognoz: sistemik tutulmanin olmadig1 derimastositozunun tim formlarinda
prognoz iyidir. Cocuklarda vak’alarin hemen hemen yarisinda tam olarak iyiles-
me olur. Digerleri diizelme gsterir veya belli belirsiz devam eder. ‘

TEDAVI :

1- Antihistamin ve antiserotinin (periactin, cyproheptadin) gi(bi ilaglar genel-
likle iirtikasyon, prirutus ve flushingi rahatlatabilir (2,4). '

2- Hy ve H, receptor antagonistlerinin kombine kullanilist (vistaril -+
cimetidin): Bu tedavinin bazi vak’alarda etkili oldufu diisiiniilmistir . 1980°de
Roberth ve arkadaslar1 bu tedavinin etkisiz oldugu 2 vak’a yaymladilar. Bu 2
hastada prostoglandin Dj nin bir metabolitinin idrar yoluyla fazla miktarda
atildign gozlendi. Bu hastalara prostoglandin sentezinin bir inhibitorii olan asetil
salisilik asit verilerek vak’alar tam olarak kontrol altina alind1. Yalmz asetil sali-
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silik asit mast hiicresi degraniilasyonunun ¢ok iyi bir aktivatorii oldugu igin
bu tedavi digiiniildiigiinde itiyath olunmas tavsiye edilmektedir. Ciinkii degra-
niilasyon esnasinda siddetli hipotansiyon ataklar: ortaya g¢ikabilir (2,4).

3— PUVA: oral §- metoksipsoralen, uzun dalga utraviyole radyasyonu ile
birlikté kullanilir. 1-2 aybk tedaviden sonra iyilesmeyi sagladigi, prurituslu
urtikeria pigmentosali - hastalar: rahatlattig gosterilmistir. Tedaviden sonra
‘hiperpigmente lezyonlar sebat eder fakat ultraviyolenin meydana getirdigi pig-
mentasyondan dolayr kozmetik diizelme saglanir. Tedavinin kesilmesinden 3-6
ay sonra prirutusun tekrarlamasi gozlenebilir (1,2). : '

4— Disodyum chromo glycate (DSCG): Bu madde sadece G.1S. traktusun-
dan kism1 olarak emilir. Fakat barsak duvarinda mast hiicrelerinin degranulas-
yonunu inhibe edebilme kabiliyetinde oldugu biliniyor. Nitekim bu hususta arastir-
. malar yapilmis ve G.1.S. traktan ileri gelen semptomlar iizerine etkili oldugu
goriilmiistiir, Ayrica biillsz mastositoziste de iyi neticeler alinmistir (1,2).

5— Ketotifen: Mast hiicreleri degranulasyonunun yeni bir inhibitoriidiir
H; reseptdr antagonisti olarak fonksiyon goriir. Bir gahgmada ketotifenle yapi-
lan tedavinin DSCG’dan daha etkili oldugu 'saptanmistir (1). :

6— Nifedipin: Hiicre membrani yolu ile kalsiyumun girisini bloke eden bu
ilacin mast hiicresi degranulasyonunu inhibe ettigi gosterilmistir. Bu oral kalsi-
yum antagonistinin semptomatik iirtikeria pigmentoza tedavisinde iyi sonug
verdigi rapor edilmistir(1).

T— intralezyoner kortizon ve okliizyon tedavisi: Bu hususta bir takim cals-
malar yapilmis ve bir grup hastaya intralezyon kortizon, bir grup hastaya da topi-
kal steroidle okliizyon tedavisi uygulanmistir. Gerek piruritusta gerekse lezyon-

- larda iyi neticeler almmugtir. Urtikeria pigmentasoda normal gortiniiglii mast

hiicrelerinin sayisinda, kortikosteroid tedavisi ile azalma olmus ve lezyonlarin
kayboldugu ortaya konulmustur (5)

- Biz hastamiza vistaril stispansiyon ve spraktin stispansiyon (cyproheptadin)
verdik. 10 giinliik bir tedaviden sonra lezyonlarda kismen bir diizelme oldu. Fakat
hasta sahibinin 1srar1 iizerine haliyle taburcu edildi.

SUMMARY

AN URTICERIA PIGMENTOSA CASE

This mast-cell disease, also known as mastocytosis, is variabily encountered. ° -

in this paper, an Urticeria pigmentosa case was introduced, which is a rare con-
dition. Some considerations were presented about mast cells and urticeria pigmen-
tosa.
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