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Urtikerya pigmentosa ve nobet birlikteligi: Bir vaka takdimi
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SUMMARY: Tosun A, Aral YZ, Apaydin §, Karaman G, Dikicioglu-Cetin E.
(Departments of Pediatrics, Dermatology, and Pathology, Adnan Menderes
University Medical Faculty, Aydin, Turkey). An urticaria pigmentosa case presented
with convulsion. Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Dergisi 2008; 51: 158-161.

Mastocytosis is a disease characterized by abnormal mast cell proliferation in
various tissues, especially in skin. Urticaria pigmentosa is the most common
form of childhood cutaneous mastocytosis. A six-month-old girl presented
with focal afebrile convulsion following facial flushing. Her trunk was covered
with red-brownish maculopapular lesions. The Darier’s sign was positive, and
a biopsy confirmed the clinical diagnosis of urticaria pigmentosa. On follow
up, a facial flushing episode and generalized convulsion were also noted.
Electroencephalography showed paroxysmal abnormalities. This case is reported
because of the rare coexistence of urticaria pigmentosa and afebrile seizure.
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OZET: Mastositoz, mast hiicrelerinin basta deri olmak iizere, gesitli dokularda
anormal birikimi ile karakterize bir hastalik grubudur. Cocukluk ¢aginda iirtikerya
pigmentoza, kutan6z mastositozun en yaygin goriilen tipidir. Sundugumuz alt1
aylik kiz ¢ocuk, yiizde kizarma ardindan, atessiz nobet gecirme yakinmasiyla
getirildi. Govdesinde kirmizi-kahverengi makiilo papiiler dokiintiileri vardi. Darier
fenomeni pozitifligi ve deri biopsisi iirtikerya pigmentoza tanisini dogruladi.
izlemde yiizde kizarma atag; ile birlikte jeneralize konviilsiyon da goriildii. Hasta,
iirtikerya pigmentoza ve nobet birlikteligi seyrek goriildiigii i¢in sunuldu.

Anahtar kelimeler: iirtikerya pigmentoza, afebril nibet.

Mastositoz, mast hiicrelerinin basta deri olmak
lizere, karaciger, dalak, lenf bezleri, kemik
iligi, akcigerler ve gastrointestinal sistem gibi
cesitli dokularda anormal birikimi ile karakterize
genis bir hastalik grubunu igerir. Mastositozlu
hastalar, klinige genellikle mast hiicrelerinden
salinan medyatdrlerin neden oldugu, epizodik
yiizde kizarma, kusma, karin agrisi, ishal, bas
agrisi, tasikardi, hipotansiyon, senkop, hisilti,
anaflaksi belirtileriyle basvururlar. Cocukluk
caginda {irtikerya pigmentoza (UP), kutandz
mastositozun en sik goriilen sekli olup, giderek
azalan siklikta soliter mastositom, difiiz kuta-
ndz mastositoz ve erliptif persistan makiiler
telenjiektazi goriilmektedir!. UP’de deride cok
sayida, kirmizidan kahverengine kadar degisen
renkte, birka¢ milimetreden birkag santimetreye
kadar varan boyutlarda, oval veya yuvarlak

makdiller, papiiller, nodiiller, nadiren de biill6z
lezyonlar goriiliir. Bu makalede, nobetle bagvurup
deri lezyonlari ile UP tanisi alan vaka sunularak
UP’nin semptomlari, tedavisi ve afebril nébet
birlikteligi irdelenmistir.

Vaka Takdimi

Alt1 aylik kiz hasta yiizde kizarma, gozlerde
yukar1 kayma ve kirpistirma, sol bacakta klonik
atim seklinde yaklasik 30 dakikay1 bulan atessiz
ndbetle basvurdu. Afebril fokal status epileptikus
6n tanisiyla izleme alindi. Ozge¢misinden;
olagan bir gebelik siirecinin sonunda elektif
sezeryle zamaninda 3160 gr olarak dogdugu ve
dogum sonrasinda bir 6zellik olmadig1, ancak bir
bucuk ayliktan itibaren gévdede dokiintiilerinin
basladig1 ve giderek artis gosterdigi, bir ay dnce
de bes dakika siireli jeneralize tonik klonik tipte
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yoktu. Fizik muayenesinde, agirlik ve boy 10-25.,
bas cevresi 25-50. persentilde olup vital bulgular1
tasikardisi disinda olagandi. Karaciger; 3 cm
ele geliyordu. Norolojik muayenesi normaldi.
Dermatolojik muayenesinde, gévdede daha
belirgin, kirmizi-kahverengi renkte 0.51 cm
capinda ¢ok sayida makiilopapiiler dokiinti,
alt ekstremite ekstansor yiizlerde bazisi lineer
tarzda, deriden kabarik kirmizi-kahverengi
pigmente lezyonlar1 vard: (Sekil 1). Sagli deride
vertekste, 1x1 cm boyutlarindaki serdz akintili
papiilovezikiiler lezyonu, impetigo olarak
degerlendirildi ve topikal antibiyotik tedavisi
baslandi. Hemogram, idrar ve biyokimyasal
incelemeleri normaldi.

Sekil 1. Deride kirmizi- kahverengi {irtikerya
pigmentoza lezyonlari, yiizde kizarma.

Klinik izleminde Darier fenomeni pozitif
bulundugu i¢in dermatoloji boliimii ile konsiilte
edilen hastaya deri biyopsisi yapildi. Govde
derisine ait seri kesitlerin histopatolojik incele-
mesinde dermisin tigte bir {ist kisminda intertisyel
ve perivaskiiler yerlesimli, histokimyasal olarak
uygulanan Toluidin Blue ve anti-mast cell
tryptase ile boyanan mast hiicre proliferasyonu
saptandr ve “lrtikerya pigmentoza, makiilo-
papiiler tip” olarak degerlendirildi (Sekil 2).

Urtikerya Pigmentosa ve Nobet Birlikteligi 159

Sekil 2. Deri biyopsi 6rneginde, {ist dermisde
perivaskiiler ve interstisyel mast hiicre infiltrasyonu.
(Toluidin Blue x200).

Sistemik tutulum agisindan, yapilan karin ultra-
sonografisinde hafif hepatomegali goriildd.
Kemik iligi aspirasyonu yapild1 ve normal olarak
degerlendirildi. Tekrarlayan konviilsiyonlari
nedeniyle c¢ekilen EEG’de primer jeneralize
epileptiform aktivite saptandi. Kranial MR
goriintiilemesi normaldi. Afebril ndbetleri igin
sodyum valproat, yiizde kizarma ataklarini
Onlemeye yonelik ketotifen ve setrizin tedavisi
baglandi ve poliklinik izlemine alindi. ki ay
sonra diizenli ilag kullanmasina ragmen, yiizde
kizarma atagina eslik eden jeneralize tonik
yaklasik 2-3 dakika siiren konviilsiyonla tekrar
getirildi. Muayenesinde sagli deride vertekste
2.5x2.5 cm boyutunda nodiil dikkati cekti
(Sekil 3). Anne, bu lezyonlarin aralikli olarak
sagli deride ayni yerde, yilizde kizarma ataklari
ile es zamanli belirdigini bu kabarikliklarin
daha sonra sulu kabarciklara déndiigiinii ve agik
renkli akint1 ile iyilestigini belirtti. Sagli deride
bu nodiilden yapilan biyopside de histopatolojik
olarak onceki biyopsi sonucuna benzer sekilde
mast hiicre proliferasyonu goriildi.



160 Tosun ve ark.

Sekil 3. Sagh deride vertekste 2.5x2.5 cm boyutunda
nodiiler iirtikerya pigmentoza lezyonu.

Tartisma

Mastositozdaki yerel veya sistemik semptomlar
mast hiicrelerinden salinan medyatdrlerle
iligkilidir. Mast hiicrelerinden salinan medyatorler
histamin, prostaglandin D2, heparin, triptaz,
kimaz, lokotrien C4, TNF-o, PAF, IL-4,
katepsin G-like, karboksipeptidaz, heparin,
kondroitin siilfat tip E ve tip A’dir. Salinan
interlokinler ise 1IL-3, 4, 9, 10, stem cell factor
(SCF), transforming growth factor (TGF-beta),
interferon-y'dir23. UP’de deri lezyonlari, gévdede
belirgin olmak {izere yiiz, sagh deri, avug icleri
ve ayak tabanlarinda yer alir. Bu lezyonlar
dogumdan itibaren goriilebilirse de, daha sik
ilk aylarla 2 yas arasinda ortaya c¢ikmaktadir.
Lezyonlar genellikle kasinti, kizariklik ve
kabarikliga yol agar. Lezyonlarin sinirlar1 keskin
degildir, travmatize edildiginde lezyon ¢evresinde
medyatdr salinimina bagl olarak 6demli plak
olmasi Darier belirtisi olarak tanimlanir. UP’li
hastalarda Darier belirtisi pozitifligi %88-92
arasinda degismektedir!3. Kutantz mastositozun
ikinci en sik goriilen sekli (%10-35) soliter
mastositomdur. Kutan6z mastositozun tanisi
genellikle kalic1 pigmente lezyonlarin varlig1 yani
sira histopatolojik olarak mast hiicre sayisindaki
artisin gosterilmesiyle konur. Plazma triptaz ve
histamin artisi, idrarda prostaglandin D2 ve
histamin metabolitlerinin gosterilmesi de tanida
kullanilmaktadir!-3:4.

Ben-Amitai ve arkadaslar1® 180 pediatrik
kutandz mastositozlu vakasinin %65’inde UP,
%34.4’linde mastositom varligini belirtmisler,
%92.7’sinin ilk iki yasta tani aldigini, bunlarin
%12.8’ine ylizde kizarikligin eslik ettigini
bildirmislerdir. Yine mastositomlu olgularin
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%33’tinde deri lezyonlarinin vezikiil ve biil
seklinde oldugunu ve bu lezyonlarin yasamin
ilk alt1 ayinda basladigina dikkat ¢ekmislerdir.
Hannaford ve arkadaslari® cocukluk ¢aginda
kutan6z mastositozlu 173 vakanin, %51’inin
mastositom, %47’sinin UP tanisini aldigini
ve bunlarin %87’sinin taniy1 ilk alt1 ayda
aldigini belirtmislerdir. Yine yiizde kizarmanin,
UP, mastositom, diffiiz kutanéz mastositozlu
vakalarda, sirasiyla %26, %29 ve %100 siklikta
goriildiigling, biiltin ise %23, %31, %66 siklikta
bulundugunu belirtmislerdir. Kiszewski ve
arkadaslarinin? 71 kutanéz mastositozlu vakanin
%92’sinin bir yasindan 6nce, %75 UP, %17
mastositom ve %8 diffiiz kutandz mastositoz
seklinde tani aldigini belirtmislerdir. Tiirkiye’de
Akoglu ve arkadaslarinin® yapmis oldugu 1 ay- 60
yas araligindaki 55 kutandz mastositozlu olguyu
iceren en kapsamli ¢calismada, kadin/erkek orani
1,5/1 olarak saptanmis ve vakalarin %41.8’inde
lezyonlarin alt1 aydan &nce basladig1 belirtilmistir.
Munro ve Farr® iki vakalarinda sagli deride ayni
bolgede tekrarlayan serdz igerigi olan soliter
lezyonlarin, daha sonra biyopsilerle soliter
mastositom tanisini aldigini bildirmislerdir.
Literatlire benzer sekilde vakamizdaki kirmizi-
kahverengi makiilopapiiler deri lezyonlar:
yasaminin ikinci ayinda, énce gévdede baslamis
ve giderek artis gostermisti. Daha ¢ok soliter
mastositom ve diffiiz kutan6z mastositomun
bulgusu olmakla birlikte, vakamizda sagli deride
yineleyen gegici biilléz lezyonlarmn, UP’nin bilinen
lezyonlarinin yani sira yer aldig1 diistintildii.

Sistemik semptomlardan ishal ve karin agrisi
cocukluk ¢agr mastositozlu vakalarin %40’inda,
yiizde kizarma ataklari, hipotansiyon ve sok
tablosu %20-65’inde goriilmektedir. Kemik iligi
tutulumu pediatrik yas grubunda seyrektir34.
Kemik iligi biyopsisinin anemi, lI6kositoz,
eozinofili, kemik agrisi, hepatosplenomegali veya
lenfadenopati varliginda yapilmasi 6nerilmektedir!-
34, Shaffer ve arkadaslar1!® UP’li ii¢ yasindaki bir
olguda sistemik tutulumun tekrarlayan senkop
ve anaflaksi seklinde klinik belirti verdigini
belirtmisler, erken sistemik tutulumun tanisi
i¢in girisimsel tarama tetkiklerinin yapilmasini
Onermislerdir. Bizim vakamizda sistemik tutulumu
diistindiiren belirgin bir bulgu olmamakla
birlikte, hafif hepatomegalisinin, tekrarlayan
ylizde kizarma ataklarinin ve nobetlerinin olmasi
sistemik tutulum olabilecegini akla getirdi ve
yapilan kemik iligi incelemesi ile kemik iligi
tutulumu dislandi.
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Literatiirde, UP ile nobet birlikteligi az sayida
vakada bildirilmistir. Pehlivanidis ve arkadaslari!!
on yasindaki bir vakada, bas agrisi, yiizde
kizarma, periferik siyanoz ve hipotansiyona
eslik eden yedi biling kayb: atag1 ve atessiz
dort tonik klonik noébet bildirmislerdir. Bu
vakada EEG ve kranial MR’yi normal bulmuslar,
ikili antiepileptik tedaviye ragmen nobetlerin
durdurulamadigini ve bu ndbet, bas agrist ve
biling kayb:i ataklarinin strese bagli medyator
salinimu ile iligki olabilecegini belirtmislerdir.
Vakamiz acil servise yiizde kizarmanin eslik
ettigi status epileptikus tablosunda getirildiginde
tasikardisi disinda, vital bulgulari normaldi.
Opykiide iki afebril ndbetinin olmasi, EEG’sinde
primer jeneralize epileptiform aktivite saptanmasi
nedeniyle sodyum valproat tedavisi baslandi.
Iki ay sonra acil servise tekrar afebril ndbet
ve ylizde kizarma atag1 ile basvuran olgunun
vital bulgular1 yine normaldi. Almakta oldugu
antiepileptigin kan diizeyi diisiik bulundugu
icin dozu arttirildi.

Bes yas altinda tani alan UP’li vakalarda prognoz
genellikle iyidir. Hastalarin %50’si adolesan
doéneme kadar spontan remisyona ugrar!. Heide
ve arkadaslari* on yasina kadar hastalarin
%70’inde belirgin iyilesme beklendigini,
kasinti, ylizde kizarma, trtikeryal dokiintiilerin
varliginda H1 reseptor antagonistlerinin, yeterli
yanit alinamazsa mast hiicre stabilizatorlerinin
tedaviye eklenebilecegini ve topikal steroidlerin
kullanilabilecegini bildirmislerdir. Anaflaksi
yasayan vakalarda da enjektabl adrenalin kullani-
minin gerekliligini vurgulamiglardirt. Kutanéz
mastositozlu vakalara, mast hiicrelerinden
medyator salinimina yol agacak asir1 sicak-soguk
banyodan kag¢inilmasi, derinin ¢esitli nedenlerle
sert sekilde ovusturulmamasi ve glines 1s1g1na
uzun siireli maruz kalmamasi ayni zamanda
asetilsalisilik asit, tiamin, alkol, kodein, morfin
gibi ilaglar ve iyot iceren kontrast madde
kullanimindan kag¢inilmasini 6nermislerdir.
Pehlivanidis ve arkadaslari!! tekrarlayan nobet
ve biling kayb1 olan olgularinda hidroksizin ve
doksepin ile tedavi sonrasi iki yillik izlemlerinde
ndbetin gézlenmedigini ancak migren ataklarinin
devam ettigini bildirmislerdir. Vakamizda deri
lezyonlarina ve tekrarlayan yiizde kizarma
ataklarina yonelik olarak setirizin ve ketotifen
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baslandi. Aileye medyatdr salinimina yol agacak
ilaglarin listesi verildi ve Onerilerde bulunuldu.
Ug aylik izlemde deri bulgularinda degisiklik
gozlenmedi, ancak ylizde kizarma ataklarinin
siiresinin kisaldig1 goriildii.

Hastamizdaki afebril nobetlerin yiizde kizarma
ataklar1 sonrasinda goriilmesi mast hiicrelerinden
salinan medyatorlerle iliskili gibi goriinmekle
birlikte, fokal ve jeneralize nobetlerle getirilmesi
(ikinci nobet parsiyel status epileptikus)ve EEG
bulgularinin olmasiyla UP ve afebril nébet/
epilepsi birlikteligini diistindlirmistiir. En dogru
tani izlem siirecinde ortaya cikacaktir.
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