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ÖZ

Ürtikeryal plaklar ve yaygın büller ile başvuran bir hastada akla gelecek hastalıklardan biri kutanöz mas-
tositozdur. Büllöz impetigo, büllöz pemfigoid, immün yetmezliklere eşlik eden egzematöz döküntülerden 
ayırıcı tanısı yapılmalıdır. Ayrıntılı anamnez ve fizik muayene ile özellikle lezyonların oluşum süreci yakın-
dan izlendiğinde, Kutanöz mastositoz tanısı daha ön planda düşünülmelidir. Fizik muayenede Darier bul-
gusunun saptanması yardımcı olmaktadır. Kesin tanı cilt biyopsisi ile konulabilmektedir. Bu makalede, 
kutanöz mastositoz tanısı alan 2,5 aylık bir olgu sunularak, ayırıcı tanı ve tedavisinde dikkat edilecek nok-
talar güncel litaretür eşliğinde gözden geçirilmiştir.

Anahtar kelimeler: Sütçocuğu, ürtiker, bül, mastositoz

ABSTRACT

Cutaneous mastocytosis is one of the diseases that will be considered in the differential diagnosis of pati-
ents presenting with urticarial plaques and common bullae. Its differential diagnosis should be made 
among other potential conditions such as bullous impetigo, bullous pemphigoid or eczematous eruptions 
accompanying immune deficiencies. The close follow up of evolution of specific lesions with detailed 
anamnesis, and physical examination the diagnosis of cutanous mastocytosis should be considered in 
priority. Detection of Darier’s sign is also helpful during examination. Definitive diagnosis can only be 
established after performing a skin biopsy. Here, we present a 2.5 month-old infant with cutanous mas-
tocytosis and discuss differential diagnosis and therapeutic features in light of current literature.
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GİRİŞ 

Mastositoz etkilenen organlar-
da mast hücrelerinin anormal artışı 
ile karakterize, sistemik ve kutanöz 
formları olan ve çocuklarda 
10.000’de 1 oranında görülen bir 
hastalıktır (1,2). 

Çocukluk çağında sıklıkla kutanöz 
formu gözlenir ve bu özelliği ile, siste-
mik bulgular gösteren ve zaman için-
de ağırlaşan erişkin tutulumundan 
farklılık gösterir (3).

Kutanöz mastositoz 3 alt form-
dan oluşmaktadır. Bunlar Ürtikeria 
Pigmentoza (makülopapüler mas-

tositoz), diffüz kutanöz mastositoz 
ve soliter kutanöz mastositomdur 
(2,4).

Ürtikeria Pigmentoza (ÜP) kuta-
nöz mastositozların en sık görülen 
ve en iyi seyirli formu olmasına 
rağmen, %10’lara varan oranda 
anafilaksi gelişme riski nedeniyle 
yaşamsal önem gösterir (1,2).

Bu makalede, nadir görülmesi, 
ayırıcı tanısının geniş olması ve 
anafilaksi gelişme riski nedeniyle 
ilginç olan ürtikeria pigmentoza 
tanılı bir infant hasta sunularak ilgi-
li literatür gözden geçirilmiştir. 
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OLGU

Olgunun ailesinden aydınlatılmış onam alınmıştır.
İki buçuk aylık erkek hastanın, 3 hafta önce sol 

bacakta başlayan kızarıklık ve sonrasında tüm vücut-
ta yaygın yerleşimli, cilt yüzeyinden kabarık kızarıklık-
lar ve sonrasında ilerleyerek içi sıvı dolu lezyonların 
gelişmesi üzerine dış merkeze başvurduğu, burada 
antihistaminik ve topikal steroid tedavileri başlandı-
ğı, ancak lezyonlarında gerileme olmadığı özellikle 
dokunulan bölgelerde ürtikeryal özellikte başlayıp 
ardından büle dönüştüğü öğrenildi. 

Özgeçmişinde, olgunun miadında normal spontan 
vajinal yolla 3.400 g 52 cm doğduğu ve sadece anne 
sütü ile beslendiği öğrenildi. 

Aile öyküsünden, annede alerjik rinit olduğu, 
anne baba arasında akrabalık olmadığı annenin ilk 
gebeliği olduğu, kullandığı bir ilaç olmadığı, döküntü-
leri başladıktan 2 hafta sonra simetikon yağı kullan-
maya başladığı 15 gün öncede rutin aşı şeması içeri-
sinde olan 2. aylık aşılarının uygulandığı öğrenildi.

Fizik muayenesinde, vücut ağırlığı 6.500 g (75-90 
p), boyu 62 cm (75-90 p), baş çevresi 43 cm (90-95 p) 
vücut sıcaklığı 36,8°C, kardiyak nabzı 134/dk., solu-
num sayısı 32/dk., kan basıncı 80/50 mmHg.

Baş, boyun, gövde ve ekstremitelerde yaygın bül-
löz lezyonları, yeni oluşan basmakla solan kabarık 
ürtikeryal plakları mevcuttu (Resim 1). Ağız ve anoge-
nital mukoza olağan. Büllerin patlaması sonrası eks-
koriye alanın krutlandığı görüldü. Cilde yapılan bası 
ile yeni ürtikeryal lezyonlar beliriyordu. (Darier 
Bulgusu) (Resim 2). Mevcut büllerin kolayca patlama-
ması nedeniyle Nikolsky bulgusu negatif olarak 
değerlendirildi. Diğer sistem bulguları doğaldı.

Laboratuvar bulguları; hemoglobin: 10,4 g/dl, 
trombosit: 486.000/mm3, beyaz küre: 14.900/mm3 
mutlak nötrofil sayısı: 6.720/mm3, mutlak lenfosit 
sayısı: 6.460/mm3. Periferik yaymasında atipik hücre 
yoktu. Böbrek ve karaciğer fonksiyon testleri olağan, 
C-reaktif proteini negatif, eritrosit sedimentasyon 
hızı 4 mm/saat. 

Klinik İzlem:
Hastada büllöz pemfigoid, büllöz impetigo, lineer 

IgA büllöz dermatozu ve mastositoz düşünüldü.

Bül içi sıvıdan çalışılan kültürlerinde ve kan kültü-
ründe üreme saptanmadı. Cilt bulguları nedeni ile 

Resim 1A: Yaygın büllöz, ekskoriye ve krutlu lezyonlar. B: Yaygın 
ve yeni oluşmuş eritemli ürtiker plakları.
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olası primer immün yetmezlikler açısından alınan 
tetkikler (hemogram, immunglobulinler, lenfosit 
paneli) olağan saptandı. 

Mastositoz ayırıcı tanısı için gönderilen serum 

triptaz düzeyi 59,4 ng/mL (normal: <5 ng/mL, masto-
sitoz: >20 ng/mL) olarak belirlendi. 

Enfeksiyöz nedenlere bağlı cilt lezyonları açısın-
dan enfeksiyon hastalıkları bölümüyle değerlendiril-
di. Enfeksiyöz nedenler düşünülmedi. Dermatoloji 
bölümü tarafından değerlendirilen olguda büllöz 
impetigo düşünüldü. Klindamisin antibiyoterapisi ve 
eksfolyatif lezyonlara topikal epitelizan ve antibakte-
riyel tedavi başlandı. Tedavinin 3. gününde cilt lez-
yonlarının gerilemeyip yinelemesi üzerine cilt biyop-
sisi planlandı. 

Cilt biyopsisinde, diffüz dermoepidermal ayrılma 
saptandı. CD117 diffüz ve güçlü pozitif, CD68 yaygın 
zemin boyanması ile birlikte pozitif bulundu (Resim 
3). Bu sonuç ile hasta mastositoz tanısı aldı. Sistemik 
tutulum açısından değerlendirilen hastanın batın 
ultrasonografisinde solid organ tutulumu saptanma-
dı. Kemik iliği aspirasyonu ve biyopsisinde de siste-
mik tutulum saptanmayarak hasta kutanöz mastosi-
toz olarak değerlendirildi. Lezyonların yerleşimi ve 
tipi, yanısıra diğer fizik muayene bulguları gözönün-
de bulundurularak diğer kutanöz mastositoz tipleri 
dışlanarak olguya ürtikeria pigmentoza tanısı konul-
du.

İzlemde birkaç saat süren, ani başlangıçlı, kendili-
ğinden düzelen, ciltte kızarıklığın eşlik ettiği aralıklı 
ishal ve kusma atakları gözlendi ancak gaita tetkikle-
rinde herhangi bir özellik saptanmadı. Bu semptom-
ların mastositoz ile ilişkili olabileceği düşünüldü. 

Çocuk alerji bölümüne danışılan olguya ürtiker 
benzeri lezyonlar henüz çıkma aşamasında iken, 
topikal steroid uygulanması ve 0,05 mg/kg/gün iki 
dozda oral ketotifen başlanması önerildi. Anne ve 
bebeğin histamin deşarjına neden olacak ilaç ve 
gıdalardan (asetil salisilik asit, nonsteroid anti-
inflamatuvar ilaçlar, kabuklu deniz ürünleri, alkol, 
baharatlı gıdalar gibi) kaçınması önerildi. Anafilaksi 
açısından dikkatli olunması ve gerekli durumda kulla-
nılmak üzere intramuskuler adrenalin uygulaması 
öğretildi ve reçete edildi.

Tedaviye başlandıktan sonra çağrıldığı poliklinik 
kontrolünde önceki lezyonlarda gerileme olduğu 
ancak az sayıda yeni lezyonların çıktığı gözlendi.

Resim 2. Darier bulgusu.

Resim 3A: Dermisi tamamen dolduran hücresel infiltrasyon; 
epidermis tutulumu yok, H&E X100 büyütme. 3B:CD117 diffüz 
pozitif (spesifik bulgu), X200 büyütme.
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TARTIŞMA

Mastositoz, mast hücrelerinin yalnızca deride 
(kutanöz form) veya kemik iliği, karaciğer, dalak ve 
lenf bezi gibi birçok organda (sistemik tip) birikimiyle 
ortaya çıkan hematopoetik kök hücrenin nadir görü-
len bir klonal hastalığıdır (5,9). 

Çocukluk yaş grubunda kutanöz mastositoz, siste-
mik mastositoza kıyasla daha sık görülür (4,6). %80 
oranında 1 yaş altında başlangıç göstermekte ve has-
talar sıklıkla adolesan dönemde iyileşmektedir (7,8). 
Tüysüz ve arkadaşlarının çalışmasında, çocukluk çağı 
mastositoz tanılı 21 olgu incelenmiş, ortanca başvuru 
yaşı 12,1 ay (1-96 ay) saptanmış, hiçbirinde sistemik 
tutulum belirlenmemiş ve 11 olguda 5,5±1,5 yılda 
lezyonların gerilediği bildirilmiştir (9). 

Görülme sıklığı kesin olarak bilinmemekle birlikte, 
son çalışmalarda 10.000’de 1 oranında görüldüğü 
bildirilmiş olup, Kiszevwski ve ark. (8) yaygınlığı 500’de 
bir saptamıştır (1,2,10). Serarslan ve ark.’nın (11) yaptığı 
bir çalışmada ise, çocukluk çağı kutanöz mastositoz 
görülme sıklığı 1/234 olarak bildirilmiştir. 

Literatürde genel olarak olgumuza benzer şekilde 
erkek olgularda görülme sıklığı daha fazla bildirilmiş 
olup, bir çalışmada 1,5:1, başka bir çalışmada 1,8:1 
olarak saptanmıştır (8,12).

Dünya Sağlık Örgütü’nün 2016’da yayınladığı mas-
tositoz sınıflamasına göre çocukluk çağı kutanöz 
mastositozları arasında %70-90 oranı ile en sık görü-
len tip ürtikeria pigmentoza olarak bildirilmiştir (2,4). 
Yayınlanan olgu serileri ve derlemeler de bunu des-
tekler niteliktedir (13-15). 

Ürtikeria pigmentozada lezyonlar 1-2 cm boyutla-
rında, kırmızı, kahverengi, sarı görünümde olan çok 
sayıda uygun, plak veya nodül formunda lezyonlardır 
(15). Döküntüler skar bırakmaz ancak kahverengi pig-
mentasyon ile iyileşebilir. Genellikle gövde ve ekstre-
miteler etkilenir (15). Sürtme sonrası kaşıntılı ve der-
mografizm gösteren eritem, şişlik ve bül gelişimi 
Darier bulgusu olarak adlandırılır ve tipiktir, ancak 
olmaması tanıyı dışlamaz (7,15). Mast hücrelerinin cilt-
te daha çok bulunması nedeni ile çocuklarda daha sık 
görülür (16). Bir olgu serisinde kutanöz mastositoz 
tanısı konan çocuk olguların %94’ünde Darier bulgu-
sunun pozitif saptandığı bildirilmiştir (8). Olgumuzda 

nodül gözlenmemekle beraber, kırmızı maküller, cilde 
temas sonrası yeni ürtiker plakları ve büller geliştiği 
belirlendi. 

Mastositoz olgularında ciltte ani kızarıklık, karın 
ağrısı, ishal bulantı ve kusma nadirde olsa görülebilir. 
Hışıltı ve senkop izlenebilir (7,15). Olgumuzda gözlenen 
ciltte ani kızarıklık, kaşıntı, ishal ve kusma atakları 
gibi bulgular genellikle sistemik tutulum ile ilişkilen-
dirilse de literatürde kutanöz mastositoz olgularında 
da bildirilmiştir (3,8,9). 

Çocukluk çağı kutanöz mastositoz tanılı olgularda 
anafilaksi görülme sıklığı, genel pediatrik popülas-
yondan yüksek, erişkin mastositozundan düşük sap-
tanmıştır (%1,5-9) (1,2,17,19). Yapılan iki çalışmada, ana-
filaksi gelişiminde, en sık idiopatik nedenler (%60-72), 
ikinci sıklıkta ise besinler (%9-20) saptanmıştır (18). 

Kutanöz mastositoz olgularında serum triptaz 
düzeyi ölçümü tanıyı destekleyen bir laboratuvar 
yöntemidir ve sıklıkla normalden yüksek, ancak 20 
mcg/l altında saptanır (4,20). Bu değerin üzerinde sap-
tanan sonuçlar genellikle sistemik mastositoz seyrin-
de saptanır ve minör tanı kriteridir (21). Ancak, 20 ng/
ml üzerinde değerler yaygın deri tutulumu olan kuta-
nöz mastositozlu olgularda da saptanabilir (22). 
Olgumuz, saptanan yüksek serum triptaz düzeyi 
(59,4 ng/ml) nedeniyle sistemik tutulum açısından 
değerlendirildi. Ancak, sistemik tutulumu destekle-
yen bulgu saptanmadı. Triptaz düzeyindeki bu yük-
seklik yaygın deri tutulumu ile ilişkilendirildi. Kutanöz 
mastositoz tanılı 173 çocuk olguda serum triptaz 
düzeyi yüksek saptanmış olup, hiçbir olguda sistemik 
mastositoz ile ilişkili bulgu saptanmamıştır (23). 

Çocukluk çağı kutanöz mastositoz olgularında çok 
çeşitli cilt lezyonlarının olması ayırıcı tanıyı zorlaştır-
maktadır. Enfeksiyöz, alerjik ve immünolojik neden-
ler ekarte edildikten sonra, tanı için cilt biyopsisi 
yapılması gereklidir (17). Cilt biyopsisinde, mast hücre-
si yüzey membranında eksprese edilen, kök hücre 
büyüme faktörü (SCF) için yüzey reseptörü olan 
c-kit’in (CD117) yanı sıra CD68 ve CD2 gibi hücre 
yüzey membran fenotip işaretleyicilerinin ekspresyo-
nunun ciltte gösterilmesi önerilmektedir. Genellikle 
toluidine blue pozitif saptanır (15,24,25). Hastamızdan 
alınan cilt biyopsi örneklerinde toluidine blue ve 
giemsa yanında c-kit ile gerçekleştirilen immünhisto-
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kimyasal incelemede mast hücreleri gösterilmiştir. 
Ürtikeria pigmentozanın izleminde dikkat edilme-

si gereken, hem hastalığın alevlenmesinin hem de 
anafilaksi gelişiminin önlenmesi bakımından yaşam-
sal önem gösteren bazı önlemler tanımlanmıştır. Bu 
amaçla aşırı sıcak banyodan, ani ısı değişimlerinden, 
derinin sert şekilde ovalanmasından, anksiyeteden, 
aspirin, steroid olmayan antiinflamatuar ilaçlar, kode-
in, morfin, meperidin, kas gevşeticiler, volatil aneste-
zikler, alkol, öksürük ilaçları (destrometorfan, dime-
morfan), vankomisin, iyot içeren radyokontrast mad-
deler gibi ilaçlardan sakınılması gerektiği konusunda 
hasta ve yakınları bilgilendirilmelidir (1,15). Yine aşılar, 
dental işlemler, cerrahi uygulamalar ve endoskopik 
girişimler de mastositozu tetikleyebilir (15). Hastamıza 
benzer şekilde Bankova ve ark.’nın (26) bildirdiği 5 aylık 
bir erkek hastada, 4. ay aşılarından 12 saat sonra 
kolik karın ağrısı ve 24 saat sonrasında büllöz kaşıntı-
lı ürtikeryal lezyonların geliştiği saptanmış, yapılan 
cilt biyopsisi sonucu kutanöz mastositoz tanısı konul-
muştur. 

Ürtikeria pigmentozada yoğun tedavi gerekliliği 
oldukça nadirdir. Kaşıntı, kızarıklık, ürtiker ve taşikar-
di gibi bulgularda H1 histamin antagonistlerinin 
yararlı olduğu gösterilmiştir. Gastrik hipersekresyon 
ve mastositoz ilişkili peptik ülser tedavisi için raniti-
din gibi H2 antagonistler kullanılabilir. Oral kromolin 
sodyumun bazı çocuklarda ishal, karın ağrısı, bulantı, 
kusma ve kutanöz semptomlarda yararlı olduğu 
kanıtlanmıştır (15,27). Bir olgu sunumunda, büllöz mas-
tositozu olan bir çocuğa sodyum kromolin ile ketoti-
fen kombinasyonu uygulanmış ve cilt ile gastrointes-
tinal bulgularına dramatik yanıt alınmıştır (27). Aynı 
şekilde suda çözünen sodyum kromolin krem ve su 
bazlı losyonları da kaşıntı ve lezyonları azaltmada 
etkileri kanıtlanmıştır. Kromolin sodyuma yanıtsız 
anjioödem ve karın ağrılarında sistemik kortikostero-
idler kullanılabilir. Yaşamı tehdit eden mast hücre 
mediatör salınımı atakları geçiren bazı hastalarda ve 
diffüz kutanöz mastositozda oral PUVA (psoralen ve 
ultraviyole A) tedavisinin yararlı olabileceği bildiril-
miştir (9,13-15,24). Hastamıza başlanan topikal steroid ve 
oral ketotifen tedavisi ile mevcut lezyonlar gerilemiş 
ancak az da olsa yeni lezyonların çıktığı gözlenmiştir. 

Sonuç olarak, ürtikeria pigmentoza, nadir görül-

mesi, cilt tutulumu ile birlikte seyreden pek çok has-
talık ile karışabilmesi ve anafilaksi gelişme riski nede-
niyle akılda tutulması gereken önemli bir kutanöz 
mastositoz türüdür.
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