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OzZET

Bir Urtikerya Pigmentoza Olgusunda Darier Bulgusu

Urtikerya pigmentoza cocuklarda ve eriskinlerde deri mastosi-
tozlarinin en sik gériilen formudur. Urtikerya pigmentozada en
sik gorilen deri bulgulart monomorfik tipte makuler, papiiler
ve nodiler lezyonlardir. Lezyonlara travma uygulanmasiyla
saptanan Darier bulgusu tanida énemlidir. Histopatolojik
olarak deride artmig mast hiicre birikimleri saptanir. Klinik ve
histopatolojik olarak urtikerya pigmentoza tanisi koydugumuz
bir buguk aylik erkek olguda Darier bulgusunun tipik drnegini
sunmak ve Urtikerya pigmentozayi literatiir esliginde tartisma-
yr amacladik.
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ABSTRACT
Darier’s Sign in a Patient with Urticaria Pigmentosa

Urticaria pigmentosa is the most common form of cutaneous
mastocytosis in children and adults. The most common types
of skin manifestations of urticaria pigmentosa is characterised
by monomorphic macular, papular and nodular lesions. Dari-
er’s sign is identified by applying the trauma to the lesions is
important at diagnosis. Histopathologically, an increased mast
cell accumulation in the skin is determined at urticaria pig-
mentosa. We aimed to discuss by the review of the literature a
half month old male patient with urticaria pigmentosa that is
a clinically and histopathologically diagnosed and present as a
typical sign of Darier.
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Girig

Mastositoz mast hiicrelerinin deride daha sik olmakla birlikte
kemik iligi, karaciger, dalak, lenf diglimleri, gastrointestinal
sistem gibi diger organlarda asiri tretimi ve birikimi ile karak-
terize, nadir goriilen bir hastaliktir (1, 2). Urtikerya pigmentoza
(UP), mastositoma, diffliz kutandz mastositoz ve telenjiyektaz-
ya makdilaris erliptiva perstans deri mastositozlari arasinda yer
alir (2). UP cocuklarda ve eriskinlerde deri mastositozlarinin en
sik gériilen formudur (3). Urtikerya pigmentozada en sik gori-
len deri bulgulari monomorfik tipte makuilopapuler ve noddiler
lezyonlardir (3, 4). Lokal travma uygulanmasiyla lezyonlarda
eritem ve Urtikerin ortaya cikisi Darier bulgusu olarak bilinir ve
tanida dnemlidir (3).

Klinik 6zellikleri ve histopatolojik bulgular ile Urtikerya pig-
mentoza tanisi koydugumuz bir buguk aylik erkek olguda Dari-
er bulgusunun tipik 6rnegdini sunmayi amagladik.

Olgu

Bir bucuk aylik erkek bebek, ailesi tarafindan dogumundan on bes giin
sonra ilk olarak sol el Uzerinde ortaya ¢ikan, sivilce seklinde baslayip
zamanla buyuyen kabarik lezyonun ve govde st kisimlarindaki kahve-
rengi lekelerin degerlendirilmesi igin poliklinigimize getirildi. Hastanin
fizik muayenesinde patoloji saptanmadi. Yapilan dermatolojik incele-
mesinde sol el dorsalinde 2x2.5cm ¢apinda, kirmizi-kahverengi renkte
plak, cenesinde ve sirtinda da ¢aplari 0.5-1cm arasinda degisen eritemli
makiil ve papuiller tespit edildi (Resim 1a, 1b). Hastanin sirtindaki ma-
killere travma uygulanmasi sonucu Darier bulgusu pozitifligi olarak
tanimlanan, travma uygulanan alanda eritemde artis ardindan lokal

o6demin ortaya ¢iktigi saptandi (Resim 2). Hastanin yapilan sistemik in-

Resim 1a. Cenede caplart 0.5-1cm arasinda degisen eritemli papiiller
Resim 1b. Sol el dorsalinde 2x2.5cm ¢apinda kirmizi-kahve renkte plak

lezyon.

celemesinde herhangi bir patolojik bulgu saptanmadi. Rutin laboratuar
tetkikleri (tam kan sayimi, tam idrar tetkiki, karaciger ve bobrek fonksi-
yon testleri normal sinirlardaydi. El izerindeki lezyondan yapilan punch
biyopsinin histopatolojik incelemesinde keratinize ¢ok katli yassi epitel

altinda Ust dermiste damarlar cevresinde yogunlasan mononikleer

Resim 2. Travma ile eritemde artis, ardindan lokal 6demin varligi, Darier

bulgusu pozitifligi.
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iltihabi hiicre infiltrasyonu izlendi (Resim 3a). Toluidin mavisi ile yapi-
lan incelemede ise &zellikle damarlar etrafinda yogunlasan bazofilik
nukleuslu, sitoplazmalarinda fusya rengi grandller olan igsi sekilli mast
hicreleri saptandi (Resim 3b). Olguya 6ykd, klinik ve histopatolojik bul-
gular esliginde UP tanisi kondu.

Resim 3a. Keratinize gok katli yassi epitel altinda {ist dermiste damar-

lar ¢evresinde yogunlasan mononiikleer iltihabi hiicre infiltrasyonu
(H&E x 40) 3b. Damarlar etrafinda yogunlasan bazofilik niikleuslu,
sitoplazmalarinda fusya rengi graniiller olan igsi sekilli mast hiicreleri
(Toluidin blue x 100 )

Tartisma

UP ilk olarak Nettleship ve Tay tarafindan 1869 yilinda Urtike-
rin nadir gorilen bir formu olarak tanimlanmistir (3, 4). Daha
sonra Unna 1887 yilinda mast hiicreleri ve UP arasindaki iliskiyi
gostermistir (4). Mastositozlarin en sik gorilen formudur (5).
Genellikle bebeklerde ortaya cikar ve olgularin %50'si iki yasin-
dan 6nce bulgu verir (3, 4). Bizim olgumuzda da lezyonlarin iki
yasindan 6nce ortaya ¢ikmasi nedeniyle literatlrle uyumlu idi.

UP viicutta, giines gérmeyen alanlarda daha sik olarak, sari,
sarimsi-kahverengi, kirmizi-kahve renklerde makdl ve papdiller
seklinde gorilur. Avug ici, ayak tabani ve sach deri genellikle
tutulmaz (3). UP'da sik olmamakla birlikte biilléz lezyonlar da
gorilebilir. Vezikil ve biller hastahigin ilk bulgusu olabilir (6).
Olgumuzda lezyonlar kirmizi-kahverengi, makadil, papil ve plak-
lar seklindeydi.

UP'da lezyonlara uygulanan minér travma sonucu mast hiic-
re degraniilasyonu ve inflamatuar mediyat6r salinimina bagh
olarak lezyon etrafinda kizariklik ve Urtikeryal kabartinin orta-
ya cikisi Darier bulgusu olarak isimlendirilir ve tanida 6nemli-
dir (3, 7). Kiszewski ve ark/nin serilerinde deri mastositozlu 71
c¢ocugun %94'iinde Darier belirtisi saptanmistir. Oldukca spe-
sifik olan bu bulgunun sensitivitesi yiksek degildir, dolayisi ile
negatif olmasi mastositozu ekarte ettirmez (8). Olgumuzda sir-
tindaki lezyonuna lokal tahris uygulanmasiyla Darier bulgusu
pozitifligi saptandi. Bu bulgunun tespiti tanimizi UP yéniinde
desteklemistir.

Olgularin %90'Inda eslik eden sistemik tutulum saptanmaz (4).
Nadiren UP’li olgularda mide iilserleri, malabsorpsiyon, kemik

anormallikleri, hepatosplenomegali, lenfadenopati, periferik
kan anormallikleri, idrarda ve kanda histamin ve histamin me-
tabolitleri ylksekligi saptanabilir (4, 7). Olgumuzda sistemik tu-
tuluma ait herhangi bir patolojik bulguya rastlanmadi.

UP'da histopatolojik olarak dermiste mast hiicre infiltrasyonu
hemotoksilen-eozin ve toluidin mavisi gibi boyalarla gosteri-
lebilir (7, 9, 10). UP’ya 6yka, klinik bulgular, Darier bulgusu ve
histopatolojik incelemelerle tani konulur. UP ayirici tanisinda
ilac allerjileri, lokalize formlarinda bécek isiridi, su cicedi, uyuz,
yaygin formlarinda ise epidermolizis biilloza, Steven-Johnson
sendromu, toksik sok sendromu ve makiilopapuler dékintiyle
seyreden viral enfeksiyonlar gibi bir cok hastalik g6z 6nilinde
bulundurulmalidir. Hem ayrici taniya giren hastaliklarin ¢oklu-
gu hem de hastaligin daha ¢ok ¢ocuklarda ortaya ¢ikmasi ta-
nida glicliikler yasanmasina neden olabilmektedir. Darier bul-
gusu tanida gui¢liik yasanan, cocuk olgularda ve histopatolojik
degerlendirme yapilamayacak hastalarda ayrici tanida kullani-
labilecek, kolay uygulanan bir muayene bulgusudur. Tedavide
oncelikli olarak mediyatér salinimini tetikleyen faktorlerden
kacinilmaldir. Medikal tedavi semptomatik olup histamin an-
tagonistleri ilk tercih edilen ila¢ grubudur (7). UP’li bireylerde
anestezi uygulamasi sirasinda mast hiicre degraniilasyonu-
na bagli olarak agir komplikasyonlar goriilebilir. Bu olgularda
anestezi sirasinda mast hiicre degraniilasyonuna neden olma-
yan ilaglar dncelikli olarak kullanilmalidir (10).

UP spontan olarak gerileyebilir (4). Cocukluk ¢aginda baslayan
UP’li olgularin %10’unda tam diizelme olurken, %70’inde 10
yasina kadar belirgin diizelme olur. Eriskin yasta baslayan UP’li
olgular ise genellikle kronik seyreder (7).

Sonug olarak ilag allerjileri, bocek i1singi gibi hastaliklarla ayirici
taniya giren UP'nin tanisinda Darier bulgusunu vurgulamak ve
literatiir i5iginda UP’y1 tekrar gdzden gecirmek amaciyla bu ol-
guyu sunmayi uygun bulduk.
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