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Ozet

Telenjiektazia macularis eruptiva perstans (TMEP),
mastositozlarin nadir goriilen bir formu olup genellikle
eriskinlerde goriiliir. Siklikla govdede yuvarlak oval, kahverengi
kirmizi  makiiler lezyonlarla seyreder. Sistemik tutulum
goriilebilir. Bu yazida sistemik tutulumu olmayan 29 yasinda
kadin olgu sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Telenjiektazia makiilaris eruptiva perstans
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Summary

Telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP) is a rare
form of mastocytosis and usually seen in adults. It usually appears
with round oval shaped, browny red macular lesions that are
localized on the trunk. Systemic involvement may be seen. In this
article, 29 years old female case, who has no systemic
involvement is presented.
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Telenjiektazia makularis eruptiva perstans (TMEP)
mastositozlarin  nadir bir formudur ve genellikle
yetiskinlerde goriiliir (1). Mastositozlar, deride ve/veya
cesitli organlarda mast hiicre infiltrasyonu ile karakterize
hastalik grubudur. Mastositozlar; iirtikerya pigmentoza,
mastositoma, sistemik mastositoz, telenjiektazia makiilaris
eruptiva perstans (TMEP) ve diffiiz kiitanoz mastositoz
olarak siniflandirilmistir 2,3). Klinik olarak
mastositozlarda mast hiicre infiltrasyonuna bagh olarak
flasing, iirtiker, karin agrisi, bulanti, kusma, diyare, kemik
agrilar1 ve bag agris1 goriilebilir (4).

Mastositozlu hastalarin %1’inden daha azinda TMEP
gozlendigi bildirilmektedir. TMEP, genellikle govde
tutulumu 6n planda olan, mercimek biiyiikliigiinde yuvarlak
veya oval, sinirlart tam belirgin olmayan, telenjiektaziler
iceren kahverengi-kirmizims1 makiilopapiiler lezyonlarla
seyreder (1). Olgularn iigte birinde sistemik tutulum oldugu
bildirilmistir. Bu nedenle hastalarin sistemik tutulum
acisindan dikkatli bir bicimde degerlendirilmesi gerekir
4.5).

Olgu

SE, 29 yasinda kadin hasta, 3 yildir boyundan
baslayip gogiise dogru yayillan kahverengi lekeler
nedeniyle poliklini§imize basvurdu. Anamnezinden deri
lezyonlar1 disinda, boyun ve gogiis iist kisminda aniden
ortaya c¢ikan kizarikliklar oldugu ve kasinti sikayetinin
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olmadigr 6grenildi. Hastanin 6z ve soyge¢misinde 6zellik
saptanmadi. Fizik muayenede, tiim sistemler normal olarak
degerlendirildi. Karaciger ve dalak nonpalpabldi,
lenfadenopati  izlenmedi. = Dermatolojik  muayenede,
boyunda, omuzlarda ve gogiis 6n yliziinde kirmizimsi
kahverengi makiilopapiiler lezyonlar saptandi (Sekil 1,2).
Lezyonlarin bir kisminda telenjiektaziler saptandi. Darier
belirtisi pozitifti. Genital, oral mukoza ve deri eklerinde
patoloji tespit edilmedi. Laboratuvar tetkiklerinde, tam kan
sayimi, periferik yayma, tam idrar tetkiki, eritrosit
sedimantasyon hizi, protrombin zamani, aktive parsiyel
tromboplastin zamani, karaciger ve bobrek fonksiyon
testleri, alkalen fosfataz diizeyi normal olarak saptandi.
Pelvis, vertebra, kostalar, kafatas1i ve uzun kemik
grafilerinde patoloji tespit edilmedi. Yapilan batin
ultrasonografisinde karaciger ve dalagin normal boyutlarda
oldugu tespit edildi. Gastrointestinal tutulum acisindan
endoskopi planlandi, ancak hasta kabul etmedigi i¢in
yapilamadi. Idrarda 5 hidroksi indol asetik asit diizeyi
hastane sartlarimiz uygun olmadigi i¢in bakilamadi.

Olguda TMEP diistiniilerek boyundaki lezyonlarindan
biyopsi alindi. Biyopsi materyalinin histopatolojik
incelenmesinde, yiizeyde akantoz gosteren c¢ok katli yassi
epitel, papiller dermiste oOzellikle damarlar cevresinde
yogunlasan toluidin blue ile metakromatik boyanan mast
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Sekil 1. Olgunun gogiis on yiiziinde bazilarinda telenjiektazilerin
izlendigi hiperpigmente makiiler lezyonlar.

hiicreleri tespit edildi (Sekil 3). Histolojik inceleme sonucu
TMEP tanisi kesinlesen olgu izleme alindi.

Tartisma

TMEP  ozellikle eriskinlerde  goriilen,  deri
mastositozlarinin nadir bir formudur. Hastalarda genellikle
govdede yerlesen, cok sayida hiperpigmente telenjiektazik
makiiller izlenmektedir. TMEP’te lezyonlar genellikle
kasintisiz olup iirtikerya pigmentozadakine gore daha
kiicik  boyuttadirlar  (2,6). Genellikle eriskinlerde
goriilmekle birlikte literatirde ¢ocuk vakalara da
rastlanmaktadir. Gibbs ve ark. 2 yasinda bir TMEP’li olgu
bildirmiglerdir (7). Lezyonlarda fiziksel irritasyonla iirtika
plagt olugmasi “’Darier belirtisi’’ olarak isimlendirilir.
TMEP’te Darier belirtisi ve semptomatik dermografizm
genellikle pozitif olarak saptanir. Bizim olgumuzda da
Darier belirtisi pozitifti. TMEP’li hastalarin 1/3’iinde
sistemik tutulum oldugu bildirilmistir. En sik kemik,
karaciger, dalak, lenf nodiilleri ve gastrointestinal kanalda
mast hiicre infiltrasyonu oldugu bildirilmistir (1,5,8). Hasta
yas1 mastositoz basladiginda ne kadar biiyiikse, sistemik
tutulum riski o kadar artmaktadir. Sistemik tutulum,
hastaligin baslangicindan alt1 y1l veya daha sonra da ortaya
cikabilir. Bu nedenle hastalar belli araliklarla takip
edilmelidir (5). Iskelet sistemi tutulumu olan hastalarin
biiyiilk kisminda, radyolojik olarak gosterilebilen kemik
lezyonlar1 bulunur. Kemik grafilerinde litik, kistik,
sklerotik odaklar, genel osteoporotik ya da osteosklerotik
degisiklikler gozlenebilir. Olgumuzda pelvis, vertebra,
kostalar, kafatas1 ve uzun kemik grafileri ¢ekildi ve normal
olarak bulundu (4, 8). Histamin salinimina bagli olarak
flasing, tagikardi, hipertoni veya hipotoni goriilebilir.
Bizim olgumuz da anamnezinde flaging tanimlamaktaydi.
Epizodik flasing varhiginda karsinoid sendrom ayirici
tanida diistiniilmelidir. Karsinoid sendromda yiiz ve
boyunda kalic1 eritem ile birlikte kapiller ve veniillerin
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Sekil 2. Ust dermiste kapillerler ¢evresinde igsi veya oval sekilli
fibroblastlar1 andiran mast hiicreleri (HE, 100X).

Sekil 3. Perivaskiiler yerleimli, metakromazi gosteren, igsi veya
yuvarlak sekilli mast hiicreleri (Toluidin blue 400X).

kronik dilatasyonu sonucu siyanoze goriiniim olusur (1).
Bizim olgumuzda boyle bir klinik goriiniim yoktu.
Gastrointestinal sistem tutulumunda bulanti, kusma, Kkarin

T Klin Tip Bilimleri 2002, 22



TELENJIEKTAZIA MAKULARIS ERUPTIVA PERSTANS: OLGU SUNUMU

agrisi, kanama, ishal, mide ve duodenum iilserleri, steatore
goriilebilir. Olgumuza endoskopi yapilamadi, ancak
anamnezde gastrointestinal sistem tutulumuna ait bir
semptom bildirmedi. TMEP’li olgularda hematolojik
olarak anemi, eozinofili, 16kositoz, lokopeni,
trombositopeni,  trombositoz, uzamig
protrombin zamam goriilebilir. Olgumuzda kan degerleri
normal smurlarda bulundu (1,3). Hepatomegali veya
splenomegaliye olgularin %12’ sinde rastlandig
bildirilmektedir. ~ Sistemik tutulumu olan olgularin
%37’sinde lenfadenopati saptandigi bildirilmistir (1,5).
Olgumuzda hepatomegali, splenomegali veya LAP
saptanmamuigtir.

bazofili  ve

TMEP’te histopatolojik olarak papiller dermiste
ozellikle damarlar cevresinde yogunlasan mast hiicre
infiltrasyonu izlenmektedir. Mast hiicreleri giemsa veya
toluidin blue boyasinda metakromatik boyanmalart ile
taninirlar (9-11). Bizim olgumuzda da ozellikle damarlar
cevresinde mast hiicre infiltrasyonu saptandi. Olgumuzda
yapilabilen tetkiklere dayanarak sistemik tutulum olmadigi
distintildii.

Mastositozlarda, hidroksizin, loratadin ve doksepin
gibi H; reseptor antagonistleri, kasmti ve flasing
tedavisinde kullanilabilir. H; ve H, reseptor blokeri
antihistaminiklerin birlikte kullanilmasi Onerilir (4,12).
Disodyum kromoglikat gibi mast hiicre stabilizatorlerinin
kullanilmasinin, bazi olgularda yararli oldugu bildirilmistir.
PUVA tedavisi mast hiicre degraniilasyonunu bloke
etmekte ve deri lezyonlarinin tedavisinde etkili oldugu
bildirilmektedir (2,4). PUVA tedavisi ile niikslerde cok iyi
sonuclar alindig1 rapor edilmistir. Deri lezyonlarinin
tedavisinde  potent  topikal  kortikosteroidlerle  ve
intralezyoner steroid enjeksiyonlartyla da basarili sonuglar
alindigr bildirilmistir. TMEP’li olgularda lazer tedavisi
denenmistir, bu tedavi ile tiim lezyonlarin kayboldugu
ancak tedaviden 11 ay sonra biiyiikk oranda tekrarladigi
rapor edilmistir (5). Serkany ve ark. TMEP’li olgularinin
lezyonlarin1 lazerle tedavi etmisler ve basarili sonug
almiglardir (13).

Bizim olgumuzda intermitan flaging ve deri lezyonlar1
disinda herhangi bir bulgu saptanmadi. Olguya kombine
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olarak H; ve H, reseptor blokeri antihistaminikler baslandi.
Olgu, ileride ortaya cikabilecek sistemik tutulum ihtimali
g6zoniine alinarak, altisar aylik araliklarla kontrole
cagrild.
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