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Ozet
Telangiectasia macularis cruptiva  perstans (TMEP),

genellikle eriskinlerde,  daha az siklikla da  ¢ocuklarda  giiriilen
nadir bir mastositoz formudur. Hastamin  ozellikle gévdesinde
fakat ayni  zamanda ekstremitelerinde de ¢ok sayida hiperpig-
mente  telenjiektazik  makiller gelisir.  Eritem  siklikla  belir-
gindir  ve  bazi  hastalarda  telenjiektazi  hakimdir. Darier
fenomeni ve dermografizm siklikla miisbettir.  Pruritus stk bir

semptomdur.

23 yasinda erkek hasta, 2 ay dnce gévdesinde baslayan

yaygin telenjiektaziler — nedeniyle poliklinigimize — miiracaat  etti.

Olgunun klinik ~ muayenesinde  govdede  yaygin telenjiektazi-

lerin  hakim oldugu eritendi makiller mevcuttu. Histopatolojik
inceleme sonucu telangiectasia macularis eruptiva perstans ile

uyumlu  bulundu.

Anahtar Kelimeler: Telangiectasia makularis eruptiva

perstans, Mastositoz
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Mastositozis, deride ve bazen diger organlarda
mast hiicre birikimi ile karakterize nadir gériilen bir
hastalik grubudur. Mastositozlar, kendiliginden iyi-
lesebilen benign formlardan nadir goriilen mast
hiicreli 16semiye kadar bir grup hastaligi1 kapsar (1-
4).

Mastositozlar, klinik gdriiniim, semptomlar ve
prognoz yoniinden oldukg¢a farkli ozellikler gos-
terirler. Mastositozlarm siniflandirilmasinda
yazarlar arasinda tam bir goriis birligi yoktur. Bir
kisim yazarlar siniflandirmada hastaligin baslangic

yasini esas alirken, diger bir grup yazar deri veya
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Summary

Telangiectasia macularis eruptiva perstans is a rare form
of mastocytosis, that usually appears in adults and less fre-
quently in children. Patients develop numerous hyperpigmen-
ted telangiectatic macules, primarily on the trunk, but also on
the extremities. Erythema is often pronounced, and in some pa-
tients telangiectasia predominates. Darier s sign and dermo-

graphism are often evident. Pruritus is a common symptom.

23 years old man was referred to the outpatient clinic of
our department with an 2 months histoiy of widespread telan-
giectasia over his trunk. Physical examination revealed ery-
thematous macules with prominent telangiectasia involving the

trunk.  The histopathologic investigations revealed a TMEP.

Key Words: Telangiectasia makularis eruptiva perstans,
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diger organ tutulumunun olup olmamasina gore
siniflandirmay1 tercih etmektedirler. Ust {iste
cakisan durumlar nedeniyle hig¢bir siniflandirma
tam olarak tatmin edici degildir. Mastositozlar, deri
mastositozlart ve sistemik mastositozlar olarak
siniflandirilabilinir. Mastositozlu olgularda en ¢ok
tutulan organ deridir. Urtikarya pigmentoza, mas-
tositoma, diffiiz ve eritrodermik mastositozis ve
telangiectasia makularis eruptiva perstans deri mas-

tositozlar1 arasinda yeralir (4-6).

Deri mastositozlari daha ¢ok ¢ocukluk ¢aginda
baslar. Mast hiicrelerinin dermiste yogun sekilde
biriktigi
Mastositozlarda en yaygin semptom pruritustur.

olgularda  deri lezyonlar1  olusur.
Mast hiicre birikimi olan yerlerde olusan kasintili
urtikaryal plaklar en ¢ok doktora bagvurma nedeni-
dir. Flushing, dispne, senkop ve diyare daha siddetli

tutulum olan olgularda rastlanan belirtilerdir.
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Sekil la,b. Hastanin g6gsiinde yaygin telanjiektazik lezyonlai.

Eksersiz, 1s1 artigi, Iczyonlara yapilacak travma de-
ri ve sistcinik semptomlarin olusumunu artirilabilir.
Klinik tabloyu koétiilestiren diger faktorler arasinda
alkol, narkotikler, salisilatlar ve antikolincrjikler de
suclanmistir (3,4).

Mastositoma, ovusturmayla kabaran saridan
kahverengiye kadar degisen renklerde tek bir
maktl seklinde veya dissémine mastositomlar sek-
linde goriiliir. Mastositoma dogustan varolabilecegi
gibi aylar sonra da ortaya g¢ikabilir. Klasik olarak
ckstremitclerin - distalinde  yerlesir. Deri mastosi-
tozunun diger bir formu olan urtikarya pigmentoza
ise en ¢ok siit cocuklugu déoneminde goriiliir, fakat
adtilt cagda da gorilebilecegi bildirilmistir. Adult
¢agda bagslayan mastositoz olgularinda c¢ocukluk
¢aginda baslayanlara gore sistemik tutulum 8 kat
daha fazla oldugu ve bu olgularin %20-25'inde sis-
temik tutulum tesbit edildigi bildirilmistir (7).
Diger bir deri mastositozu formu olan TMEP ise
Bebeklik ve

¢ocukluk doneminde ise nadiren goruliir. Hastalar

genellikle yetiskin ¢agda gorilir.

¢ok sayida hiperpigmente telenjiycktazik makuller
nedeniyle doktora bagvururlar. TMEP deri mastosi-
tozlar1 arasinda nadir goriilen bir mastositozis for-
mudur. Lezyonlar siklikla simetrik olarak gdvdede
ve ckstremitclerin  proksimal kismina yerlesirler.
Genellikle yiiz, avu¢ ve ayak tabani tutulmaz

(3.8).

Bu makalede eriskin donemde ortaya ¢ikan, te-
lem'iyektazik makiullerle karakterize, sistemik
semptomlar: olmayan TMEP' 1i bir olgu sunuldu ve

ilgili literatiir gozden gegirildi.
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Sekil 2. Sirttaki lezyonda dermografizm miisbelligi.

Olgu
23 yasinda asker olan hasta, dermatoloji poli-
klinigine kizarikliklar
basvurdu. Hasta gévdesindeki telenjiyektazik plak-
larin iki ay 6nce basladigini, daha sonra sayilarinin
arttigin1 ifade etti. Plaklarda kasinti oluyormus.
Kasintinin ve lezyonlarin sicakta ve spor esnasinda

govdesindeki nedeniyle

arttigint ve sogukta kismen azaldigini séyledi.

Hastanin 6z vc soy ge¢misi bir 6zellik arz et-
memekteydi. Sistemlerin muayenesinde bir patolo-
ji tesbit edilmedi. Adenopati gézlenmedi. Batin ul-
dalagin normal

trasonografisinde karaciger ve

sinirlarda bulundugu rapor edildi.

Dermatolojik muayenede; gogiliste vc sirtta 3-5
mm ¢apindan 2-4 cm ¢apa kadar degisen simetrik

TKlin  Dermatoloji 7997,
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Sekil 3. Papiiler derniada penvaskiiler mononiikleer hiicre in-
filtrasyonu gorilmektedir 11 1 X 100

telenjiyektazilerin hakim oldugu makaller wvardi.
Plaklar diizensiz kenarli, net sinirdan yoksundu
(Sekil 1la,b). Lezyonlarda dermografizm miisbetti
(Sekil 2). Den ekleri ve mukozalarda bir patoloji
tcsbit edilmedi.

Laboratuvar tetkikinde; hcmogram, tam idrar,
AKS, ire, trik asit, krcatmm, SGOT, SGPT, al-
kalen fosfataz degerleri normal sinirda bulundu.
Uzun kemik grafilerindc patoloji tesbit edilmedi.
Histopatolojik tetkikte; epidermiste yer yer ¢ok
hafif kalinlagsma alanlar1 disinda bir patoloji yoktu.
Papiller dermiste 6zellikle damarlarin c¢evresinde
yogun olmak tizere mononuklear hiicre infiltras-
yontt ve Gicmsa boyasiyla sitoplazmalarinda kir-
miz1 graniiller igceren mast hiicre topluluklar:
gorildigi rapor edildi (Sekil 3, 4). Hastaya HI ve
H2 reseptdor blokeri antihistaminik kombinasyonu
verilerek, 3 ay sonra kontrole gelmesi séylendi.

Tartigma

TMEP, deri mastositozlarinm nadir bir formu
olup, govde tutulumu o6n plandadir. TMEP genel-
likle yetiskinlerde goriilirse de g¢ocuk ve bebek-
lerde de gorildigi bildirilmistir (9,10). Bu
hastalikta, ¢cok sayida kahverengi kirmizimsi1 renk-
te, konfluasyon gdsteren makiller ve telenjiektazi-
ler vardir. Pruritus en sik goriilen semptomdur
(9,10). Pruritusun siddeti hafiften siddetliye kadar
degisir. Deri lezyonlar1 eskidik¢e pigmentasyonda
arttg goriliir. Deri lezyonlar1 bebek ve ¢ocuklarm-
kine gore yetiskinlerde daha kahverengi- kirmizim-
st renk tonlamadadir. Fiziksel irritasyonla lezyonda
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Sekil 4. Papiller dermada kapiller damarlar ¢evresinde sito-
plazmalarinda kirmizi1 graniiller ig¢eren mast hiicrelerinin

gorinimi. Giemsa X 400.

portakal kabugu gorinimi olusur ki, bu bulgu

Darier fenomeni olarak adlandirilir. TMEP'ta
Darier belirtisi ve dermografizm ekseriya pozitiftir.
Klinik olarak normal goriinimli deride de

mikroskopik dermal mastositoza bagli olarak
refleks eriteni gosteren siddetli eritematourtikaryal
dermografik cevap olusturulabilir. Soguk ve sicak
gibi fiziksel uyarilar histaniin sahmina yol agar, ur-
tika plagi olugsmasina ve kasintiya neden olur (1,2).
Bizim olgumuzda da dermografizm misbctti.
Hastaligin eriskin tipinde, juvenil tipin aksine biil

olusumuna rastlanmaz.

TMEP'li olgularin biiyiik bir kisminda yalniz-
ca deri tutulumu vardir. Olgularin {icte birinde sis-
temik tutulum oldugu bildirilmistir. Sistemik mas-
tositozun klinik bulgulart ve semptomlar: tutulan
organa baglt olarak ¢ok farkliliklar gdosterir.
Sistemik mastositozlu olgularda en sik deri disi1 tu-
tulum; kemik, karaciger, dalak, lenf nodiilleri ve
gastrointestinal kanalda olmaktadir (1,2,8).

Iskelet sistemi tutulumunda, mast hiicre infilt-
rasyonu ve bu hiicrelerden agiga ¢ikan mediyator-
lere bagli olarak radyolojik tetkikte litik, kistik,
sklerotik odaklar veya genel osteoporoz ya da os-
teoskleroz bi¢cimindeki degisiklikler tesbit edile-
bilir. Fizik muayenede lokalize kemik agrilari
dikkati ¢eker (1,2).

Gastrointestinal tutulumu olan olgularda mide
ve duodenum ilserleri, bulanti, kusma, karin
agrisi, kanama, ishal, steatore, iilser tesbit edile-

bilir (1-4).
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Kan sisteminde; eozinofili, anemi, lokositoz,
16kopeni, trombositopeni ve uzamig protrombin za-
man1 belirlenebilir. Sistemik mastositozlu olgularin
yaklasik yarisinda karaciger tutulumu rapor
edilmigse de, rutin karaciger fonksiyon testleri
genellikle normaldir (9). Splenomegaliye olgularin
%12'sinde rastlanir. Lenfadenopatinin, sistemik tu-
tulum goésteren olgularin %37'sinde tesbit edildigi

bildirilmistir (1).

Damar sistemi bulgulari; histamin salinimma
bagli olarak flushing, tasikardi, hipertoni veya

hipotoni seklinde goriliir.

Fizik muayenede; lokalizc kemik agrilari, he-
patomegali, splenomegali ve lenfadenopati var-
liginda olgular, sistemik mastositoz acisindan
degerlendirilmelidir. Episodik flushing varliginda,
karsinoid sendrom ayiricit tanida diisiiniilmelidir
(3). Olgunun yapilan sistemik muayene ve tetkik-
lerinde sistemik tutuluma ait herhangi bir patoloji

saptanmadi.

Deri mastositozlarinin tanisi, karakteristik
lezyonlardan alinan biyopsinin histopatolojik ince-
lenmesiyle konur. Histolojide, ist dermiste, o6zel-
¢evresinde mast

likle damar ve adneksler

hiicrelerinin yogun infiltrasyonu vardir. Mast
hiicrelerinde bulunan metakromatik graniiller, his-
tolojik kesitlerde toluidine mavisi veya Giemsa
boyalariyla boyanarak mast hiicresi kolayca taninir.
Epidermis, melanizasyondaki artis disinda
normaldir (2-4,7). Olgunun sirtindaki lezyonundan
alman biyopsinin histopatolojik tetkikinde; dermis-
de Giemsa boyasiyla metakromatik boyanan mast
o6zellikle damarlarin

hiicre topluluklarinin

cevresinde yogun olarak bulundugu tesbit edildi.

Hastamiz yasi, lezyonlarmm klinik o6zellikleri,
dermografizm miisbetligi yaninda, sistemik bulgu-
larin  yoklugu ve histopatolojik ozellikleri ile
TMEP'nin kutanéz formu ile uyumluluk goster-
mektedir.

Literatiirde cesitli 6zellikleri olan TMEP'li ol-
gular yayinlanmistir. Gonzalez ve ark. yiizde tek
tarafli yerlesen bir TMEP'li olgu bildirmislerdir
(9). Requena TMEP'nin eritrodermik formu ola-
bilecegini ileri silirdiigii yaygin papiilli bir olgu
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tanimlanmistir (10). Donahue ve ark. anafilaktik
reaksiyon, ras, uterus kontraksiyonlan ve vajinal
kanama ile seyreden hamile bir TMEP'li olgu
bildirmistir (11).

Eriskin urtikarya pigmentozali olgularda sis-
temik tutulumun hastaligin baslangicindan 6 yil
veya daha sonra ortaya c¢iktig:r bildirilmistir.
Urtikarya pigmentozali olgularda ilerde ortaya c¢i-
kabilecek sistemik tutulumu tesbit edebilmek
amaciyla belirli araliklarla olgularin takip edilmesi
tavsiye edilmektedir (7).

Mastositozlarin tedavisi genellikle sempto-
matiktir. Hl ve H2 reseptdor blokorii antihista-
miniklerin birlikte verilmesi Onerilir. Antiserotoniit
etkisi olan siproheptadin gibi ilaglar flushing, iirti-
ka plaklar1 ve pruritus yodninden yararlidir.
Disodyum kromoglikat gibi mast hiicresini stabi-
lize eden ajanlar verilmesinin bazi1 olgularda yarar-

I1 oldugu bildirilmistir (2-4,12).

PUVA tedavisinin, semptomatik bir rahatlama
sagladig: bildirilmistir. Son zamanlarda yapilan bir
caligmada, PUV A tedavisi uygulanan 8 olguda pru-
ritusta azalma ve 6nemli derecede kozmetik rahat-
lama gorilmiistiir. Mast hiicresi degraniilasyonunu
bloke eden PUV A tedavisi ile Darier belirtisinin ve
kasintisinin azaldig: ve hatta tamamen kayboldugu
bildirilmistir. Bu tip olgularda niikslerde PUV A te-
davisiyle de ¢ok iyi sonug¢ alindig: rapor edilmistir.
Yine bu olgularda potent topikal kortikosteroidlelie
steroid

ve intralezyonel injeksiyonlariyla da

oldukga basarilt sonuglar alindig: bildirilmistir (2).

Ellis TMEP li bir olguda lazer tedavisi uygu-
lamis, tek uygulama ile tim lezyonlarm Kkay-
boldugu, ancak tedaviden 11 ay sonra gdévdedeki
%70'nin

lezyonlarm  yaklasik tekrarladigini

bildinnistir (13).

Burada takdim ettigimiz olguda, pruritus ve
deri lezyonlart disinda sistemik bulgularin yoklugu,
sistemik tutulumu olmayan bir TMEP olgusu
oldugunu disiindirdii. Olgunun ¢ok yeni olmasi ve
ilerde ortaya ¢ikabilecek sistemik tutulum ihtimali
dikkate alindiginda, uzun siireli takibinin uygun
olacag:1 diisiincesiyle, hastanin altisar aylik aralik-

larla kontrole gelmesi istendi.
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