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Olgu Sunumu / Case Report

Telenjiektazia Makularis Eruptiva Perstans

Olgusu

A Case Report of Telangiectasia Macularis

Eruptiva Perstans

Telenjiektazia makUlaris eruptiva perstans (TMEP), mastositozlarin nadir gérilen bir formu
olup, genellikle eriskinlerde g&rUlIUr. Siklikla gévdede yuvarlak, oval, kahverengi kirmizi
makduler lezyonlarla seyreder. Sistemik tutulum gorulebilir.

Bu makalede, klinik ve histopatolojik olarak TMEP tanisi konulan 51 yasinda kadin hasta,
TMEP’in nadir gérGlmesi nedeni ile sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Mastositoz, telenjiektazia makUlaris eruptiva perstans

Abstract

Telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP) is a rare form of mastocytosis which is
usually observed in adults. It is associated with round, oval brownish-red macular lesions
on the tfruncus. Systemic involvement may be observed.

In the present manuscript, 51-years old female patient diagnosed as TMEP based on
the clinical and histopathological features was presented due to ifs rare occurrence.
Key words: Mastocytosis, telangiectasia macularis eruptiva perstans

Giris

Mastositozlar, deride ve/veya gastrointestinal
sistem, kemik iligi, karaciger, dalak,
kemikler ve santral sinir sistemi gibi
cesitli organlarda mast hiicre birikimi ile
karakterize hastalik grubudur. Genellikle
deri mastositozlari ve sistemik mastositozlar
olarak siniflandirilir. Deri mastositozlari;
deri mastositomasi, Urtikerya pigmentoza,
difiz kutan6z mastositoz ve telenjiektazia
makiilaris eruptiva perstans (TMEP) olarak
gruplandirilir.

TMEP, mastositozlarin nadir bir formudur
ve genellikle yetiskinlerde gorilir. TMEP'li
olgularin igte birinde sistemik tutulum
oldugu bildirilmistir. Bu nedenle hastalarin
sistemik tutulum acisindan dikkatli bir
bicimde degerlendirilmesi gerekir (1-5).

Olgu

Elli bir yasinda kadin hasta, U¢ yildir
boyundan baslayip goglise dogru yayilan
kahverengi lekeler ve hafif kasinti nedeni
ile  poliklinigimize basvurdu. Hastanin
0z ve soy ge¢misinde ozellik yoktu. Fizik
muayenede, tim sistemler normal olarak

degerlendirilen  hastanin  dermatolojik
muayenesinde, boyunda ve gogls ©n
yuziinde kirmizimsi kahverengi, yer yer
telenjiektaziler  iceren  makulopapiiler
lezyonlar saptandi (Resim 1). Darier isareti
negatifti. Laboratuvar tetkiklerinde, tam kan
sayimi, periferik yayma, tam idrar tetkiki,
eritrosit sedimentasyon hizi, protrombin
zamani, aktive parsiyel tromboplastin
zamani, karaciger ve bobrek fonksiyon
testleri, alkalen fosfataz diizeyi normal
olarak saptandi. Akciger, pelvis, vertebra,
kosta, kafatasi ve uzun kemik grafilerinde
patoloji tespit edilmedi. Yapilan batin
ultrasonografisinde karaciger ve dalagin
normal boyutlarda oldugu tespit edildi.

Hastanin govde lezyonundan alinan
“punch” biyopsi materyalinin histopatolojik
incelemesinde papiller dermiste dilate
kapiller ve veniller cevresinde dagdinik
mast hiicreleri ve az sayida eozinofil iceren
mononikleer iltihabi hiicre infiltrasyonu
izlendi (Resim 2). Histokimyasal Giemsa
boyasi ile (+) boyanan metakromatik
sitoplazmik graniiller iceren mast hicreleri
(Resim 3) ve immiuinohistokimyasal olarak
calisilan c-kit (CD117) antikoru ile yapilan
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Resim 1. Govdede kahverengi makiiler lezyonlar
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Resim 2. Dermisde dilate vaskiiler yapilar cevresinde
izlenen artmis mononiikleer hiicre infiltrasyonu (H&Ex10)
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Resim 3. Giemsa ile (+) boyanan metakromatik
sitoplazmik graniiller iceren mast hiicreleri (Giemsax40)

boyamada pozitif boyanan perivaskuler dizilmis oval ve igsi
sekilli mast hiicreleri dikkati cekti (Resim 4).

Tartisma

Urtikerya pigmentoza adultorum olarak da adlandirlan
TMEP, deri mastositozlari icinde en az gorilen formdur (1,3).
Genellikle eriskinlerde gorilen hastalik, siklikla orta yasli obez
kadinlari etkilemektedir (1,6). Bununla birlikte literatiirde
bebek ve cocuk olgulara da rastlanmaktadir (7,8). Klinik
olarak eritemli zeminde birbiri ile birlesme egiliminde ¢ok
sayida, asemptomatik, kahverengi hiperpigmente makiiller
gorilir. Telenjiektazi cok az veya hic¢ olmayabilir. Lezyonlar
siklikla gévdede yerlesir (3,5). Kutan6z mastositozun diger
formlarinda gorilen tahris edilen lezyon bdlgesinde
Urtikeryal reaksiyon gelismesi olarak tanimlanan Darier
isareti TMEP'te genellikle gorilmez (5,6). Olgumuzda da
Darier isareti negatifti.

TMEP'li  hastalarin  1/3’Unde  sistemik tutulum oldugu
bildirilmistir. En sik kemik, karaciger, dalak, lenf nodiilleri
ve gastrointestinal sistem etkilenmektedir (1,2,9). Hasta
yasl mastositoz bagsladiginda ne kadar buyukse, sistemik
tutulum riski o kadar artmaktadir. Sistemik tutulum, hastaligin
baslangicindan alti yil veya daha sonra da ortaya cikabilir.
Bu nedenle hastalar belli araliklarla takip edilmelidir (2,6,9).
Olgumuzun sistemik tutulum agisindan yapilan tetkiklerinde
herhangi bir patoloji saptanmadi.

TMEP'te histopatolojik olarak papiller dermiste o6zellikle
damarlar cevresinde yogunlasan mast hiicre infiltrasyonu
izlenmektedir. Mast hticreleri Giemsa veya Toluidin mavisi
ile boyamada metakromatik graniilleri ile taninirlar. Son
zamanlarda mast hiicrelerini gostermede c-kit (CD117)
immuinohistokimyasal boyamasi da kullanilmaktadir (1,10).
Olgumuzda da 6zellikle damarlar ¢evresinde Giemsa boyasi
ve c-kit antikoru ile pozitif boyanan mast hiicre infiltrasyonu
saptandi.

TMEP'li olgularin tedavisi genellikle klinik semptomlara
ve sistemik tutulumun varliina goére belirlenir. Hastalar
asirt sicak, glines maruziyeti, alkol ve ilaclar gibi, mast
hiicre degraniilasyonuna yol acan faktorler konusunda
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Resim 4.CD117 ile (+) immiinekspresyon gosteren igsi
sekilli mast hiicreleri (IHKx40)
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bilgilendirilmelidir. H1 reseptor blokerleri kasinti ve Urtiker
gibi semptomlarin tedavisinde kullanilir. Psoralen ve
ultraviyole A tedavisi mast hiicre degraniilasyonunu bloke
ederek derilezyonlarinda gerileme ve semptomlarda diizelme
saglamaktadir. Tedaviden sonra farkli zaman araliklarinda
nitks goriilebilmektedir. iki olguda 585-nm “flash-lamp-
pumped dye” lazer ile deri lezyonlari dizelmis, fakat
tedaviden 14 ay sonra niiks gozlenmistir. Ketotifen, doksepin,
kromolin sodyum, topikal ve sistemik kortikosteroidler,
[6kotrien antagonistleri, interferon alfa ve total elektron
beam radyasyon tedavilerinin de faydal oldugu bildirilmistir
(1,4,7,10).

Sonu¢

Olgumuzda deri lezyonlan disinda herhangi bir bulgu
saptanmadi. Olguya tedavi olarak H1 reseptor blokeri
antihistaminik ve topikal pimekrolimus baslandi. Uc ay
sonraki kontrolliinde deri lezyonlarinda belirgin gerileme olan
hasta, ileride ortaya cikabilecek sistemik tutulum ihtimali
nedeniyle takip altina alindi.
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