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OZET
Telenjiyektazya Makiilaris Eruptiva Perstans Olgusu

Telenjiyektazya makiilaris eruptiva perstans, genellikle
eriskinlerde daha az siklikla cocuklarda gorilen kutanoz
mastositozlarin nadir bir formudur. Klinik olarak siklikla gévde
yerlesimli eritemli zeminde birbiri ile birlesme egiliminde ¢ok
saylda, telenjiyektazik, hiperpigmente makadiller vardir. Siste-
mik tutulum gordlebilir.

Bu makalede klinik ve histopatolojik olarak telenjiyektazya
makdilaris eruptiva perstans tanisi konulan 16 yasinda erkek
hastayl sunmaktayiz. Olgunun 3 yasindan beri yiiz, sach deri,
palmoplantar bolge hari¢ gdvdede daha yogun olmak lizere
ekstremitelerinde de yaygin birbiri ile birlesme egiliminde
0.5-1 cm ¢apli ¢cok sayida kirmizi-kahverengi hiperpigmente
makdilleri vardi. Nadir goriilmesi, cocukluk caginda baslamasi
ve yaygin kutanéz tutulum nedeni ile sunulmasi uygun
gorulda.

Anahtar Kelimeler: Mastositoz, Deri, Telenjiyektazya Makiilaris Eruptiva

Perstans.

ABSTRACT

A Case Report of Telangiectasia Macularis Eruptiva
Perstans

Telangiectasia macularis eruptiva perstans is a rare form of cu-
taneous mastocytosis mainly affecting adults and sometimes
children. The clinical presentation is characterized by coalesc-
ing multiple, telangiectatic hyperpigmented macules on an
erythematous base with the trunk most commonly affected.
Systemic involvement may be seen.

In this article, we present the case of a 16-year-old male pa-
tient diagnosed as telangiectasia macularis eruptiva perstans
clinically and histopathologically. Since he was three years
old there were multiple coalescing widespread red-brown
hyperpigmented macules 0.5-1 cm in diameter on trunk and
extremities with his face, palms, sole and scalp being spared.
Because of its rarity, onset of symptom in childhood and ex-
tensive cutaneous involvement we report this case.
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Mastositozlar siklikla deri olmak Uzere, gastrointestinal sis-
tem, kemik iligi, karaciger, dalak, kemikler ve santral sinir sis-
temi gibi organlarda mast hicre birikimi ile karakterize nadir
gorilen bir hastalik grubudur. Genellikle deri mastositozlari ve
sistemik mastositozlar olarak siniflandirilir. Deri mastositozlari
deri mastositomasi, Urtikerya pigmentoza, diffuz kutan6z mas-
tositoz ve telenjiyektazya makuilaris eruptiva perstans (TMEP)
olmak lizere dort grupta incelenir (1-5).

Burada TMEP tanisi konulan 16 yasindaki olgunun nadir goérl-
mesi, cocukluk caginda baglamasi ve yaygin kutandz tutulum
nedeni ile sunumu uygun goruld.

Olgu

Onaltiyasindaki erkek hasta tim viicudunda kahverengi lekeler sikayeti
ile poliklinigimize basvurdu. Hikayesinden sikayetlerinin 3 yasinda
iken karin bolgesinde kirmizi lekeler olarak baslayip 4-5 ay icinde tim
viicuduna yayildigi ve kahverengi renk aldigi 6grenildi. Daha sonraki
donemlerde yeni leke olusumu tariflemeyen hasta kasintinin ¢ok fazla
olmadigini, kasidigi zaman ise kabarik olmayan kizarikliklar olustugunu
ifade etti. Cocukluk doneminde basvurduklari hekimler tarafindan ver-
ilen ismini hatirlamadiklar krem ve suruplardan fayda gérmediklerini
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ifade ettiler.

Hastanin 6z ve soy ge¢misinde 6zellik yoktu. Sistem sorgulamasinda
eforla artan karin agrisi sikayeti vardi. Diger sistem muayeneleri normal
olan hastanin dermatolojik muayenesinde yuz, sacli deri ve palmoplan-
tar bolge hari¢ govdede daha yogun olmak tlizere ekstremitelerinde
de olan yaygin, birbiri ile birlesme egiliminde 0.5-1 cm ¢aplarinda ¢ok

sayida kahverengi makdlleri vardi (Resim-1).

Resim 1. Govdede ve kollarda yaygin 0.5-1 cm capli kirmizi-kahverengi
makiiller.




Laboratuvar tetkiklerinden rutin serum biyokimyasal analizi, tam idrar
tetkiki, ASO, CRP, eritrosit sedimentasyon hizi, abdominal ultrasono-
grafi (USG), akciger grafisi, kemik iligi biyopsisi degerlendirilmesi nor-
mal sinirlarda olan hastanin hemograminda ve periferik yaymasinda
%28 (Normal degeri %1-5) eozinofil vardi. Hastanin kolundaki lezyon-
lardan alinan insizyonel deri biyopsisinin histopatolojik incelemesinde
perivaskiler yerlesimli bol miktarda mast hiicresi ve seyrek eozinofil
varligi izlendi (Resim-2). Toluidin mavisi boyamasi ile metakromatik
boyanan perivaskiiler mast hicrelerinin artisi izlenmekteydi (Resim-3).

Resim 2. Histopatolojik incelemede perivaskuler yerlesimli cok sayida
mast hiicresi ve seyrek eozinofil gérilmektedir (hematoksilen & eozin
boyasi, X 200)

Resim 3. Toluidin mavisi ile perivaskiler mast hiicre sayisinda artma
(toluidin mavisi X 400).

Tartisma

Urtikerya pigmentoza adultorum olarak da isimlendirilen TMEP
deri mastositozlarinin en az gorilen formudur (1, 6). Genel-
likle eriskinlerde goriilen hastaligin 6zellikle orta yash obez
kadinlarda sik gorildiiga disunilmektedir (4-6). Bununla bir-
likte daha az siklikla cocuklarda ve bebeklerde de bildirilmistir
(2, 7). Gibbs ve ark. 2 yasinda bir TMEP'li olgu bildirmislerdir (8).
Olgumuzda hastalik 3 yasinda iken baglamis ve ¢ok kisa stirede
tlm viicudunu kaplamisti.

Klinik olarak eritemli zeminde birbiri ile birlesme egiliminde
cok sayida, asemptomatik, kahverengi hiperpigmente makdil-
ler vardir. Telenjektazi ¢cok az veya hi¢ olmayabilir. Lezyonlar
tipik olarak govde yerlesimlidir (1, 3). Kutanéz mastositozun
diger formlarinda gorilen tahris edilen lezyon bélgesinde (r-
tikeryal reaksiyon gelismesi (Darier isareti) ile pruritus ve vezikiil
olusumu TMEP'de genellikle goriilmez (3, 4). Olgumuzda da
kasima ve ovma ile eritem olusmasina ragmen Urtikeryal papil
ve plak gelisimi goézlenmedi. Vezikiil olusumu ve kasinti tari-
flemiyordu.

Mastositozlarin benign bir formu olup sadece kozmetik sorun
olusturmasina ragmen olgularin 1/3'inde sistemik tutulum
oldugu bildirilmistir (2). Sistemik tutulum olarak kemik iliginin
mast hicreleri ile infiltrasyonu ve splenomegali gdsterilmistir
(4). Hasta yasi mastositoz basladiginda ne kadar biytkse, sis-
temik tutulum riski o kadar artmaktadir. Sistemik tutulum
hastaligin baslangicindan alti yil veya daha sonra da ortaya
cikabilir. Bu nedenle hastalar belli araliklarla takip edilmelidir
(9). Olgumuzun yapilan kemik iligi biyopsisi normal olup batin
USG'sinde splenomegali goriilmedi.

Mastositozlarin histopatolojisinde dermiste mast hticrelerinin
sayisinda yogun artis goruliur. TMEP'de bu mast hiicrelerinin
artisi superfisyel vaskiler pleksusun kapiller ve venllerinin
cevresinde yogun olarak vardir ve vaskiiler genislemeler ile bir-
likte gorlir (4). Toluidin mavisi ve Giemsa boyamasi ile mast
hicrelerinin karakteristik metakromatik grandlleri gosterilir (2).

Mastositozlarin tedavisi genellikle semptomatiktir. Hastalar
anaflaksi ve mast hiicre degraniilasyonuna yol acan faktorler
konusunda bilgilendirilmelidir. Hayvan venomlari, ilaglar, asiri
soguk maruziyeti, sicak banyo, glines banyosu, alkol ve me-
kanik irritasyondan kaginmalari énerilmelidir. H1 resept6r an-
tagonistleri siddetli kasinti, flushing tedavisinde, H2 reseptor
antagonistleri ise gastrit ve peptik Ulser gibi gastrointestinal
semptomlarin tedavisinde faydalidir. H1 reseptdr antagonisti
etkisinin yani sira mast hiicre aktivasyonunu inhibe eden ke-
totifen bir diger tedavi secenegidir. Siddetli sistemik tutu-
lumu olan olgularda sistemik kortikosteroid ve PUVA tedavisi
kullanilir (1,4,6). Olgumuzda ketotifen tedavisinin yani sira dar-
band UVB tedavisi baslandi fakat hasta tedaviyi yarim birakti.

Kozmetik gériinim ve kasintiya bagl rahatsizlik veren kronik
bir hastaliktir. Fakat hastalarda sistemik mastositoz gelisebilir.
Hastalar sistemik tutulum yoniinden takip edilmelidir. Olgu-
muzda deri tutulumu disinda sistemik bir tutulum saptanmadi.
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