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Özet 
Telangiectasia macularis crııptiva perstans (TMEP), 

genellikle erişkinlerde, daha az sıklıkla da çocuklarda gürülen 
nadir bir mastositoz formudur. Hastanın özellikle gövdesinde 

fakat aynı zamanda ekstremitelerinde de çok sayıda hiperpig-
mente telenjiektazik makûller gelişir. Eritem sıklıkla belir
gindir ve bazı hastalarda telenjiektazi hakimdir. Darier 
fenomeni ve dermografizm sıklıkla müsbettir. Pruritus sık bir 
semptomdur. 

23 yaşında erkek hasta, 2 ay önce gövdesinde başlayan 
yaygın telenjiektaziler nedeniyle polikliniğimize müracaat etti. 
Olgunun klinik muayenesinde gövdede yaygın telenjiektazi-
lerin hakim olduğu eritendi makûller mevcuttu. Histopatolojik 
inceleme sonucu telangiectasia macularis eruptiva perstans ile 
uyumlu bulundu. 
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Mastositozis, deride ve bazen diğer organlarda 
mast hücre bir ikimi ile karakterize nadir görülen bir 
hastalık grubudur. Mastositozlar, kendiliğinden i y i -
leşebilen benign formlardan nadir görülen mast 
hücreli lösemiye kadar bir grup hastalığı kapsar (1-
4). 

Mastositozlar, k l inik görünüm, semptomlar ve 
prognoz yönünden oldukça farklı özellikler gös
terirler. Mastosi tozlarm sınıf landır ı lmasında 
yazarlar arasında tam bir görüş birliği yoktur. B i r 
kısım yazarlar sınıflandırmada hastalığın başlangıç 
yaşını esas alırken, diğer 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. 
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diğer organ tutulumunun olup olmamasına göre 
s ınıf landırmayı tercih etmektedirler. Üst üste 
çakışan durumlar nedeniyle hiçbir sınıflandırma 
tam olarak tatmin edici değildir. Mastositozlar, deri 
mastositozları ve sistemik mastositozlar olarak 
sınıflandırılabilinir. Mastositozlu olgularda en çok 
tutulan organ deridir. Urtikarya pigmentoza, mas-
tositoma, diffüz ve eritrodermik mastositozis ve 
telangiectasia makularis eruptiva perstans deri mas
tositozları arasında yeralır (4-6). 

Deri mastositozları daha çok çocukluk çağında 
başlar. Mast hücrelerinin dermişte yoğun şekilde 
biriktiği olgularda deri lezyonlar ı oluşur. 
Mastositozlarda en yaygın semptom pruritustur. 
Mast hücre bir ikimi olan yerlerde oluşan kaşıntılı 
urtikaryal plaklar en çok doktora başvurma nedeni
dir. Flushing, dispne, senkop ve diyare daha şiddetli 
tutulum olan olgularda rastlanan belirtilerdir. 
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Şekil la,b. Hastanın g ö ğ s ü n d e yaygın telanjiektazik lezyonlaı . 

Eksersiz, ısı artışı, Iczyonlara yapılacak travma de
ri ve sistcınık semptomların oluşumunu artırılabilir. 
Kl in ik tabloyu kötüleştiren diğer faktörler arasında 
alkol, narkotikler, salisilatlar ve antıkolincrjikler de 
suçlanmıştır (3,4). 

Mastositoma, ovuşturmayla kabaran sarıdan 
kahverengiye kadar değişen renklerde tek bir 
makûl şeklinde veya dissémine mastositomlar şek
linde görülür. Mastositoma doğuştan varolabileceği 
gibi aylar sonra da ortaya çıkabilir. Klasik olarak 
ckstrcmitclcrin distalindc yerleşir. Deri mastosi-
tozunun diğer bir formu olan urtikarya pigmentoza 
ise en çok süt çocukluğu döneminde görülür, fakat 
adtılt çağda da görülebileceği bildirilmiştir. Adult 
çağda başlayan mastositoz olgularında çocukluk 
çağında başlayanlara göre sistemik tutulum 8 kat 
daha fazla olduğu ve bu olguların %20-25'inde sis
temik tutulum tesbit edildiği bildirilmiştir (7). 
Diğer bir deri mastositozu formu olan T M E P ise 
genellikle yetişkin çağda görülür. Bebeklik ve 
çocukluk döneminde ise nadiren görülür. Hastalar 
çok sayıda hiperpigmente telenjiycktazık makûller 
nedeniyle doktora başvururlar. T M E P deri mastosi-
tozları arasında nadir görülen bir mastositozis for
mudur. Lezyonlar sıklıkla simetrik olarak gövdede 
ve ckstrcmitclcrin proksimal kısmına yerleşirler. 
Genellikle yüz, avuç ve ayak tabanı tutulmaz 
(3,8). 

Bu makalede erişkin dönemde ortaya çıkan, te
lem'iyektazik makûl ler le karakterize, sistemik 
semptomları olmayan T M E P ' li bir olgu sunuldu ve 
ilgili literatür gözden geçirildi. 
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Şekil 2. Sırttaki lezyonda de rmogra f ı zm müsbel l iğ i . 

Olgu 
23 yaşında asker olan hasta, dermatoloji poli

kliniğine gövdes indeki kızarıkl ıklar nedeniyle 
başvurdu. Hasta gövdesindeki telenjiyektazik plak
ların ik i ay önce başladığını, daha sonra sayılarının 
arttığını ifade etti. Plaklarda kaşıntı oluyormuş. 
Kaşıntının ve lezyonların sıcakta ve spor esnasında 
arttığını ve soğukta kısmen azaldığını söyledi. 

Hastanın öz vc soy geçmişi bir özellik arz et
memekteydi. Sistemlerin muayenesinde bir patolo
ji tesbit edilmedi. Adenopati gözlenmedi. Batın ııl-
trasonografisinde karaciğer ve dalağın normal 
sınırlarda bulunduğu rapor edildi. 

Dermatolojik muayenede; göğüste vc sırtta 3-5 
mm çapından 2-4 cm çapa kadar değişen simetrik 
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Şeki l 3 . Papiİler dern ıada p e n v a s k ü l e r mononük lee r hücre in-
filtrasyonıı g ö r ü l m e k t e d i r 11 1 X 100 

telenjiyektazilerin hakim olduğu makûller vardı. 
Plaklar düzensiz kenarlı, net sınırdan yoksundu 
(Şekil la,b). Lezyonlarda dermografızm müsbctti 
(Şekil 2). Den ekleri ve mukozalarda bir patoloji 
tcsbit edilmedi. 

Laboratuvar tetkikinde; hcmogram, tam idrar, 
A K Ş , üre, ürik asit, krcatmm, SGOT, SGPT, al-
kalen fosfataz değerleri normal sınırda bulundu. 
Uzun kemik grafilerindc patoloji tesbit edilmedi. 
Histopatolojik tetkikte; epidermiste yer yer çok 
hafif kalınlaşma alanları dışında bir patoloji yoktu. 
Papiller dermişte özellikle damarların çevresinde 
yoğun olmak üzere mononuklear hücre infıltras-
yontı ve Gicmsa boyasıyla sitoplazmalarında kır
mızı granül ler içeren m a s t hücre topluluklar ı 
görüldüğü rapor edildi (Şekil 3, 4). Hastaya Hl ve 
H2 reseptör blökeri antihistaminik kombinasyonu 
verilerek, 3 ay sonra kontrole gelmesi söylendi. 

T a r t ı ş m a 

T M E P , deri mastositozlarınm nadir bir formu 
olup, gövde tutulumu ön plandadır. T M E P genel
likle yetişkinlerde görülürse de çocuk ve bebek
lerde de görüldüğü bi ldir i lmişt ir (9,10). Bu 
hastalıkta, çok sayıda kahverengi kırmızımsı renk
te, konfluasyon gösteren makûller ve telenjiektazi-
ler vardır. Pruritus en sık görülen semptomdur 
(9,10). Pruritusun şiddeti hafiften şiddetliye kadar 
değişir. Deri lezyonları eskidikçe pigmentasyonda 
artış görülür. Deri lezyonları bebek ve çocuklarm-
kine göre yetişkinlerde daha kahverengi- kırmızım
sı renk tonlamadadır. Fiziksel irritasyonla lezyonda 
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Şeki l 4. Papiller dermada kapıl ler damarlar çevres inde sito
p l a z m a l a r ı n d a k ı rmız ı g r anü l l e r içeren mast hüc re le r in in 
g ö r ü n ü m ü . Giemsa X 400. 

portakal kabuğu görünümü oluşur k i , bu bulgu 
Darier fenomeni olarak adlandırı l ır . T M E P ' t a 
Darier belirtisi ve dermografızm ekseriya pozitiftir. 
K l i n i k olarak normal görünümlü deride de 
mikroskopık dermal mastositoza bağlı olarak 
refleks eriteni gösteren şiddetli eritematourtikaryal 
dermografik cevap oluşturulabilir. Soğuk ve sıcak 
gibi fiziksel uyarılar histanıin şahmına yol açar, ur-
tika plağı oluşmasına ve kaşıntıya neden olur (1,2). 
B i z i m olgumuzda da dermograf ızm müsbct t i . 
Hastalığın erişkin tipinde, juvenil tipin aksine bül 
oluşumuna rastlanmaz. 

T M E P ' l i olguların büyük bir kısmında yalnız
ca deri tutulumu vardır. Olguların üçte birinde sis-
temik tutulum olduğu bildirilmiştir. Sistemik mas-
tositozun klinik bulguları ve semptomları tutulan 
organa bağlı olarak çok farklı l ıklar gösterir . 
Sistemik mastositozlu olgularda en sık deri dışı tu
tulum; kemik, karaciğer, dalak, lenf nodülleri ve 
gastrointestinal kanalda olmaktadır (1,2,8). 

İskelet sistemi tutulumunda, mast hücre infılt-
rasyonu ve bu hücrelerden açığa çıkan mediyatör-
lere bağlı olarak radyolojik tetkikte litik, kistik, 
sklerotik odaklar veya genel osteoporoz ya da os-
teoskleroz biçimindeki değişiklikler tesbit edile
bilir. F i z ik muayenede lokalıze kemik ağrıları 
dikkati çeker (1,2). 

Gastrointestinal tutulumu olan olgularda mide 
ve duodenum ülserleri , bulant ı , kusma, karın 
ağrısı, kanama, ishal, steatore, ülser tesbit edile
bilir (1-4). 
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K a n sisteminde; eozinofili, anemi, lökositoz, 
lökopeni, trombositopeni ve uzamış protrombin za
manı belirlenebilir. Sistemik mastositozlu olguların 
yaklaş ık yar ı s ında karaciğer tutulumu rapor 
edilmişse de, rutin karaciğer fonksiyon testleri 
genellikle normaldir (9). Splenomegaliye olguların 
%12'sinde rastlanır. Lenfadenopatinin, sistemik tu
tulum gösteren olguların %37'sinde tesbit edildiği 
bildirilmiştir (1). 

Damar sistemi bulguları; histamin salınımma 
bağlı olarak flushing, taşikardi, hipertoni veya 
hipotoni şeklinde görülür. 

Fiz ik muayenede; lokalizc kemik ağrıları, he-
patomegali, splenomegali ve lenfadenopati var
l ığında olgular, sistemik mastositoz aç ıs ından 
değerlendirilmelidir. Episodik flushing varlığında, 
karsinoid sendrom ayırıcı tanıda düşünülmelidir 
(3). Olgunun yapılan sistemik muayene ve tetkik
lerinde sistemik tutuluma ait herhangi bir patoloji 
saptanmadı. 

Der i mastos i toz lar ın ın tanısı , karakteristik 
lezyonlardan alınan biyopsinin histopatolojik ince
lenmesiyle konur. Histolojide, üst dermişte, özel
l ikle damar ve adneksler çevres inde mast 
hücre ler in in yoğun infiltrasyonu vardır. Mast 
hücrelerinde bulunan metakromatik granüller, his
tolojik kesitlerde toluidine mavisi veya Giemsa 
boyalarıyla boyanarak mast hücresi kolayca tanınır. 
Epidermis, melanizasyondaki artış dış ında 
normaldir (2-4,7). Olgunun sırtındaki lezyonundan 
alman biyopsinin histopatolojik tetkikinde; dermis-
de Giemsa boyasıyla metakromatik boyanan mast 
hücre toplu luklar ın ın özel l ikle damar la r ın 
çevresinde yoğun olarak bulunduğu tesbit edildi. 

Hastamız yaşı, lezyonlarmm klinik özellikleri, 
dermografızm müsbetliği yanında, sistemik bulgu
ların yok luğu ve histopatolojik özell ikleri ile 
T M E P ' n i n kutanöz formu ile uyumluluk göster
mektedir. 

Literatürde çeşitli özellikleri olan T M E P ' l i o l 
gular yayınlanmıştır. González ve ark. yüzde tek 
taraflı yerleşen bir T M E P ' l i olgu bildirmişlerdir 
(9). Requena T M E P ' n i n eritrodermik formu ola
bileceğini ileri sürdüğü yaygın papüllü bir olgu 

tanımlanmıştır (10). Donahue ve ark. anafilaktik 
reaksiyon, raş, uterus kontraksiyonlan ve vajinal 
kanama ile seyreden hamile bir T M E P ' l i olgu 
bildirmiştir (11). 

Erişkin urtikarya pigmentozalı olgularda sis
temik tutulumun hastalığın başlangıcından 6 yıl 
veya daha sonra ortaya çıktığı bi ldir i lmişt ir . 
Urtikarya pigmentozalı olgularda ilerde ortaya çı
kabilecek sistemik tutulumu tesbit edebilmek 
amacıyla belirli aralıklarla olguların takip edilmesi 
tavsiye edilmektedir (7). 

Mastosi tozların tedavisi genellikle sempto-
matiktir. Hl ve H2 reseptör blokörü antihista-
miniklerin birlikte verilmesi önerilir. Antiserotoniıı 
etkisi olan siproheptadin gibi ilaçlar flushing, ürti-
ka plaklar ı ve pruritus y ö n ü n d e n yararl ıdır . 
Disodyum kromoglikat gibi mast hücresini stabi
lize eden ajanlar verilmesinin bazı olgularda yarar
lı olduğu bildirilmiştir (2-4,12). 

P U V A tedavisinin, semptomatik bir rahatlama 
sağladığı bildirilmiştir. Son zamanlarda yapılan bir 
çalışmada, P U V A tedavisi uygulanan 8 olguda pru-
ritusta azalma ve önemli derecede kozmetik rahat
lama görülmüştür. Mast hücresi degranülasyonunu 
bloke eden P U V A tedavisi ile Darier belirtisinin ve 
kaşıntısının azaldığı ve hatta tamamen kaybolduğu 
bildirilmiştir. Bu tip olgularda nükslerde P U V A te
davisiyle de çok iy i sonuç alındığı rapor edilmiştir. 
Yine bu olgularda potent topikal kortikosteroidleıie 
ve intralezyonel steroid in jeks iyonlar ıy la da 
oldukça başarılı sonuçlar alındığı bildirilmiştir (2). 

Ell is T M E P li bir olguda lazer tedavisi uygu
lamış, tek uygulama ile tüm lezyonlarm kay
bolduğu, ancak tedaviden 11 ay sonra gövdedeki 
lezyonlarm yaklaş ık %70 'n in tekrar lad ığ ın ı 
bildinniştir (13). 

Burada takdim ettiğimiz olguda, pruritus ve 
deri lezyonları dışında sistemik bulguların yokluğu, 
sistemik tutulumu olmayan bir T M E P olgusu 
olduğunu düşündürdü. Olgunun çok yeni olması ve 
ilerde ortaya çıkabilecek sistemik tutulum ihtimali 
dikkate alındığında, uzun süreli takibinin uygun 
olacağı düşüncesiyle, hastanın altışar aylık aralık
larla kontrole gelmesi istendi. 
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