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OZET

Kutis marmorata telenjiektatika konjenita (KMTK), nadir gorulen, iyi huylu, sporadik etyolojisi bilinmeyen vaskiler
anomalidir. Genellikle dogumda gérilurken, sonradan da ortaya gikabilir. Tani klinik bulgularla konulur. Burada sag
bacak ve ayakta, sirtta, sol el iizerinde ve kolda KMTK olan bir erkek yenidodan olgusu sunuldu.

Anahtar kelimeler: kutis marmorata telenjiektatika, yenidogan.

ABSTRACT

Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC) is a rare, benign, sporadic vascular abnormality of the skin of
unknown aetiology. It is usually present at birth but may develop later on. Diagnosis of the disease is made clinically.
We report a case of a male neonate with CMTC presented on the skin of the right leg and foot, back, left back hand and
arm.
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GIRIS

Kutis marmorata telenjiektatika konjenita
(KMTK), nadir gorulen, etyolojisi bilinmeyen,
lokalize veya generalize cilt degisiklikleri ve
telenjiektazilerle karakterize vaskdler lezyondur. Bu
lezyonlara Ulserasyonlar ve cilt atrofisi eslik
edebilir. Siklik sirasina gére ekstremite, gévde, yiz
ve sacli deride gér[]l[]rl. Cilt lezyonlari ¢ogu olguda
kendiliginden geriler.

Tani klinik bulgularla konulur. Histolojik
incelemede dermiste ¢ok sayida genislemis
kapillerler ve veniller gorilebilir. Ancak, tani igin
genellikle cilt biopsisi gerekli degildir. Bu makalede
sag bacak ve ayakta, sirtta, sol el Uzerinde ve
kolda tutulum olan, sag bacakta atrofinin eslik ettigi

OLGU SUNUMU

Yirmidokuz yasindaki saglikli annenin 3.
gebeliginden yasayan 3. ¢ocuk olarak 38 haftalik,
vaginal yolla dogan olgunun 6z ve soygec¢cmisinde
Ozellik saptanmadi. Dogum agirligr 3280 gr (50-75
persentil), boy 49 cm (50-75 persentil), bas cevresi
34 cm (75 persentil) idi. Fizik muayene sag
bacakta ve ayakta, sirtta, sol el Uzerinde ve kolda
kutis marmoratika telenjiektatika, sag bacakta
atrofik gérinum diginda normaldi. (Resim 1,2). Her
iki bacak arasinda 1 cm c¢ap farki vardi. Periferik
nabizlar alinilyordu ve ekstremiteler arasinda isi
farki yoktu. Laboratuar tetkiklerinde tam kan
sayimi, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, C-
reaktif protein, koagilasyon testleri normaldi.

Ik takibi I | il izl .
ve 6 aylik takibinde lezyonlarda gerileme izlenen Transfontanel ve karin ultrasonografisi ile

KMTK tanili bir yenidogan olgusu sunuldu.
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ekstremite doppler  incelemeleri normaldi.
Ekokardiyografide 2 mm patent foramen ovale
gorildiu. Olguya klinik bulgularla KMTK  tanisi

konuldu. Go6z dibi incelemesinde glokom
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saptanmadi. Ek sorunu olmayan hasta yenidogan
takip poliklinigine gelmek lzere taburcu edildi. Alti
aylik izleminde lezyonlarda gerileme gorildi.

Resim 1. Sag bacakta kutis marmorata telenjiektatika gériintisi
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TARTISMA

Kutis marmorata telenjiektatika konjenita
cogunlukla dogumda goriilmekle birlikte, lezyonlar
dogumdan sonra birkag giin iginde de belirgin hale
gelebilmektedir. Nadiren daha ge¢ doénemde
ortaya c¢ikabilmektedir. Genis serileri iceren
yayinlarda % 93-94 oraninda cilt degisikliklerinin

Resim 2. Sol el sirtinda kutis marmorata telenjiektatika goérintisu

177

dogumda  gorildugu  bildirilmistir™.  Cilt
lezyonlarinda tutulum % 60 lokalize veya % 40
generalize olabilmektedir'.  Lokalize formda
bacaklar ve govdede tutulum goérilur. Generalize
formda govde ve bacakla, yliz ve sach deri
etkilenebilir. Ayaklar ve kutandéz zarlar da
tutulabilir*®. Siklikla lokalize, tek tarafli ve alt
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ekstremitede gorilirken, olgumuzda Ust ve alt
ekstremite ile sirt bolgesinde yerlesimli idic.

Hastaligin sikligi kesin olarak
bilinmemektedir. Iyi huylu ve kendiliginden
kaybolan bir hastallk oldugundan bildirilen

olgulardan daha sik olabilir. Kizlarda sik oldugunu
veya cinsiyetler arasinda fark olmadigini gosteren
caligmalar bulunmaktadir. Multifaktoriyel, teratojen
ve otozomal dominant kalitimin rol oynayabilecegi
distndlmektedir T Olgumuzun bilinen teratojen
mazuriyeti yoktu ve ailede benzer lezyon 6ykusu
bulunmadigindan sporadik olarak kabul edildi.
KMTK’ nin kesin tani kriterleri henilz
belilenmemistir. Ancak, Kienast ve Hoeger3
tarafindan 3 major ile 2 minér kriterin yeterli oldugu

bildirilmistir. Major kriterler arasinda konjenital
retikiler ~ (marmorata) eritem, venoektazinin
olmamasi, lokal 1sitmaya yanit olmamasi yer

almaktadir. Mindr kriterler ise, 2 yil icinde eritemin
kaybolmasi, telenjiektazi, KMTK’'nin etkiledidi alan
diginda port wine stain, Ulserasyon ve atrofi
olmasidir. Olgumuzda 3 major ve 2 mindr kriter
oldugundan KMTK dusunulda. Altr aylik takibinde
lezyonlarda belirgin gerileme izlenirken yeni ek
anomali gorilmedi.

Clayton-Smith ve arkadaslar’® ile Moore ve
arkada§,lar|9
marmorata telenjiektatika konjenita (M-KMTK) alt
grubu tanimlanmistir. Bu iki ¢galismada, M-KMTK
Ust dudakta ve filtrumda nevis flammeus ve
sindaktili olan 22 olgu bildirilmistir®®. Bu hastalikta
ciltteki vaskuler anormallikler daha cok kapiller
malformasyonlari icerdiginden makrosefali-kapiller

tarafindan makrosefali-kutis

malformasyon sendromu (M-CM) olarak
adlandinimistir  *°. Olgumuzda makrosefali ve
sindaktili olmadigindan M-CM  distndlmedi.

Ayrica, her KMTK olgusu norolojik gerilik agisindan
degerlendiriimeli ve mutlaka bas gevresi olgiimu

yapilmalidir.
Ayirict tanida, en sik saglikli bebeklerde
hipotermide goézlenen ve sitilinca dizelen

fizyolojik kutis marmoratus yer almaktadir. Diffuz
flebektazi ile  karekterize =~ Bockenheimerov
sendromu, Klippel-Trenaunay sendromu, livedo
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retilllaris, neonatal lupus ve nevis anemikus da
distndlmelidir. Olgumuz buyilk vendz ektazilerin
olmamasi, dogumda lezyonlarin olmasi ve
yumusak doku hipertrofisinin olmamasi nedeniyle
bu hastaliklarin tanisini karsilamamaktadir.

KMTK ile birlikte % 20-80 arasinda degisen
konjenital anomaliler goriilebili™'!.  Literatirde
ekstremitede hiperplazi veya hipoplaziyi iceren

asimetrik goériinim, glokom, psikomotor veya
mental  retardasyon tanlmlanm|§t|r1'2'4. Bir
calismada en sik vicut asimetrisi, vaskiler

anormallik, cilt atrofisi ve nérolojik komplikasyonlar
gorulirken, nadiren okuler degisiklikler, cilt Glserleri
ve sindaktili bildirilmistir. Diger genis serilerde
benzer konjenital anomaliler ve sikliklari
gbzlenmistir®*>. KMTK tanili olgular ileri dénemde
eslik eden anomaliler bakimindan izlenmelidir.
Baslangicta diger hastaliklari taklit
edebileceginden en az 3 yil olmak Uzere yillik
takipleri 6nerilmektedir®.

Kendiliginden iyilestiginden prognozu iyi
oldugundan tedavi gerekli degildir. Lezyonlar ilk 2
yil igerisinde gerilemektedir. Ancak, eslik eden
glokom, multikistik bdbrek hastaligi ve belirgin
ekstremite asimetrisi varsa bu hastaliklarin tedavisi

ve

gerekebilir.
Yenidogan doéneminde kutis marmoratusu
olan hastalarda ayiricl tanida KMTK

disundlmelidir. Bu tani ile izlenen hastalar cilt
lezyonlari yani sira sonradan ortaya cikabilecek
anomaliler agisindan izlenmelidir.
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