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Kutis Marmorata Telenjiektatika Konjenita: Bir Olgu Sunumu
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OZET

Kutis marmorata telenjiektatika konjenita (KMTK), etyolojisi bilinmeyen, sporadik, nadir gériilen, kendiliginden solma egiliminde olan, isi ve hemodinami ile iligkisiz

kutis marmorata, telenjiektaziler ve flebiektazilerle karakterize kutanéz vaskiiler bir hastaliktir. Bazi vakalarda dogumda gériilirken, sonradan da ortaya ¢ikabilir. Tan

klinik bulgularla konulur.

Burada sol bacak ve ayakta, kalgcada ve sol karin bélgesinde KMTK lezyonu olan bir kiz yenidogan olgusu sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Kutis marmorata telenjiektatika, yenidogan

ABSTRACT

Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC) is an uncommon, sporadic, congenital cutanous vascular anomaly characterized by persistent cutis marmorata,

telengiectasia and phlebectasia. It is generally present at birth or shortly thereafter. Physical examination helps in diagnosing CMTC.

Here, we report a full-term newborn female baby with CMTC at birth with reticulated bluish purple skin changes over the skin of both left leg and foot, hip and left

abdomen.
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Giris

Kutis marmorata telenjiektazika konjenita (KMTK) ilk olarak 1922'de Van Lohu-
izen tarafindan tanimlanmis, nadir gérilen kutanéz vaskler bir hastaliktir(1).
Lezyonlar lokalize veya genaralize, prognozu iyi olan, retikiler, mavi renkli, Glser
ve atrofilerin eslik ettigi kutandz vaskiler bir anomalidir. Siklik sirasina gdre eks-
tremite, gévde, yliz ve kafa derisinde gériliir(2). Hastalarin yaklasik yarisinda
viicut asimetrisi, farkli vaskler anomaliler ve glokom gibi cesitli anomaliler es-
lik edebilir(3). Cilt lezyonlar gogu olguda kendili§inden geriler. Her iki cinsi esit
olarak tutan bu tablo sporadik olarak kabul edilmektedir(2). Etyopatogenezi tam
olarak bilinmemektedir. Tani klinik bulgularla konulur. Prognozu iyidir, genellikle
2 yilicinde lezyonlar geriler.

Bu makalede, yenidogan déneminde asimetrik gériinimlU, atrofi gérilen, alt eks-
tremitede lokalize cilt lezyonlu nadir bir olgu sunulmustur.

_Ya2|§ma Adresi / Correspondence Address:
Ismet KAHRAMAN

Olgu

Otuz bir yasindaki saglikli annenin 3. gebeliginden 3. yasayan, son adet tarihine
gdre 38 hafta 2 guinlik, USG'ye gére 39 haftalik, sezaryen ile 1. Dakika APGAR'|
8, 5. Dakika APGAR'I 10 olarak 3180 gram (50-75 P) adiriginda,50 cm (75 P)
boyunda ve basgevresi 35 ¢cm (75-90 P) dogan olgunun 8zgeg¢mis ve soygec-
misinde 6zellik olmadigi 6grenildi.Fizik muayenesinde sol karin ve kalga cildin-
den baglayarak sol alt ekstremite boyunca ayak dorsaline kadar uzanan, ciltte
atrofilerin eslik ettigi genis koyu mavi renkte retikiler benekli a§ gérintiminde
makdler lezyonlar mevcuttu.Her iki bacak arasinda yaklasik 1 cm ¢ap farki bulun-
maktaydi.Lezyon olan bacakta nabizlar mevcuttu, lezyonlarda renk degisikligi ve
her iki bacak arasinda isi farki bulunmuyordu.Diger muayene bulgulari normaldi.
Olgunun bakilan tetkiklerinden hemoglobin 17,4 gr/dl, hematokrit % 50,8 ,I6ko-
sit sayisi 8000/mm3, trombosit sayisi 271000/mm3, protrombin sayisi 11,4 sn.,
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parsiyel tromboplastin zamani 44,2 sn., INR 1,07 olarak normal sinirlardaydi.Bu
bulgularla olguya dermatoloji bdliminede danigilarak KMTK tanisi konuldu. Has-
taliga eslik edebilecek bulgular agisindan bakilan kranial ve batin USG’sinde her-
hangi bir patoloji saptanmadi,géz muayenesi sonrasi olguda glokom saptanmadi.

Ek sorunu olmayan olgu izlemleri devam etmek iizere taburcu edildi (Sekil 1,2,3).

Sekil 1. Sol karindan baglayarak sol bacakta lokalize kutis marmorata telenjiek-

tatika goruntist

Sekil 2. Cilt lezyonlarina atrofi eslik etmekte

N 4
Sekil 3. Kutis Marmorata Telenjiektatika konjenita gériintist
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Tartisma
Kutis marmorata telenjiektatika konjenita siklikla lokalize, tek tarafli ve alt ekstre-
mitede gorllen cilt lezyonudur (4). Lezyon tutulumunun % 60 lokalize veya %40
generalize olabilmektedir (2).Olgumuzda lokalize tutulum mevcuttu.
Benign bir bozukluk olup etyopatogenezinin multifaktoriyel olabilecegi belirtimek-
tedir. Olgularin blyiik bir b6limi sporadik olmakla birlikte bazi olgularda otozo-
mal dominant gegcis bildiriimektedir (5). Olgumuz, aile dykisi mevcut olmadigi
icin sporadik vaka olarak kabul edildi.
KMTK'In kesin tani kriterleri biyopsi sonuglarinin tani koyduruculugu olmamasi
nedeni ile hastamizin tanisi klinik bulgular ile konuldu (6).
KMTK'ya eglik edebilecek anormal bulgular %20-80 arasinda genis bir oranda
bildirilmistir (2,7). Eslik eden anomalilerden en sik viicut asimetrisi, glokom, vas-
kiler anomaliler,sindaktili ve nérolojik bozukluklar tanimlanmistir (2,3,6,7). Nadir
vakalarda makrosefalinin eslik ettii bildirilmis olup bu vakalara ayrica makrose-
fali-kutis marmorata telenjiektatika konjenita (M-KMTK) alt grubu tanimlanmis-
tir(8,9).Olgumuzda makrosefali, sindaktili ve géz muayenesi sonucu glokomunun
olmadigi tespit edildi.Vaskiler anomali agisindan kalp damar cerrahisine yénlen-
dirilerek taburcu edildi.
KMTK ayirici tanisinda en sik bebek isitilinca gerileyen hemodinami ile iligkili
olan fizyolojik kutis marmorata yer almaktadir. Diger ayirici tanilardan retikiler
vaskiiler lezyonlar olan kollajen doku hastaliklarina bagli livedo retikilaris, hamar-
tamatdz lezyon olan Brockenheimer sendromu ve Klippel-Trinaunay sendromu,
neonatal lupus ve nevus anemikus diisiiniimelidir. Olgumuzda lezyonun lokalize
olmasi,dogusta var olmasi,lezyonun kalici olmasi,ekstremite hipertrofisi olmama-
sI nedeni ile diger ayirici tanilar diisiintiimemistir. KMTK hastaligi kendiliginden
iyilestiginden ve prognozu iyi oldugundan tedavi gerekmemektedir.Yenidogan
déneminde en sik ekstremite olmak iizere, viicutta sabit lokalize kutis marmorata
saptanan olgularda KMTK diistintimeli ve eslik eden anomaliler aranmalidir.

Kaynaklar

1. Van Lohuizen CHJ. Uber eine seltene angebome haut-anomalie (cutis marmorata
telengiectatica congenita). Acta Derm Venereol 1922;3:202-211.

2. Amitai DB, Fichman S, Merlob P, Morad Y, Lapidoth M, Metzker A. Cutis marmorata
telangiectatica congenita: clinical findings in 85 patients. Pediatr Dermatol
2000;17:100-104.

3. Devillers AC, de Waard-van der Spek FB, Oranje AP. Cutis marmorata telangiectatica
congenita: Clinical features in 35 cases. Arch Dermatol 1999;135:34-38.

4, Levy R, Lam JM. Cutis marmorata telangiectatica congenita: a mimicker of a common
disorder. CMAJ. 2011;183:249-51.

5. Bhargava P, Kuldeep CM, Mathur NK. Cutis marmorata telangiectatica congenita with
multiple congenital anomalies. Further clues for a teratogenic cause. Dermatology.
1998;96:368-70.

6.  Fujita M, Darmstadt GL, Dinulos JG. Cutis marmorata telangiectatica congenita with
hemangiomatous histopathologic features. J Am Acad Dermatol 2003;48:950-954.

7. Kienast AK, Hoeger PH. Cutis marmorata telangiectatica congenita: a prospective
study of 27 cases and review of the literature with proposal of diagnostic criteria.Clin
Exp Dermatol. 2009;34:319-23.

8.  Clayton-Smith J, Kerr B, Brunner H, et al. Macrocephaly with cutis marmorata,
haemangioma and syndactyly--a distinctive overgrowth syndrome. Clin Dysmorphol.
1997,6:291-302.

9.  Moore CA, Toriello HV, Abuelo DN, et al. Macrocephaly-cutis marmorata
telangiectatica congenita: a distinct disorder with developmental delay and connective
tissue abnormalities. Am J Med Genet. 1997;70:67-73.



