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Olgu Sunumu

KONJENITAL KUTIS MARMORATUS TELENJIEKTAZI

Mustafa CIFTCI', Firat ERDOGAN!, Makbule DUNDAR?

Ozet

Konjenital kutis marmoratus telenjiektazi, kuta-
néz damar yapisinin tutulumu ile seyreden, te-
lenjiektaziler, flebektazilerle ve persiste eden ku-
tis marmoratus ile karakterize, genellikle yeni do-
gan déneminde ortaya ¢ikan, multisistem konje-
nital anomalilerin eglik edebildigi, 1922 yilinda
van Lohuizen tarafindan tarif edilmis nadir géru-
len sporadik bir hastahktir. Sundugumuz vaka-
mizda dogumdan hemen sonra saptanan, karin
bélgesinde ve bacaklarin én ylzlinde persiste
eden kutis marmoratus bulunmaktaydi, hastanin
yapilan fizik muayenesinde, laboratuar tetkikleri
ve goruntileme ydéntemlerinde herhangi bir eslik
eden anomali saptanmadi. Bu vakayr sunmami-
zin amaci genellikle selim olan ancak multisis-
tem tutulum da gosterebilen nadir gérilen bu
hastaliga dikkat cekmektir.

CUTIS MARMORATA TELANGIECTATICA
CONGENITA: CASE REPORT

Summary

Cutis marmorata telangiectatica congenital is ra-
re sporadic congenital vascular anomaly charac-
terized by telangiectasia, phlebectasia and per-
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sistent cutis marmorata, generally seen in new
born period, likely to be associated with multi-
system congenital abnormalities, was described
by van Lohuizen in 1922. In our case, we report
the baby who had persistent cutis marmorata on
the anterior of the lower extremities and a little on
the abdomen region just after birth. There was
any finding revealing associated congenital ano-
maly either in the physical examination of the pa-
tient or laboratory evaluation or imaging modali-
ties. Our purpose to report the case is to call at-
tention to a rare benign disease which can also
be multi-systemic involvement.

Giris

Konjenital kutis marmoratus telenjiektazi, ilk ola-
rak 1922 yilinda van Lohuizen tarafindan tanim-
lanan, telenjiektaziler ve flebektaziler ile karakte-
rize, etyolojisi bilinmeyen, diger organ ve sistem-
ler ile iligkili konjenital anomalilerin eslik edebildi-
gi nadir gérilen bir hastaliktir (1,2,3). Persistan
kutis marmoratus, cilt atrofisi ve cilite Ulseras-
yonlar en sik bulgular olup diger sistemlerin tutu-
lumu %50 hastada gériilebilir'2. Genellikle selim
bir hastalik oldugu icin insidansi ile ilgili yeterli
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persistan kutis marmoratus.

Resim 2: Bacaklarda persiste eden kutis
marmoratus.

Resim 1: Pembe kirmizi renkli telanjiektazilerle karakterize
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bilgi bulunmamaktadir. Kiz ¢o-
cuklarinda erkeklere gére biraz
daha fazla géralir'.

Olgu

Olgumuz, erkek bebek, gravi-
da 2 parita 2 anneden, sezer-
yan ile 39. hafta 2 gunlik ola-
rak dogdu. Dogum tartisi 3710
gram, boyu 53 santimetre, bas
cevresi 36,5 santimetre olgil-
di. Hastanin dogumundan iti-
baren alt ekstremitelerin én yu-
zinde ve karin 6n ylzinde
pembe-kirmizi renkli telenjiek-
tazilerle karakterize persistan
kutis marmoratus gdzlemlendi
(Resim1). Hastanin muayene-
sinde makrosefali, hipospadi-
as, ciltte atrofi veya Ulseras-
yonlar, vicut asimetrisi saptan-
madi, sistemik muayenesi ola-
gan, lokomotor muayenesi olagan saptandi.
Hastanin oftalmolojik degerlendirmesi normal si-
nirlardaydi. Hastanin génderilen tetkiklerinde he-
mogram, rutin biyokimya ve kanama diyatezi tet-
kikleri normal sinirlarda bulundu. Gérintileme
yéntemlerinden, transfontanel kraniyel USG, ba-
tin USG, alt ekstremite venéz ve arteriyel dopp-
ler USG normal sinirlarda saptandi. Hastanin
ekokardiyografisinde konjenital kalp hastaligi gé-
rilmedi. Hastamizin aile bireylerinde ve soy aga-
cinda benzer bir hastaligi olan birey yoktu. Has-
tamiza bu bulgularla konjenital kutis marmoratus
telenjiektazi tanisi kondu. Hasta saglam cocuk
poliklinigimizde 22 ay boyunca takip edildi ve ta-
kibi boyunca kutis marmoratusu devam etti (Re-
sim 2) ancak ciltte atrofi, Ulserasyon veya her-
hangi bir eslik eden anomali saptanmadi.

Tartisma

Konjenital kutis marmoratus telenjiektazi, damar
yapida telenjiektaziler, flebektazilerle ve persiste
eden kutis marmoratus ile karakterize bir hasta-
liktir'2. Hastaligin bulgular arasinda, tutulan
alanlarda cilt atrofisi ve Ulserasyonlar gérulebi-



lir>#, Hastalik genellikle dogumda saptanabilece-
gi gibi st cocuklugu déneminde veya nadiren 2
yasindan sonra da saptanabilir’®. Bizim vaka-
mizda dogumun hemen ardindan goriilen persis-
te eden kutis marmoratus bulunmaktaydi, hasta-
nin 22 aylik takibinde baska cilt bulgusu gézlen-
medi. Hastaligin cilt bulgularinin yani sira eslik
eden makrosefali, konjenital kalp hastaliklari,
glokom, hipospadias ve polikistik bébrek hastali-
g1 gibi Uriner sistem anomalileri ve hemihipertro-
fi veya hemiartofi gibi lokomotor sistem anomali-
leri de gérilebilir’2#5¢. Hastamizin gerek fizik
muayene gerek laboratuar ve gérintileme tet-
kiklerinde herhangi bir anomali saptanmadi.
Konjenital kutis marmoratus telenjiektazi nadir
olarak familiyel tutulum gosterilmis olsa da ge-
nellikle sporadik bir hastaliktir’33, Vakamizin soy
agacinda benzer bulgular gbsteren birey saptan-
madi.

Hastanin takibi boyunca eglik eden anomalisinin
olmamasi ve hastaligin selim bir seyir gésterme-
si nedeni ile 22 aylik takibinde hastaya her han-
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gi bir tedavi baslanmadi.

Konjenital kutis marmoratus telenjiektazi tanisi
sadece klinik olarak konabilen selim seyirli bir
hastaliktir. Olgularin eslik edebilen diger olasi
anomaliler ac¢isindan degerlendiriimesi gerek-
mektedir.
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