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Ozet

Kutis marmorata telenjiektazika konjenita (KMTK) nadir gérulen, persistan kutis marmorata, telenjiektaziler ve flebektazi-
lerle karakterize kitan6z vaskuler bir hastaliktir. Dogumda ya da hemen sonra lezyonlar farkedilir. Tutulan bodlgelerde atro-
fi ve Ulser gibi degisiklikler olabilir. Kutis marmorata telenjiektazika konjenitaya vicut asimetrisi, vasktler anomaliler ve glo-
kom gibi cesitli anomalilerin eslik ettigi bildirilmistir. Etyopatogenezi bilinmemektedir. Doért yasindaki erkek hastamizin alt
ekstremitelerinde ve Ust g6z kapaklarinda retikuler tarzda telenjiektazik dokuntiler ve sag ayak tabaninda ulsere bir lez-
yon vardi. Eslik eden herhangi bir anomali yoktu. Kutis marmorata telenjiektazika konjenitayr nadir gérulen bir hastalik ol-
masi nedeniyle sunmayi uygun bulduk.
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Summary

Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC) is a rarely seen vascular disease characterised by persistent cutis marmo-
rata, telangiectasia and phelebectasia. The lesions appear during or immediately after labour. Some changes, like atrophy or
ulcer, may be seen in the involved areas. Some anomalies, such as body asymmetry, vascular anomalies and glaucoma, may
be seen in this disorder. The etiopathogenesis is unknown. A four year old boy had reticular telangiectatic eruptions on the
lower extremities and upper eyelids, and an ulcerated lesion on the sole of the right foot. There was no concomitant anom-
aly. We present this case because of its rarity.
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Kutis marmorata telenjiektazika konjenita (KMTK) ilk
olarak 1922'de Van Lohuizen tarafindan tanimlanmis,
nadir goérulen kutandz vaskuler bir hastaliktir. Do-
gumda ya da hemen sonra farkedilen persistan kutis
marmorata, telenjiektaziler ve flebektaziler hastaligin
temel klinik 6zellikleridir. Tutulan deri alaninda atrofi
ve bazen de llserler gérulebilir'2. Tutulum lokalize ve-
ya jeneralize olabilir*®. Hastalarin yaklasik yarisinda
vUcut asimetrisi, farkli vasktler anomaliler ve glokom
gibi cesitli anomaliler eslik edebilir’. Her iki cinsi esit
olarak tutan bu tablo sporadik olarak kabul edilmek-
tedir'?. Etyopatogenezi tam olarak bilinmemektedir.

Hastalarin yaklasik yarisinda retikuler vaskiler patern-
de ilk iki yil icinde belirgin dizelme goéruldr. Dunya li-
terattrinde simdiye kadar 200'den fazla olgu bildiril-
mistir?.

Olgu

Dort yasindaki erkek hasta, dogdugundan beri var ol-
dugu belirtilen, yazinde ve bacaklarinda dizelmeyen
dokantu sikayeti ile ailesi tarafindan klinigimize geti-
rildi. Oz gecmisinde &zellik yoktu. Ailesinde benzer
dokintust olan kimse yoktu.

Dermatolojik muayenesinde her iki bacakta retiktler
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paternde, kirmizi-pembe renkte telenjiektazik doékintuler
vardi. Dokantuler 6zellikle ayak bilekleri, ayak tabani ve aya-
gin Gst kisminda yogunlasmisti. Bu dékuntuler her iki diz ka-
padina kadar yogunlugu azalarak devam etmekteydi. Her iki
uyluk bolgesinde ise dokuntuler belli belirsiz géranimdeydi.
Sag ayak tabaninda ise Uzeri siyah renkte krutla kapl, 2-3 cm
capinda, dizensiz sinirli Glsere bir alan gézlendi. Ayrica her iki
Ust g6z kapaginda telenjiektaziler vardi (Sekil 1-3).

Hastanin yapilan laboratuvar tetkiklerinde hemogram, sedi-
mentasyon, tam kan biyokimyasi ve rutin idrar tetkiki normal-
di. Kranial MRI'Inda patoloji yoktu. Batin USG ve kardiyak
EKO normaldi. G6z muayenesinde patoloji tespit edilmedi.
Hastaya hikaye ve klinik bulgular esliginde kutis marmorata
telenjiektazika konjenita tanisi konuldu. Ayak tabanindaki tl-
sere yonelik antibakteriyel ve epitelizan topikal preparatlar
uygulandi.

Tartisma

Konjenital jeneralize flebektazi, nevus vaskularis retikularis,
konjenital flebektazi, livedo telenjiektazika, konjenital livedo
retikUlaris ve van Lohuizen sendromu gibi degisik isimlerle de
adlandirilan kutis marmorata telenjiektazika konjenita
(KMTK) ilk defa 1922 yilinda van Lohuizen tarafindan tanim-
lanmistir’. Koyu eritematdz menekse rengi persistan retikuler
vaskuler ag yapisi, telenjiektaziler ve flebektaziler hastaligin
temel klinik 6zellikleridir. Tutulan deri boélgesinde atrofi ve
zaman zaman da Ulserler gorulebilir. Tablo dogumda (%94)
ya da dogumdan hemen sonra farkedilir?. Her iki cinsi esit ola-
rak tutar'?; olgularin tamamina yakini sporadiktir, oldukca az
ailesel olgu bildilmistir®. Bizim olgumuzda da KMTK dogumda
farkedilmisti. Aile hikayesi olmadigi icin sporadik olarak de-
gerlendirildi. Ayrica sag ayak tabaninda Gzeri kurutlu Ulsere
bir alan gozlendi.

Lezyonlar lokalize ya da jeneralize olabilir. Hastalarin %60
hastada lezyonlar lokalizedir. Lokalize lezyonlar siklikla seg-
menter ve unilateraldir. Lokalize KMTK en sik olarak ekstre-
miteleri, 6zellikle de alt ekstremiteleri tutar (%47.5). Bunu
govde ve yUz takip eder. Derinin tamaminin diffiiz tutulumu

Sekil 1: Her iki gdzkapaklarinda telenjiektaziler.

bildirilmemistir’. Bizim hastamizda da lezyonlar her iki alt
ekstremitedeydi. Ek olarak yUz bélgesinde sadece her iki Ust
g6z kapagi tutulmustu.

Olgularin yaridan fazlasinda (%61, %68.3, %80) KMTK'ya es-
lik eden farkli anomaliler bildirilmistir'>¢. En sik gézlenenler
vicut asimetrisi (genellikle hemiatrofi ya da hemihipertrofi),
diger vaskiler anomaliler (en sik kapiller malformasyonlar) ve
glokomdur®. Ayrica konjenital pigmente nevus, cafe au lait le-
keleri, belirgin mongol lekesi, sindaktili, aplasya kutis, multi-
kistik renal hastalik, hipospadiyas ve kardiyak malformasyon-
lar da bildirilmistirz. Ayrica 1997 yilinda Clayton-Smith ve ark.
ve Moore ve ark. birbirlerinden bagimsiz olarak makrosefali-
KMTK sendromunu tarif etmislerdir. Bu sendromda KMTK,
makrosefali, tist dudak ve filtrumda nevus flammeus ve sin-
daktili tanimlanmistir. Hastalarin cogunda ylksek dogum
agirhgi, hipotoni, eklem gevsekligi, hiperelastik deri de bildi-
rilmistir’®. Bizim hastamizda deri patolojisi haricinde herhangi
bir anomali yoktu.

KMTK'da tani klinik ézelliklere dayanarak konur. Histolojik
bulgular spesifik olmadigi icin biyopsi endikasyonu yoktur®.
Histopatolojisinde dilate kapillerler ve venler ve vaskuler fib-
rozis gorulur. Hiperkeratoz, dilate lenfatikler ve ven6z trom-
boz da goérulebilir. Bazi biyopsilerde cok az degisiklik olabilir

Sekil 2: Her iki ayaktan bacaklara dogru uzanan telenjiek-
taziler.

Sekil 2: Sag ayak tabaninda Uzeri kurutlu Ulsere lezyon.
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bazen de hic bir degisiklige rastlanmaz?. Biz de hastamiza kli-
nik bulgulara dayanarak KMTK tanisi koyduk.

KMTK baslica fizyolojik kutis marmorata ve neonatal lupus
lezyonlarindan ayrilmalidir. Fizyolojik kutis marmorata yasa-
min ilk haftalarinda goérulen soguga karsi fizyolojik bir yanit-
tir. Daha ince simetrik paternde goévde ve ekstremitelerde
olusan retiktler gériinimduar. Vicudun isinmasi ile kaybo-
lur?*. Neonatal lupusta deri lezyonlari hizl bir sekilde dize-
lir. Annede ve bebekte ANA ve anti-Ro/SSA antikor calisilarak
ayirici tani yapilabilir®.

KMTK'nin prognozu eslik eden anomalilere bagldir. Sadece
deri lezyonu olanlarda prognoz iyi olarak kabul edilir. iki yil
icinde olgularin yaklasik yarisinda retikuler vaskiler paternde
belirgin diizelme gézlenir. Neden bir kissm hastalarda duzel-
me olurken digerlerinde dizelme olmadigi konusu acikliga
kavusturulamamistir. Prognozu goésterecek bir faktér ya da
klinik isaret tespit edilememistir2. Uzun stren KMTK'da kronik
Ulserasyonlar olusabilir®. Bizim hastamizda da dogusta daha
belirgin olan retikuler vaskuler paternin giderek silikleserek
kayboldugunu hikayeden tespit ettik. Ayrica hastanin sag
ayak tabanindaki Ulserin bir yildir devam etmekte oldugunu
o6grendik. Ayak tabanindaki Ulser icin antibakteriyel ve epite-
lizan merhemleri bir ay streyle uyguladik. Belirgin bir duzel-
me goruldi. Hastanin travmalardan mimkin oldugu kadar
kacinmasi ve uygun ayakkabilar giymesi énerildi.

Sonuc olarak KMTK nadir gérilen bir hastaliktir. Hastaliga
baska anomalilerin eslik edip etmedigi saptanmali ve bu ko-
nuda aile bilgilendirilmelidir.
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