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El ve kolda kutis marmorata telenjiektatika konjenita: Nadir
bir olgunun baslangic ve takip gézlemleri

Cutis marmorata telangiectatica congenita on hand and forearm: Initial and follow-
up observations of a rare case
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Kutis marmorata telenjiektatika konjenita (KMTK) nadir, benign bir kutandz vaskiler anomalidir. Genellikle alt ekstremitelerde yerlesir ve
zamanla kendiliginden geriler. Bazen eslik eden anomaliler olabilir. Bu olgu raporunda el dorsumunda ve én kolda KMTK olan iki aylik bir kiz
cocugunun dort yillik takibini sunuyoruz. Ayrica, KMTK'nin klinik dzelliklerini gézden geciriyor, ayirici tani yaklasimini degerlendiriyor ve literatir

esliginde uzun sureli izlemin gerekliligini vurguluyoruz.
Anahtar Kelimeler: Kutan6z hastaliklar, vaskiler/tani, telenjiektazi/konjenital, ayirici tani, takip calismalari, kol, el, bebek, cocuk

Abstract

Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC) is a rare, benign, cutaneous vascular anomaly usually located on lower limbs. It regresses
spontaneously in time and sometimes may be seen with accompanying abnormalities. We present a 2-months-old girl with CMTC on hand and
arm and no improvement in her 4-years follow-up period. Furthermore, we review CMTC's clinical features, evaluate the differential diagnosis
approach, and emphasize the necessity of long-term follow-up accompanied by literature.
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Giris ve flebektazi izlenir. Etkilenen bdélgedeki deri atrofi ve
Ulserlerle komplike olabili. KMTK insidansi kiz ve erkek

Van Lohiuzen Sendromu olarak da bilinen kutis marmorata cocuklarda benzerdir  Etiyopatogenezi tam  olarak

telenjiektatika konjenita (KMTK), ilk kez 1922"de Hollandali bilinmemekle birlikte, giiniimiizde kabul edilen gériis
pediatrist Van Lohuizen' tarafindan tanimlanmistir. sporadik olarak ortaya cktgidi’. Hastalarin yaklasik
Nadir gérilen, benign bir kutanéz vaskiler anomalidir. yarisinda eslik eden iskelet deformiteleri, kardiyovaskiiler,
Genellikle dogumdan itibaren mevcuttur veya dogumdan norolojik, okiiler, endokrinolojik, genitoiriner, abdominal
kisa bir stre sonra gelisir’. Retikller eritem karakteristiktir. ve nefrolojik anomaliler vardir®. Tanisi klinik olarak
Lokalize veya generalize olabilir. Persistandir; ancak soguk konulur. Retikiler patern yasamin ilk haftalarinda daha
ve stresle belirginlesebilir. Siklikla eslik eden telenjiektazi az belirgin olabileceginden, hastalik baslangicta kapiller
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malformasyon ile karistirilabilir®. Genellikle yasamin ilk yillarinda
kendiliginden geriler.

Olgu Sunumu

iki aylik kiz bebek, sol el ve sol kolunda dogumdan beri var olan morluk
ile sikayeti ile klinigimize basvurdu. Hastanin eslik eden baska bir
sikayeti yoktu. Oz ve soy gecmisinde herhangi bir ézellik saptanmadi.
Dermatolojik muayenesinde sol el dorsumunda 3x3 cm boyutlarinda,
lividi grimsi renkte, retikiler konfiglirasyonda, persistan karakterde,
atrofik yama izlendi (Resim 1, 2). Ayrica sol én kol boyunca uzanan,
2 mm genisligindeki lineer subkitan kord Uzerinde persiste eden, sert
ylzeyli, lividi eritemli, retikiler plak palpe edildi (Resim 1, 3). Sag ve
sol Ust ekstremite arasinda cap, boy ve Isi farki yoktu. Periferik nabizlar
palpabldi. Sistemik muayenesinde herhangi bir 6zellik yoktu. Laboratuvar
incelemeleri normal sinirlardaydi. Maddi problemler nedeniyle genetik
inceleme yapilamadi. Bu bulgulara gore hastaya klinik olarak KMTK
tanisi konuldu. Olasi diger sistemik tutulumlar icin pediatri, oftalmoloji,
noroloji, ortopedi ve travmatoloji bolimleri ile konsilte edildi. Eslik
eden herhangi bir anomali saptanmadi. Hasta gelisebilecek anomaliler
agisindan 4 yil boyunca tedavisiz takip edildi. Takip slresince sol elde
yerlesen retikiller yamada belirgin bir gerileme olmadi. On koldaki
retikller yamanin rengi solmakla birlikte, kord benzeri sertlik sebat
etti (Resim 4). Bu slre icinde KMTK'ye eslik edebilecek herhangi bir
anormali tespit edilmedi. Hasta onami alinmistir.

Tartisma

KMTK; idiyopatik, konjenital, nadir bir kutandz vaskiler hastaliktir.
Literatlrde otozomal dominant gecisli birkag olgu bildirilmistir®. Bazi
calismalarda KMTK; teratojen maruziyeti, ylksek beta-insan koryonik

Resim 1. Sol elinde ve 6n kolunda sabit agsi mermer benzeri plak
bulunan 2 aylik bebek
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gonadotropin ve izole fetal asitler ile iliskilendirilmistir®”. Ancak
gunumuzde patogenezin multifaktériyel ve sporadik oldugu fikri kabul
gormektedir. Her iki cinsiyette de esit siklikta gorilmekle birlikte?,
bazi calismalarda kizlarda daha sik oldugu bildirilmistir>4. Olgumuz
KMTK'nin sporadik olarak gelistigi bir kiz bebekti.

KMTK genellikle dogumdan itibaren fark edilebilen, koyu mordan
kirmiziya kadar degisen renklerde, Uzerinde telenjiektazilerin ve
damarlarin bulunabildidi, retikiler vaskuler lezyonlarla karakterizedir.
Lezyonlarin bulundugu alanda deri dogal olabilecedi gibi eritem, atrofi

Resim 2. Sol el dorsumunda sabit 3x3 cm boyutlarinda, retikiler,
atrofik yamasi morumsu grimsi renkli 2 aylik bebek

Resim 3. Sol 6n kolda 2 mm genisliginde, plrdzli, subkitan kordonun
Uzerinde sabit lineer morumsu plak bulunan 2 aylik bir bebek
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ve Ulserasyon saptanabilir?. Olgumuzda 6én kol derisi dogaldi ancak el
dorsumunda deri atrofikti.

KMTK, lokalize ya da generalize olabilir. Lokalize formlar, generalize
formlara gdre daha sik gordlUr (sirastyla; %67 ve %24,5)°. Generalize
formlarda, genellikle palmoplantar bolge ve mukozalar korunur®.
Segmental KMTK, siklikla alt ekstremitede lokalize olarak gérilse de
Ust ekstremite, gévde, ylz, sach deri, palmoplantar bolge ve mikoz
membranlart da tutulabilir’. 2019 yilinda yayinlanan bir literatir
taramasinda; buglne kadar bildirilen tim olgularin %26'sinin
Ust ekstremitede, %5'nin el veya ayakta oldugu bildirilmistir®.
Olgumuzda KMTK, olduk¢a nadir lokalizasyonlar oldugu bilinen el
ve 6n koldaydi.

Histopatolojik incelemede; endotel hicrelerinde sisme, dermis ve
subkUtan dokuda ¢ok sayida kapillerin anormal dilatasyonu, genislemis
damarlar, venoz gollenmeler ve dermiste seyrek yerlesimli perivaskuler
lenfositik infiltrasyon gosterebilse de bulgular non-spesifiktir. Bu nedenle
tani klinik olarak konulur ve histopatolojik inceleme gerekli degildir*°.
Ayiricl tanilar diger retikiler vaskuler lezyonlari icerir ve Tablo 1'de
Ozetlenmistir.

Tablo 1. KMTK'nin ayirici tanilari ve ozellikleri

Ayiric tanilar Ozellikler

- Soguk ile belirginlesir

Fizyolojik kutis - Yeniden isitildiginda solar
marmoratus'’'? Simetrik prezentasyon

Bilateral ekstremitelerde veya gévdede

- Konjenital vaskiler ektazi
Bas ve boyun bdlgesinda daha sik
Zamanla daha koyu ve morumsu hale gelir

Nevus flammeus?

Daha kaba ve kalin retikdler yamalar
Andler eritemli plaklar gordlebilir
Sistemik semptomlar eslik edebilir
Serolojik testler ve histopatolojik
incelemelerle ayirt edebilir

Livedo retiklaris/
bag doku
hastaliklari?3

Porto sarabi lekesi + lenfanjiyom + venoz
ektaziler

Vendz ektaziler; dogumdan bir yil sonra
ortaya cikar

Tek ekstremitede yumusak doku ve kemik
hipertrofisi

internal hemanjiyomlar gérilebilir

Klippel-Trenaunay
sendromu?'*'®

Porto sarabi lekesi

Sturge-Weber - Glokom
sendromu’ - Nérolojik problemler (nébetler, zeka geriligi,
serebral malformasyonlar ve timérler)
- KMTK benzeri retikiler yamalar
Adams.Oliver - Kardlyak malforma_syon_lar
sendromu™ - Ekstremite deformiteleri
- Skalpte konjenital aplasia cutis
- Kranium anomalileri
- Diffiiz flebektazi
Bockenheimer's - Derin venlerde dizensiz, agrili dilatasyonlar

sendromu?'4

Cocuklukta kademeli ve ilerleyici baslangig
Genellikle tek ekstremiteyi etkiler

Vaskuler anomaliler
Anogenital-triner-sakral anomaliler
Kalic Ulserasyonlar

Bazen kalp yetmezIigi gelisebilir

Reticular
hemangioma
sendromu'"'#

KMTK: Kutis marmorata telenjiektatika konjenita

KMTK olgularinin %42,5’inde eslik eden bir anomali bulunmaktadir.
En sik gorileni kemik hipoplazilari veya hipertrofileri sonucu gelisen
ekstremite asimetrileridir®. Ayrica iskelet deformiteleri, nérolojik
ve okuler komplikasyonlar, vaskiler anomaliler, imperfore ands,
yumusak doku herniasyonu, konjenital generalize fibromatozis
de olabilir?”. Yenidoganda hipotoni, meningiom, ndrogelisimsel
gecikme, epilepsi gibi bazi norolojik komplikasyonlar gorulebilir™ .
KMTK ile birlikte gorulebilecek en sik okiler anomali, konjenital
glokomdur®. Vaskiler anomaliler arasinda Porto sarabi lekesi,
anjiyokeratomlar, hemanjiyomlar, mongol lekeleri bulunur. Porto
sarabi lekesi en sk gorilen vaskiler anomalidir’”. KMTK tanisi
klinik olarak konulsa da eslik eden bir dogumsal anomaliden
stpheleniliyorsa gorinttleme yoéntemleri  kullanilabilir.  Hastalar
mevcut anomalilerine gore oftalmoloji, ortopedi, ndroloji, beyin
cerrahisi ve kardiyovaskuler cerrahi gibi uzmanliklarla multidisipliner
olarak degerlendirilebilir. Hastamizin dogumundan glnimize
kadar gecen dort yil boyunca, eslik eden herhangi bir anomali tespit
edilmedi.

Eslik eden anomali yoksa KMTK, benign bir durum olarak kabul
edilmektedir. Ozellikle yasamin ilk iki yilinda derinin kalinlasmasiyla
birlikte eritemin solmasi beklenir*'™®. Nadiren lezyonlar tamamen
gerileyebilir?. Bu bilgilerin aksine olgumuzda dort yil boyunca anlamli
bir iyilesme gdzlenmedi.

Takipte; soguktan, vazodilator ilaglardan, aspirinden ve pentoksifilinden
kaginilmalidir™®. Tedavide PUVA ve lazer uygulamalari denenmektedir.
Eslik eden Ulser varliginda enfekte boélgenin tedavisi ve okliiziv yara
Ortllerinin kullaniimasi dnerilmektedir. Benign seyri nedeniyle genellikle
tedavi gerektirmeyen bu lezyonlarin, hastalarda gelisebilecek olasi
anomalilerin tespiti icin en az Ug yil takip edilmesi énerilmektedir'®.

Bu olgu raporunda; KMTK'nin nadiren yerlestigi iki farkli lokasyonun
ayni olgudaki birlikteligi, klinigi ve uzun vadeli takip sonuglari hakkinda

Resim 4. Sol el sirtinda ve 6n kolda sabit 3x3 ¢cm boyutunda, atrofik

yama bulunan 4 yasinda bir cocuk
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veriler sunulmustur. Ayrica KMTK'nin ayirici tani yaklasimi literatir
verileri egliginde gdzden gecirilmis, uzun sureli takibin gerekliligini
vurgulanmistir.
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