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Cutis marmorata
telangiectasico congénito

A proposito de un caso sin asociaciones morbidas

M. Cecilia Remes Lenicov', Irene Sorokin', Valeria Pereira?, Rocio Raffaeli?, Guillermina Nave?®,
Guadalupe Pereyra Ramos', Lorena Vazzano Masson? y Sandra Martinez Etchevest*

El cutis marmorata telangiectasico congénito (CMTC) es una infrecuente malformacién vascular de bajo flujo que compromete
vasos capilares y venosos, caracterizada por la presencia de un patron localizado o generalizado asimétrico de maculas
reticuladas eritemato-violaceas presentes desde el nacimiento o poco después de éste. El diagndstico es clinico y el prondstico
bueno, aunque depende de la presencia de anomalias congénitas asociadas. Se presenta un paciente de 7 dias de edad, de sexo
femenino, con lesién eritematosa violacea reticulada con telangiectasias periféricas, localizada en cara anterointerna de muslo
derecho extendida a rodilla derecha, compatible con diagnéstico de CMTC localizado sin anomalias congénitas asociadas.
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ABSTRACT

Cutis marmorata telangiectatica congenita. A case report without morbid associations

Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC) is a rare low-flow vascular malformation affecting capillary and venous
vessels, characterized by the presence of an asymmetric localized or generalized reticulated pattern of purplish erythematous
macules present at birth or shortly thereafter. Diagnosis is clinical with good prognosis, depending on the presence of associated
congenital anomalies. A 7-days-old female patient with purple reticulate erythematous lesion with peripheral telangiectasia,
located on inner-front side of right thigh extended to right knee is reported. Diagnosis was compatible with localized CMTC
without associated congenital anomalies.
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» CASO CLINICO Al examen fisico dermatolégico presenté maculas

eritematosas violaceas con patrén reticulado, telangiec-
Paciente de 7 dias de edad, sexo femenino, internada en  tasias periféricas que abarcaban region antero-interna de
Unidad de Cuidados Intensivos por presentar ictericia en  muslo y dorso de rodilla derecha, que se intensificaba con
tratamiento con luminoterapia, nacida a término de madre el llanto y el frio, se aclaraba a la vitropresién y no desapa-
primipara de 36 afios de edad, sin antecedentes de enfer-  recia con el calor. Sin atrofia del miembro afectado ni ul-
medad y controles de embarazo suficientes. ceracion (Fig. 1). Concomitantemente presentaba macula
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verde azulada tenue en regiéon lumbosacra compatible con
mancha monggdlica.

Se solicité ecografia doppler de miembros inferiores,
radiografia de huesos largos, parrilla costal y columna ver-
tebral, ecografia renal y cerebral y examen oftalmoldgico,
para descartar anomalias extracutaneas. Los estudios re-
sultaron normales, arribandose al diagnéstico de CMTC
sin anomalias congénitas asociadas.

Se realizé control al mes de vida evidenciandose ate-
nuacioén de la coloracion y sin modificaciones con el llanto
ni el frio (Fig. 2). Contintia con controles semestrales.

» DISCUSION

El cutis marmorata telangiectasico congénito (CMTC)
es una malformacion vascular cutanea de bajo flujo que
compromete vasos capilares y venosos, descripta por Van
Lohuizen en 1922. La presencia de un eritema reticular es
patognoménica de CMTC!. Dicho eritema puede ser ge-
neralizado o localizado a un area especifica o miembro.
Las formas localizadas se hallan en piernas y tronco, y las
formas generalizadas en tronco, miembros, rostro o cuero
cabelludo, con respeto de palmas, plantas y mucosas?. El
color de la lesion varia desde el violeta hasta el rojizo. Pue-

Fig. 1: maculas eritematosas violaceas con patron reticulado, te-
langiectasias periféricas en regiéon antero-interna de muslo y dor-
so de rodilla derecha.

» Cutis marmorata telangiectasico congénito

de aparecer al nacimiento pero también hacerlo entre los
tres meses y dos afios de vida'®. En la literatura se reporta
aparicion de la lesién al nacimiento en un 93 a 94% de los
casos?*°. No presenta predileccion por sexo, aunque hay
quienes aseguran una minima predominancia en el sexo
femenino®. Tiene una incidencia estimada de 1/ 3000 re-
cién nacidos®. Su causa es desconocida, aunque se han
sugerido como posible origen un mosaicismo de algun
gen letal®. A favor de ello se encontrarian factores como
el predominio de los casos esporadicos, la afectacion de
ambos sexos, la distribucion de las lesiones con patrén
en “damero de ajedrez” o segmentario, encontrandose a
menudo un limite neto en la linea media, y la ausencia de
afectacion difusa completa de la piel'2.

Los hallazgos dermatolégicos incluyen venas promi-
nentes, telangiectasias, atrofia cutanea, hiperqueratosis y
ulceracién, con mayor frecuencia en regiones como codos
o rodillas, y pueden acompafiarse de sangrado. El diag-
nostico es fundamentalmente clinico.

El estudio histopatolégico suele ser inespecifico’?,
lo que sugiere que puede tratarse de una alteracion mas
funcional que anatdémica. Los criterios diagndsticos del
CMTC aun no han sido definidos en forma precisa. Kienast
y Hoeger sugirieron en el afio 2009, sobre la base de ca-
sos publicados y de sus propias series de casos, que con
tres de los criterios mayores (eritema reticulado o marmé-
reo congénito, ausencia de flebectasia y falta de respues-
ta ante la exposicién al calor) y dos de los cinco criterios
menores (atenuacioén en el color de la lesién transcurridos
los dos afios desde la aparicion, telangiectasias, nevo
flammeus fuera del area de asiento de CMTC, ulceracion y
atrofia) es suficiente para el diagnéstico de CMTC?2.

Un alto porcentaje de casos (20-80%)%” se asocia a
otras anomalias congénitas. No existen datos que rela-
cionen tamafio de la lesién con severidad en cuanto a las

Fig. 2: Atenuacién de la coloracién al control del mes de vida.
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probabilidades de compromiso extracutaneo'. La asime-
tria de miembros es la anormalidad sistémica mas comun-
mente vista. El estudio minucioso musculoesquelético es
necesario para descartar anormalidades en dicho sistema:
fisura palatina, micrognatia, dientes distroficos, sindacti-
lia, displasia de cadera, escoliosis, asimetria en el craneo,
hidrocefalia, frente amplia, laxitud articular. La macrocefa-
lia ha sido reportada en frecuente asociacién con CMTC,
por lo que a partir de 1997 se las ha llamado macrocefa-
lia- CMTCS?, para luego ser cambiada la nomenclatura a
macrocefalia- malformacion capilar, por ser los hallazgos
cutaneos mas contundentes compatibles con esta ulti-
ma entidad. Nuestra paciente no poseia compromiso en
el diametro del miembro comprometido. Las radiografias
de huesos largos, craneo, columna vertebral y el perimetro
cefalico fueron normales para la edad.

El glaucoma ocular congénito es la anomalia ocular
asociada descrita con mayor frecuencia. En la evaluacién
oftalmoldgica de nuestra paciente se descart6é el compro-
miso ocular.

Las anomalias cutaneas asociadas con mayor frecuen-
cia son nevus flammeus, aplasia cutis congénita, heman-
giomas, manchas café con leche, nevus sebaceo y mela-
nocitosis dérmica congénita o mancha mongdlica. Nuestra
paciente presentaba melanocitosis dérmica congénita uni-
ca en region lumbosacra.

Los diagnésticos diferenciales incluyen: cutis mar-
morata fisiolégica, que se manifiesta ante cambios de tem-
peratura corporal con aparicion ante el frio y desaparicion
frente al calor; sindrome de Bockenheimerov (flebectasia
difusa), que se caracteriza por una flebectasia de gran
tamafo y dolorosa, localizada normalmente en los miem-
bros, que aparece en la infancia no al nacer; sindrome de
Klippel- Trenaunay (de mayor frecuencia que CMTC), que
presenta malformacién vascular e hipertrofia de tejidos
blandos, la ausencia de la malformacién venosa en la re-
gion afectada hasta el afio de edad es un signo de gran
importancia para diferenciar esta entidad del CMTC; sin-
drome de Sturge Weber, que presenta anomalia vascular
capilar de preferencia en rostro (mancha en vino de opor-
o), epilepsia, retraso mental, déficits neuroldgicos y glau-
coma; nevus flammeus que, aunque esta presente desde
el nacimiento, no se evidencia hasta el primer afo de vida,
no tiene resolucién espontanea, contrario a eso intensifica
su color y aspecto clinico; lupus neonatal y otras vasculitis
deben también ser consideradas entre los diagnésticos di-
ferenciales de telangiectasias reticulares con atrofia, pero
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en el caso del lupus es simétrico y bilateral con mayor fre-
cuencia de lesiones faciales. En nuestro caso clinico los
anticuerpos antinucleares y antiRo/ SSA fueron negativos
en la madre y la nifia.

El prondstico es generalmente bueno, las lesiones se
atentian con el correr del tiempo quiza por espesamien-
to de la epidermis y dermis, aunque depende de la aso-
ciacién de anomalias congénitas; de existir asimetria de
miembros, la lesién del CMTC tiende a persistir'¢. Tam-
bién persisten en nifios con sindrome de Down, sindrome
de Lange, homocistinuria y sindrome de Divry-van Bo-
gaert®.

No existe un tratamiento especifico. Las lesiones cu-
taneas persistentes podrian tratarse con laser colorante
pulsado, aunque la respuesta es variable y no hay estudios
de seguimiento a largo plazo. En caso de ulceracion de las
lesiones, debera tratarse mediante curas locales®.

El CMTC representa un desafio para el profesional, ya
que el diagnoéstico adecuado y oportuno permitira orientar
el estudio para descartar anomalias extracutaneas asocia-
das y asesorar a los padres acerca del prondstico de la
enfermedad.
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