Olgu Sunumu /Case Report

Ege Tip Dergisi / Ege Journal of Medicine 2012;51(2):125-127

Kutis marmorata telenjiektatika konjenita tanili olgu sunumu
Cutis marmorata telangiectatica congenita: A case report
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Ozet

Kutis marmorata telenjiektatika konjenita (KMTK) nadir goriilen genellikle benign, sporadik, lokalize veya generalize
olabilen vaskiiler lezyondur. Bu lezyona % 18,8 - 70 arasinda anormal bulgular eslik etmektedir. Tani klinik bulgularla
konulur ve prognozu iyidir. Bu makalede yenidogan déneminde alt ekstremitede lokalize, asimetrik goérinim, atrofi,
nadir gorilen bir bulgu olan (lserasyonun eslik ettigi bir olgu sunulmustur. Ug aylik izleminde bulgularda diizelme
gb6zlenmistir.

Anahtar Sozciikler: Kutis marmorata, yenidogan, ciltte lserasyon.

Summary

Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC) is a rare, usually benign, sporadic, localized or generalized
vascular lesion. Abnormal findings may be associated with approximately 18.8-70% of the disease. Diagnosis of the
disease is made clinically and prognosis is good. In this report, a case of CMTC with findings of asymmetrical
appearence, atrophy of lower extremities accompanied by an uncommon finding of ulceration was seen in neonatal
period. All these findings regressed during the 3 month follow up.
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Girig

Kutis marmorata telenjiektatika konjenita (KMTK) ilk defa
1922 yilinda van Lohuizen tarafindan nadir gorilen,
benign, sporadik, lokalize veya generalize olabilen,
retikiler, mavi renkli kutandz vaskiler lezyon olarak
tanimlanmistir  (1). KMTK'de %18,8-%70 arasinda
anormal bulgular (cilt atrofisi, UGlserasyon, makrosefali,
vaskiler, nérolojik anomaliler, glokom ve psikomotor

Bu makalede yenidogan ddéneminde alt ekstremitede
lokalize, asimetrik gorinim, atrofi, nadir gorilen bir
bulgu olan ulserasyonun eslik ettigi ve 3 aylik izleminde
lezyonlarda gerileme goérilen KMTK tanili bir olgu
sunulmustur.

Olgu Sunumu

gerilik) eslik etmektedir. Lezyonlar siklik sirasina gére
ekstremite, gbvde, yuz ve kafa derisinde gorulir (2).
Tani klinik bulgularla konulur. Prognozu iyidir ve ilk 2 yil
icinde lezyonlarda gerileme gorulir. Olgular uzun
doénemde eslik eden anomaliler agisindan izlenmelidir.
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Yirmiyedi yasinda gravida 3, parite 1, abortus 1, yasayan
0 anneden son adet tarihine goére 36-37. hafta,
ultrasonografiye goére 37. haftada ikiz esi olarak
sezaryen ile dogan olgunun anne babasi arasinda
akrabalik olmadigi 6grenildi. Antenatal éykide annede
diyetle reglle olan gestasyonel diyabet ve dogumdan 8
gin o6nce bakilan karaciger fonksiyon testlerinde
yukselme saptanmasi nedeniyle gebelik kolestazi
dusunulerek ursodeoksikolikasit tedavisinin baslandigi
dgrenildi. Ikinci bebek olarak dogan olgunun APGAR
skoru 1.dakika 9 ve 5.dakika 10 olarak degerlendirildi.
Vicut agirhgr 2750 gr. (50 persentil), boyu 51 cm. (90
persentil), bas cevresi 35,2 cm. (90 persentil) saptandi.
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Fizik bakida sag bacak, ingiunal bdlge ve sag gluteal
bolgeyi icine alacak sekilde kutis marmoratika, sag dizde
2mm c¢apinda lUlsere alan ve sad bacakta atrofik
goriniim disinda anormal bir bulguya rastlanmadi (Sekil-
1,2,3). Her iki bacak arasinda 2 cm c¢ap farki
bulunmaktaydi. Lezyon olan bacakta nabizlar mevcuttu
ve her iki bacak arasinda isi farki yoktu. Olgunun bakilan
ilk tetkiklerinde hemograminda hemoglobin 12,9 gr/dl,
hematokrit % 38,4, 16kosit sayisi 8960/mm?3, trombosit
sayisi 265000/mm?, protrombin zamani 11.9 sn. parsiyel
tromboplastin zamani 35 sn. INR 1.3 olarak normal
sinirlardaydi.  Kraniyal, karin ultrasonografisi ve
ekstremite doppler incelemeleri normal olarak degerlen-
dirildi. Ekokardiyografide 1 mm patent duktus arteriozus
ve 2 mm patent foramen ovale gériildii. izleminde sag
bacaktaki kutis marmoratika goériniminde degisiklik
olmadi ve olguya mevcut klinik bulgularla KMTK tanisi
konuldu. Bu hastalija eglik edebilen glokomu dislamak
icin géz bakisi yapildi ve glokom saptanmadi. Olgu
poliklinik izlemine alinarak taburcu edildi.

.

Sekil-2. Sag dizde Ulsere lezyon.
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Sekil-3. Sag bacakta atrofik gérinim.

Tartisma

Genellikle yenidogan cildinde adsi mermer gorinim
olarak tanimlanan kutis marmoratika, sogukta ve soguk
maruziyeti sonrasi cilt yeniden isinirken gorilen fizyolojik
bir olaydir. KMTK'nin bu durumdan farki isi
degiskenliginde ayni kalan kapiller ve/veya vendz vas-
kiler konjenital bir malformasyon olmasidir. KMTK’nin
major klinik bulgular konjenital kalici kutis marmoratus,
kapiller ve venlerde belirginlesme, telenjiektazi, nadiren
ciltte atrofi ve Ulserasyondur. Siklikla lokalizedir fakat
nadiren tim vicutta da gorulebilir (2). Gortlme sikhgi
bilinmemektedir, bu gline kadar yayinlanan olgu sayisi
300 civarindadir. Benign bir bozukluk oldugundan
yayinlanandan daha sik oldugu distndlmektedir.
Etyopatogenezinin multifaktériyel olabilecegi belirtiimek-
tedir. Tani klinik bulgularla konulmaktadir. Kiz cinsiyette
daha fazla oldugunu goésteren olgu serileri oldugu gibi
kiz erkek oraninin esit oldugunu gésteren olgu serileri de
vardir.

Literatirde az sayida olguda biyopsi yapilmis ve
histopatolojik incelemelerinde birbirinden farkli sonuglar
elde edilmistir (3). Tani icin klinik bulgular yeterli oldugu
ve tartismali biyopsi bulgulari tani koydurucu olmadigi
icin olgumuzda biyopsi ile histopatolojik inceleme
yapilmasina gerek duyulmadi (2).

Olgularin biyiik bolimi sporadik olmasina ragmen bazi
ailelerde otozomal dominant genetik gecis bildirilmistir
(4,5).

Bizim olgumuz, ailesinde benzer sekilde lezyonlari olan
baska birey bulunmadigi ve ikiz kardesinin fizik
bakisinda herhangi bir deri ve vaskiler anomali
bulgusuna rastlanmadigi  igin  sporadik  grupta
degerlendirilmistir.

KMTK’'nin ¢ogunlukla dogumda saptandidi ve yerlesim
yeri olarak da siklik sirasina gore ekstremiteler, govde
ve ylzde goruldugl, nadiren dogumdan sonra 3 ay ile 2
yas arasinda da saptanabildigi belirtiimistir. KMTK'ya
eslik edebilecek anormal bulgular farkl yayinlarda %18
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ile %80 arasinda bildiriimistir. En sik gérilen anormal
bulgular sirasiyla; viicut asimetrisi (genellikle ipsilateral
ekstremite  hipoplazi veya hiperplazisi), vaskuler
anomaliler, noérolojik bozukluklar, géz malformasyonlari
ve sindaktilidir (2,6).

Kienast ve Hoeger'in 27 hastadan olusan serisinde %33
oraninda en sik vucut asimetrisi rapor edilmistir (7). Pehr
ve Moroz'un 126 hastadan olusan serisinde de %68
oraninda eslik eden anomali bildirilmistir (8). Amitai ve
arkadaslarinin calismasinda anomali %18,8 oraninda
diger olgu serilerine gore daha disiik bulunmustur (2).
Bunun nedeni Amitai ve arkadaslarinin calismasinda
vicut asimetrisi ve kapiller lezyonlarin eslik eden
anormal bulgular arasinda sayllmamasi olabilir.

Bizim olgumuzda da en sik eslik eden anormal bulgu
olarak asimetrik gérinim saptanmistir.

Amitai ve arkadaslarinin 85 hastalik olgu serisinde,
KMTK %65 oraninda tek tarafli, %60 oraninda lokalize
ve lokalize olanlarin da %54 oraninda en sik alt
ekstremitede oldugu gdsterilmistir (2).

Olgumuzda da lezyon literatirde en sik yerlesim vyeri
olarak belirtilen alt ekstremitede tek tarafta lokalizeydi.

KMTK’ye eslik eden anomalilerden olan boélgesel
Ulserasyon ¢ok nadir olarak goérilmektedir. Olgu
serilerinin taranmasindan elde edilen sonuglara gére 215
olgu igcinden 3’lUnde lezyon olan bdlgede (lserasyon
saptanmistir (7).

Olgumuzda da lezyonlu bacagin diz bdlgesinde nadir
gorulen bulgulardan olan (lserasyon bulunmaktaydi
(Sekil-1).

KMTK’ye eslik eden diger nadir bulgular arasinda iskelet
anomalileri  (disUk ayak, mikrognati, osteoporoz,
skolyoz, makrosefali, yarik damak), santral sinir sistemi
anomalileri (hidrosefali, serebral atrofi, korpus kallozum
agenezisi, dilate ventrikiller) ve glokom belirtiimektedir.

Kaynaklar

KMTK'li olgular igin santral sinir sistemi anomaliligiyle
paralel olarak psikomotor gerilik orani farkli yayinlarda
%0 ile %22 arasinda belirtilmistir (9).

KMTK’nin diger retikller vaskiler lezyonlardan ayirici
tanisinin mutlaka yapilmasi gereklidir. Fizyolojik kutis
marmoratus, kollagen doku hastaliklarina bagl ciltte
livedo retikularis, nadir gortlen bir hamartamattz
malformasyonla karakterize Brockenheimer sendromu
ve Klippel-Trinaunay sendromu ayirici tanida disinul-
melidir. En sik karigabilecek tablo olan Klippel-Trinaunay
sendromunda siklikla port wine stain’le beraber
venektazi ve KMTK'de daha nadir olarak gorilen
yumusak doku hipertrofisinin eslik ettigi vaskuler malfor-
masyondur (7-9).

Olgumuzdaki lezyon i1sitma ile diizelmediginden fizyolojik
kutis marmoratus, lokalize oldugundan kollagen doku
hastaliklari, vendz dilatasyon olmadigindan Brockenheimer
sendromu tanilan diglandi. Klippel-Trinaunay sendromu
lezyon olan ekstremitede hipertrofi olmadigindan ilk
planda dustnilmedi ancak venektazi 1 yasindan sonra
gorulebileceginden izlemde kesin olarak diglanabilecegi
dasunalda (7).

KMTK prognozu genellikle iyidir. ilk 2 yil icinde lezyon-
larin gérinimunde ve eslik eden anomalilerde gerileme
gorilmektedir (2,8-10).

Olgumuzun 3 aylk izleminde lezyonlarinda kismen
gerileme oldugu fakat iki bacak arasindaki ¢ap farkinin 2
cm olarak devam ettigi goruldi. Nérolojik bakisinda
yasina uygun ilerlemeler kaydedildi. Eslik eden yeni bir
ek anomali saptanmadi.

Yenidogan doéneminde en sik ekstremitelerde olmak
Uzere vucutta sabit lokalize kutis marmorata saptanan
olgularda KMTK dulgsinulmeli ve hem tani aninda hem
de izlem sirasinda eslik eden anomaliler aranmalidir.
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