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RESUMEN

Presentamos el caso de una recién nacida con cutis mar-
morata telangiectasica congénita, rara anormalidad cu-
tdnea benigna de etiologia desconocida y que se
caracteriza por un patrén reticular rojo a ptirpura al
nacer que frecuentemente mejora con la edad, cuya im-
portancia radica en asociarse a otras anormalidades
hasta en un 60% de los casos. En esta paciente no se
demostraron anormalidades asociadas hasta el mo-
mento de esta publicacién.

Palabras clave: Cutis marmorata telangiectdsica congé-
nita, Malformacién vascular.

INTRODUCCION

El Cutis marmorata telangiectasica congénita (CMTC) es una
rara anormalidad congénita vascular descrita por el pediatra
aleman Van Lohuizen en 1922 en un nifo con lesiones reti-
culares purpuricas, telangicctasias y ulceracién." Es conocida
también con los nombres de flebectasia generalizada congénita,
nevus vascular reticular, livedo congénito.*** Su importarcia
radica en la frecuente asociacién con multiples anomalias con-
génitas.

HISTORIA CLINICA

Nina de cuatro dias de nacida, traida al Hospital San Juan de Dios de
Santafé de Bogota por presentar una lesion reticular purpirea en miembro
inferior izquierdo. Madre primigestante de 16 anos y padre de 32 sin
consanguinidad. La madre sufrié trauma al quinto mes de embarazo y
le tomaron Rx de cadera. Recibié colagogo como Unica medicacién
durante la gestaciéon. Antecedente familiar de una prima de 4 anos con
hemangioma capilar en labio superior. Al nacer talla y peso adecuados
para la edad; en el examen fisico como unico hallazgo positivo se encontrd
una lesion reticular de color purpura localizada en cara anterior de muslo
y cara interna de pierna hasta el tobillo izquierdo. La lesién respetaba
plantas y se observaba atrofia dérmica a través de la cual se hacian
evidentes vasos varicosos y telangiectasias. (Fig. No. 1).
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Fig. No. 1. Lesion atréfica purplrea con vasos y
telangiectasias en su interior.

La valoracién veinte dias después evidencié disminucion de la coloracion
purpurea de la lesién pero persistié la atrofia. (Fig. No. 2).

Fig. No. 2. Control a los 20 dias con evidente mejoria.

Neuropediatria la evalu6 como normal, aunque recomendaron realizar
electroencefalograma y resonancia nuclear magnética, con control estricto
del desarrollo psicomotor. Oftalmologia descarté presencia de glaucoma
y Ortopedia no encontré alteraciones. El cariotipo realizado por Genética
fue normal. Los examenes de laboratorio dentro de limites normales y
la biopsia de piel mostré atrofia dérmica y vasos superficiales telangiec-
tasicos.

DISCUSION

El CMTC aparece en los primeros dias de vida y se presenta
con mas frecuencia en el sexo femenino.’ La lesién se mani-
fiesta como un patrén reticular de color rojo palido a purpura
que se entremezcla con piel normal o eritematosa, el cual se
puede acompanar de atrofia dérmica y ocasional ulceracion
que cura facilmente. También pueden observarse flebectasias
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y telangiectasias que se hacen visibles a través de las zonas
de atrofia, y parches azul-violaceo que recuerdan lagos veno-
s0s."*** La disposicion de las lesiones es usualmente segmen-
taria comprometiendo usualmente extremidades (respetando
palmas b Splantas) y tronco con clara demarcacion de la linea
media;"“** con menor frecuencia el compromiso puede ser
generalizado. Las lesiones se hacen mas evidentes con el llanto
y el frio,*” y desaparecen con la presion.?

La evolucién clinica es satisfactoria con tendencia a la mejoria
generalmente antes de los 18 meses, algunos remiten en su
totalidad. Nuestro caso coincide con lo descrito en la literatura
en cuanto a sexo y edad de aparicién; clinicamente corresponde
a la forma localizada que evoluciona hacia la mejoria espon-
ténea.

El CMTC se asocia a otras anormalidades congénitas en un
30a 60% y en orden de frecuencia tenemos: asimetria corporal
(hipertrofias, hiperplasias, atrofias y aplasias), anormalidades
vasculares (hemangiomas, nevus, sindrome de Sturge Weber),
glaucoma congénito (por compromiso vascular del V par),
hipoplasias o aplasias principalmente en extremidades, retardo
mental o psicomotor y una extensa lista que incluye entidades
tan variadas como micro o macrocefalia, hipotiroidismo, ductus
arterioso persistente, espina bifida, etc 498789 Fn 6] caso
que presentamos, a pesar de la valoracién por diversas espe-
cialidades, no se evidenciaron anomalias congénitas asociadas.

La etiologia del CMTC es idiopatica aunque se plantean po-
sibles eventos que podrian actuar en un momento clave de la
embriogénesis vascular. Las hipétesis estan orientadas hacia
factores ambientales (contaminantes), factores genéticos suge-
ridos por casos familiares y asociaciones a otras anormalidades
y diversas noxas durante el embarazo (drogas, trauma, infec-
ciones).****” En nuestro caso hay antecedente de medicamentos
y trauma durante el embarazo.

Los hallazgos histolégicos son inespecificos y van desde la
normalidad hasta cambios en capilares, vénulas y ocasional-
mente linfaticos (dilataciones, hiperplasias endoteliales). Ade-
mas edema perivascular, atrofia dérmica con epidermis normal,
ulceracion superficial, infiltrado vascular linfocitario y micro-
trombosis.**” Sélo encontramos atrofia dérmica y vasos su-
perficiales telangiectésicos.

El diagnéstico diferencial se hace principalmente con la fle-
bectasia congénita genuina o sindrome de Bockenheimer, en-
tidad que aparece en la infancia, compromete una sola extre-
midad; se asocia a hamartomas y hemangiomas cavernosos;
cursa con trombosis, sangrado, ulceracién, infeccién y gan-
grena; es de mal prondstico. Otras patologias como el sindrome
de Klippel Trenaunay- Weber (manchas vino oporto, varicosi-
dades, hipertrofia de tejidos blandos y huesos) y el cutis mar-
morata congénito fisiolégico aislado o asociado a homocisti-

REVISTA COLOMBIANA DE DERMATOLOGIA

nuria, sindrome de Down y sindrome de Lange deben ser

incluidas en el diagnostico diferencial, al igual que el lupus
: 1345

eritenatoso neonatal.

Dadas las caracteristicas benignas del CMTC y su tendencia
a la mejoria espontanea, no hay tratamiento especifico, aunque
en lesiones persistentes se ha utilizado el Argén-Dye laser.”

En conclusién, la importancia del diagnéstico del CMTC radica
en la necesidad de buscar, diagnosticar y, de ser posible, tratar
las severas anormalidades asociadas.

SUMMARY

A female newborn with cutis marmorata telangiectatica con-
genita is reported here. This is a uncommon benign cutaneous
abnormality of unknown etiology and characterized by a pur-
ple net patche at birth, which improves with age. It's important
to know this condition because it can be associated with other
abnormalities in up to 60% of the cases. In our case no other
associated abnormalities were detected.

Key words: Cutis marmoraata telangiectatica congenita, Vas-
cular malformation.
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