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Kutis Marmorata Telenjektatika Konjenita: Bir Olgu Sunumu
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OZET

Kutis marmorata telenjektatika konjenita, telenjektazi, flebektazi, deride atrofi ve iilserasyon goriilebilen nadir konjenital bir hastaliktir. Etiyolojisi
tam olarak bilinmemekle birlikte multifaktdriyel oldugu diisiiniilmektedir. Vakalarin %350’sinin tizerinde iligkili anomaliler mevcuttur. Olgumuz sag
alt ekstremitede flebektazileri ve sirt bolgesinde atrofinin eslik ettigi kutis marmoratus lezyonlar1 olan 17 yasinda erkek hastaydi. Hastada norolojik
sistem ve g6z tutulumu yoktu. Rutin laboratuvar ve radyolojik tetkiklerinde anormallik yoktu. Kutis marmorata telenjektatika konjenita tanisi
konuldu. Eslik eden anormalisi ve subjektif yakinmasi olmayan hastada tedaviye gerek goriilmedi. Kutis marmorata telenjektatika konjenita nadir
goriilen bir hastalik oldugu ve hastamiz 17 yasina kadar tan1 almadig1 i¢in bu olguyu sunmaya karar verdik.

Anahtar Sozciikler: Atrofi, Kutis, Marmorata, Flebektazi.
ABSTRACT

Cutis Marmorata Telangiectatica Congenita: A Case Report

Cutis marmorata telangiectatica congenita is a rare congenital disorder in which there are telangiectasia, phlebectasia, atrophy and ulcers in skin.
Although etiology is not well known it is thought to be multifactorial. Anomalies are associated with 50% of cases. Our case was 17 years old boy
presented with phlebectasia on his right lower extremity and atrophy and cutis marmoratus lesions on his back. There weren’t neurologic system and
eye involvement. Routine laboratory and radiologic investigations were unremarkable. Diagnosis was cutis marmorata telangiectatica congenita.
There was no need for treatment because there weren’t associated anomalies and subjective complaints of the patient. We decided to report this case
because cutis marmorata telangiectatica congenita is a rare disease and our patient was undiagnosed until age of 17.
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Kutis marmorata telenjektatika konjenita (KMTK) ilk
olarak 1922’de Hollandali bir pediatrist olan Von
Lohuizen tarafindan tanimlanmistir (1). Bu tarihten
itibaren literatiirde 300’{in {izerinde olgu rapor edilmistir
(2). Persistan kutis marmorata, telenjektazi ve flebektazi
ile seyreden, etkilenen deride atrofi ve iilserasyon
goriilebilen nadir konjenital bir hastaliktir. KMTK’l1
olgularin yaklagik olarak %50’sinde eslik eden
konjenital anomaliler bulunmaktadir. Etiyolojisi tam
olarak bilinmemekle birlikte multifaktoriyel oldugu
diisiiniilmektedir (3). KMTK’nin nadir goriilmesi ve
vakamizin ge¢ tani almasi nedeniyle bu olguyu sunmay1
uygun gordiik.

OLGU SUNUMU

Olgumuz sag alt ekstremitede flebektazileri ve sirt
bolgesinde atrofinin eslik ettigi kutis marmoratus
lezyonlar1 olan 17 yasinda erkek hastaydi. Hastanin
lezyonlar1 dogumdan itibaren varmis. Herhangi siibjektif
yakinmast  yoktu. Fizik muayenesinde sag alt
ekstremitede flebektazi gosteren vaskiiler yapilar, yer

yer atrofik alanlar ve retikiiler paternde kirmizi-
morumsu lezyonlar ve govde arka ylizde retikiiler
paternde mor-kirmizi renkte makiiller, atrofik alanlar
ve yer yer telenjektatik lezyonlar mevcuttu (Resim 1,
2). Hastada eslik eden anormali yoktu. Rutin
laboratuvar ve radyolojik tetkiklerinde anormallik
yoktu. Kutis marmorata telenjektatika konjenita tanisi
konuldu. Eslik eden anormalisi ve siibjektif yakinmasi
olmayan hastada tedaviye gerek goriilmedi.

Resim 1. Gévde arka yiizde retikiiler paternde mor-kirmizi renkte
makdiller, atrofik alanlar ve yer yer telenjektatik lezyonlar.
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Resim 2. Sag alt ekstremitede flebektazi gbsteren vaskiiler yapilar, yer
yer atrofik alanlar ve retikiiler paternde kirmizi-morumsu lezyonlar.

TARTISMA

Kutis marmorata telenjektatika konjenita (KMTK) nadir
gorillen kutandz bir hastaliktir. Genellikle dogumda
goriiliir. Fakat 3 aydan 2 yasina kadar da goriilebilir (1).
Bizim olgumuzda hasta, lezyonlarin dogumdan itibaren
var oldugunu ifade ediyordu. Vakalarin %50’sinin
tizerinde iligkili anomaliler mevcuttur (3). Literatiirde
alt ekstremite hipoplazisi (4), bilateral konjenital
glokomu (5), konjenital retina dekolmanmi (6),
makrosefali (7), Sturge Weber sendromu (8) gibi
konjenital anomalilere eslik eden KMTK olgulari
mevcuttur. Bizim olgumuzda eslik eden herhangi bir
konjenital anomali yoktu. Hastalifin etiyopatogenezi
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acik degildir ve neden multifaktoriyel olabilir (1).
Teratojenler etiyolojide suglanmistir (9). Bircok vaka
serisinde, hastaligin kadinlarda daha sik gortldigi
ortaya c¢ikmigtir. Bazi c¢alismalarda ise kadin ve
erkeklerde esit siklikta goriildiigii ileri stirtilmistiir.
Bizim vakamiz erkekti ve lezyonlar jeneralize bir
dagilim gosteriyordu. Hastaligin tanist klinik olarak
konur ve histopatoloji tanida ¢ok yardimer degildir.
Histolojik olarak dermiste kapiller ve venillerde
genigleme goriiliir. Olgumuzda tami klinik olarak
konuldu. Hastalik kendini sinirlar. Hastaliga anomaliler
eslik etmiyorsa tedavi gerekmeyebilir. Hastaligin
prognozu iyidir ve ozellikle yasamin ilk 2 yilinda
lezyonlarda  iyilesme  goriilir (1). Olgumuzda
lezyonlarda herhangi bir gerileme goriilmemisti.
Hastada  eslik eden  herhangi  bir  anomali
bulunmadigindan tedavi verilmedi.

Sonug¢ olarak, kutis marmorata telenjektatika
konjenita nadir goriilen ve kendini sinirlayan bir
hastaliktir. Prognozu eslik eden anomaliler belirler ve
hastalarin iliskili olabilecek malformasyonlar agisindan
tetkik ve tedavi edilmesi gerekir.
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