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Olgu Sunumu Case Report

ÖZET
Kutis marmorata telenjiektatika konjenita (KMTK), etyolojisi bilinmeyen, sporadik, nadir görülen, kendiliğinden solma eğiliminde olan, ısı ve hemodinami ile ilişkisiz 

kutis marmorata, telenjiektaziler ve flebiektazilerle karakterize kutanöz vasküler bir hastalıktır. Bazı vakalarda doğumda görülürken, sonradan da ortaya çıkabilir. Tanı 

klinik bulgularla konulur.

Burada sol bacak ve ayakta, kalçada ve sol karın bölgesinde KMTK lezyonu olan bir kız yenidoğan olgusu sunuldu. 

Anahtar Kelimeler: Kutis marmorata telenjiektatika, yenidoğan 

ABSTRACT 
Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC) is an uncommon, sporadic, congenital cutanous  vascular anomaly characterized by persistent cutis marmorata, 

telengiectasia and phlebectasia. It is generally present at birth or shortly thereafter. Physical examination helps in diagnosing CMTC.

Here, we report a full-term newborn female baby with CMTC at birth with reticulated bluish purple skin changes over the skin of both left leg and foot, hip and left 

abdomen.
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Giriş
Kutis marmorata telenjiektazika konjenita (KMTK) ilk olarak 1922’de Van Lohu-

izen tarafından tanımlanmış, nadir görülen kutanöz vasküler bir hastalıktır(1). 

Lezyonlar lokalize veya genaralize, prognozu iyi olan, retiküler, mavi renkli, ülser 

ve atrofilerin eşlik ettiği kutanöz vasküler bir anomalidir. Sıklık sırasına göre eks-

tremite, gövde, yüz ve kafa derisinde görülür(2). Hastaların yaklaşık yarısında 

vücut asimetrisi, farklı vasküler anomaliler ve glokom gibi çeşitli anomaliler eş-

lik edebilir(3). Cilt lezyonları çoğu olguda kendiliğinden geriler. Her iki cinsi eşit 

olarak tutan bu tablo sporadik olarak kabul edilmektedir(2). Etyopatogenezi tam 

olarak bilinmemektedir. Tanı klinik bulgularla konulur. Prognozu iyidir, genellikle 

2 yıl içinde lezyonlar geriler.

Bu makalede, yenidoğan döneminde asimetrik görünümlü, atrofi görülen, alt eks-

tremitede lokalize cilt lezyonlu nadir bir olgu sunulmuştur.

Olgu
Otuz bir yaşındaki  sağlıklı annenin 3. gebeliğinden 3. yaşayan, son adet tarihine 

göre 38 hafta 2 günlük, USG’ye göre 39 haftalık, sezaryen  ile 1. Dakika APGAR’ı 

8, 5. Dakika APGAR’ı 10 olarak 3180 gram (50-75 P) ağırlığında,50 cm (75 P) 

boyunda ve başçevresi 35 cm (75-90 P)  doğan olgunun özgeçmiş ve soygeç-

mişinde özellik olmadığı öğrenildi.Fizik muayenesinde sol karın ve kalça cildin-

den başlayarak sol alt ekstremite boyunca ayak dorsaline kadar uzanan, ciltte 

atrofilerin eşlik ettiği geniş koyu mavi renkte retiküler benekli ağ görünümünde 

maküler lezyonlar mevcuttu.Her iki bacak arasında yaklaşık 1 cm çap farkı bulun-

maktaydı.Lezyon olan bacakta nabızlar mevcuttu, lezyonlarda renk değişikliği ve 

her iki bacak arasında ısı farkı bulunmuyordu.Diğer muayene bulguları normaldi.

Olgunun bakılan tetkiklerinden hemoglobin 17,4 gr/dl, hematokrit % 50,8 ,löko-

sit sayısı 8000/mm3, trombosit sayısı 271000/mm3, protrombin sayısı 11,4 sn., 
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parsiyel tromboplastin zamanı 44,2 sn., INR 1,07 olarak normal sınırlardaydı.Bu 

bulgularla olguya dermatoloji bölümünede danışılarak KMTK tanısı konuldu. Has-

talığa eşlik edebilecek bulgular açısından bakılan kranial ve batın USG’sinde her-

hangi bir patoloji saptanmadı,göz muayenesi sonrası olguda glokom saptanmadı. 

Ek sorunu olmayan olgu izlemleri devam etmek üzere taburcu edildi (Şekil 1,2,3).

 

Şekil 1. Sol karından başlayarak sol bacakta lokalize kutis marmorata telenjiek-

tatika görüntüsü

Şekil 2. Cilt lezyonlarına atrofi eşlik etmekte

Şekil 3. Kutis Marmorata Telenjiektatika konjenita görüntüsü

Tartışma
Kutis marmorata telenjiektatika konjenita sıklıkla lokalize, tek taraflı ve alt ekstre-

mitede görülen cilt lezyonudur (4). Lezyon tutulumunun % 60 lokalize veya %40 

generalize olabilmektedir (2).Olgumuzda lokalize tutulum mevcuttu.

Benign bir bozukluk olup etyopatogenezinin multifaktoriyel olabileceği belirtilmek-

tedir. Olguların büyük bir bölümü sporadik olmakla birlikte bazı olgularda otozo-

mal dominant geçiş bildirilmektedir (5). Olgumuz, aile öyküsü mevcut olmadığı 

için sporadik vaka olarak kabul edildi.

KMTK’ın kesin tanı kriterleri biyopsi sonuçlarının tanı koyduruculuğu olmaması 

nedeni ile hastamızın tanısı klinik bulgular ile konuldu (6).

KMTK’ya eşlik edebilecek anormal bulgular %20-80 arasında geniş bir oranda 

bildirilmiştir (2,7). Eşlik eden anomalilerden en sık vücut asimetrisi, glokom, vas-

küler anomaliler,sindaktili ve nörolojik bozukluklar tanımlanmıştır (2,3,6,7). Nadir 

vakalarda makrosefalinin eşlik ettiği bildirilmiş olup bu vakalara ayrıca makrose-

fali-kutis marmorata telenjiektatika konjenita (M-KMTK) alt grubu tanımlanmış-

tır(8,9).Olgumuzda makrosefali, sindaktili ve göz muayenesi sonucu glokomunun 

olmadığı tespit edildi.Vasküler anomali açısından kalp damar cerrahisine yönlen-

dirilerek taburcu edildi.

KMTK ayırıcı tanısında en sık bebek ısıtılınca gerileyen hemodinami ile ilişkili 

olan fizyolojik kutis marmorata yer almaktadır. Diğer ayırıcı tanılardan retiküler 

vasküler lezyonlar olan kollajen doku hastalıklarına bağlı livedo retikülaris, hamar-

tamatöz lezyon olan Brockenheimer sendromu ve Klippel-Trinaunay sendromu, 

neonatal lupus ve nevus anemikus düşünülmelidir. Olgumuzda lezyonun lokalize 

olması,doğuşta var olması,lezyonun kalıcı olması,ekstremite hipertrofisi olmama-

sı nedeni ile diğer ayırıcı tanılar düşünülmemiştir.KMTK hastalığı kendiliğinden 

iyileştiğinden ve prognozu iyi olduğundan tedavi gerekmemektedir.Yenidoğan 

döneminde en sık ekstremite olmak üzere, vücutta sabit lokalize kutis marmorata 

saptanan olgularda KMTK düşünülmeli ve eşlik eden anomaliler aranmalıdır.
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