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Resolucién del caso presentado en el numero anterior
Cutis marmorata telangiectasica congénita
Cutis marmorata telangiectatica congenita

Maria F. Martinez® ®, Maria V. Angles® ®, Luis D. Mazzuoccolo® ®

RESUMEN DEL CASO Ficura 1. Primera consulta a los 4 meses de edad

Paciente varén de 4 meses que consulté
por una lesién reticular eritematoviolacea,
asintomatica, presente desde los primeros dias
de vida, cuya coloracién se habia ido acentuando.
En cara anterointerna de tercio distal de muslo
izquierdo, se observaba una macula reticulada
eritematoviolacea, de contornos poco definidos,
gue apenas se atenuaba con la digitopresion
(Figura 1). No presentaba compromiso del
miembro contralateral ni asimetrias en longitud
o diametro entre las extremidades. El resto
del examen fisico no presentaba hallazgos de
relevancia. Como examenes complementarios,
se habian solicitado fondo de ojos, ecografia
de caderas, cerebral y de partes blandas con
Doppler color de la lesion de miembro inferior
izquierdo, todos dentro de parametros normales.

Por las caracteristicas clinicas de la lesion, se
sospechd una cutis marmorata telangiectasica
congénita (CMTC) y se indicé seguimiento
habitual con Pediatria con particular atencion
a la medicién de extremidades para descartar
asimetrias corporales o discrepancia en la
longitud de miembros y eventual interconsulta
con servicio de Ortopedia. Se sugirié continuar
con controles oftalmolégicos periddicos y
dermatolégicos cada 3-6 meses, sin necesidad

Macula eritematoviolacea de aspecto reticulado en miembro
- 3 ” inferior izquierdo, sin signos de atrofia, ulceracién ni
de solicitar otros examenes complementarios. hipotrofia del miembro.
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A los 9 meses de edad (Figura 2), se observé
la resolucién casi completa de la lesion. El
paciente, actualmente de un afo de edad,
continlua en seguimiento en nuestro servicio.

Cutis marmorata telangiectasica congénita
La CMTC es una anomalia vascular, de bajo

flujo, clasificada segun la ISSVA (International

Society for the Study of Vascular Anomalies)

como una malformacion vascular simple capilar.™3

Se puede clasificar:

1. CMTC aislada: el paciente solo presenta la
lesion en piel (forma clinica mas frecuente).

2. CMTC clasica: la lesion puede acompafarse
de hipoplasia del miembro afectado o de
alguna afectacion ocular (generalmente
glaucoma).

3. CMTC sindréomica: lesiones de CMTC que
se agrupan para dar diagndéstico de algun
sindrome conocido.

4. CMTC plus: lesiones CMTC con ciertas
asociaciones con las que no se puede
arribar a ningun sindrome conocido hasta el
momento.?

Esta entidad tiene aproximadamente
500 casos reportados; esto podria deberse a que
es una patologia infrecuente, subdiagnosticada o
poco reportada.?*

Su etiologia permanece aun en estudio, pero
hay distintas teorias sobre su patogénesis, como
ciertos factores genéticos, ambientales, disfuncion
de la inervacion vascular de la piel, entre otros.*
Suelen ser casos esporadicos. Esto podria
explicarse con el reciente hallazgo de variantes

Ficura 2. Control a los 9 meses de edad
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patogénicas del gen GNA11 en biopsias de
piel afectada, que orientaria a pensar en un
mosaicismo postcigotico.?3

Puede aparecer al nacimiento o a los pocos
dias de vida, como una lesidén reticulada,
marmorea, eritematoviolacea, fija, que puede
aclararse con el calor o la digitopresion, sin
resolver completamente. Sobre ella, puede
haber atrofia, ulceraciones, telangiectasias,
disregulacién de la temperatura y venas
prominentes. La distribucion puede ser localizada,
generalmente en extremidades, tronco y rostro,
unilateral o generalizada.?*

El diagnéstico de esta entidad es clinico.
Kienast y colaboradores propusieron una serie
de criterios diagndsticos, pero aun no han sido
validados de forma universal.?%%

La biopsia no suele ser necesaria y presenta
hallazgos inespecificos.?#

En ocasiones pueden encontrarse anomalias
asociadas. La asimetria corporal (hipotrofia del
area afectada o discrepancia en la longitud de
miembros) y la afeccion ocular (glaucoma) son las
asociaciones mas frecuentes. También pueden
hallarse otras afecciones cutaneas (anomalias
vasculares, manchas café con leche, manchas
mongodlicas extensas) o menos frecuentemente
extracutaneas (esqueléticas, genitourinarias,
renales, cardiovasculares, neuroldgicas, entre
otras).>*

Dentro de los diagnodsticos diferenciales,
se encuentra la cutis marmorata fisioldgica,
caracterizada por una lesion reticular fina,
simétrica, en tronco y extremidades, que se

Cutis marmorata casi imperceptible. No se observa asimetria de miembros inferiores.



remarca ante el frio o el llanto, y se atenta con
el calor local. Esta no presenta ulceracion ni
atrofia y se produce por la inmadurez del sistema
vascular; se resuelve entre los 4 y 6 meses. El
sindrome de Klippel-Trenaunay se debe a una
variante patogénica en el gen PIK3CA y se trata
de un cuadro progresivo con malformaciones
capilares tipo mancha de vino oporto, venosas,
linfaticas e hipertrofia de partes blandas y tejido
0seo0.%5

Ante la sospecha de una CMTC, se
recomienda la evaluacion interdisciplinaria
con Pediatria, Dermatologia (controles por
determinar segun el tipo de lesion), Oftalmologia
(control cada 6 meses hasta los 4 afos y
luego anual) y Ortopedia (control anual hasta
la maduracion esquelética). En caso de
presentar otras manifestaciones clinicas, se
deberia realizar el seguimiento con los servicios
correspondientes.?3%

El pronéstico de este cuadro depende de sus
asociaciones. Cuando la lesién es aislada, suele
tener buena evolucién y tiende a la resolucion total
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o casi completa alrededor de los 2 afios de vida.*®

Debido a su caracter autorresolutivo, solo
requiere tratamiento en caso de ulceracion o
persistencia de reticulado, para el que se podria
plantear el uso de laser.>* m
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