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PUNTOS CLAVE

e la cutis marmorata telangiectasica congénita
(CMTC) es una patologia infrecuente y de etiologia
desconocida.

e Sudiagnostico es clinico. La realizacion de pruebas
complementarias depende de la localizacién cuta-
nea de las lesiones o los sintomas acompanantes.

e Hasta un 50% puede asociar afectacion extracuta-
nea: glaucoma, atrofia-hipertrofia corporal, mal-
formaciones cerebrovasculares, retraso psicomo-
tor, etc.

e El diagndstico diferencial se realiza con el cutis
marmorata fisiologico, nevus flammeus o mancha
en vino de Oporto, sindrome de Adam Oliver y lu-
pus eritematoso sistémico, entre otros.

¢ No existe tratamiento. Suele tener un pronostico
bueno, aunque depende de las anomalias asociadas.

e Serecomienda un seguimiento clinico de al menos
dos anos.

CASO CLINICO

Recién nacida que en la exploracion rutinaria en el Ser-
vicio de Maternidad presenta lesiones cutaneas amplias.
Entre los antecedentes se describe un embarazo contro-
lado sin patologia, parto a término, eutécico y periodo
perinatal sin incidencias. Los padres estan sanos y no tie-
nen antecedentes familiares de interés.

En la exploracion, la nifia presenta buen aspecto gene-
ral, con peso, talla y perimetro cefalico adecuados a la
edad. Existe una afectacion cutanea generalizada en for-
ma de placas eritematoviolaceas, de aspecto reticulado,

de distribucion asimétrica en el tronco (incluida la espal-
da), frontotemporal derechoy extremidades (sobre todo el
miembro superior izquierdo), bordes mal delimitados y sin
signos externos de ulceracién (Figura 1). A los 18 dias de
vida, se aprecia una involucion de las lesiones cutaneas
con aclaramiento de placas reticuladas tanto en el tronco
como en las extremidades. En ese momento se hace evi-
dente una marcada atrofia de tejido subcutaneo localiza-
do en el hemicuerpo izquierdo, sobre todo en el miembro
superior limitado a la afectacién cutanea (Figura 2). No
presenta asimetria en la longitud de las extremidades.

Figura 1. Placa reticulada en tronco y extremidades
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Figura 2. Hipotrofia del miembro superior izquierdo

La primera sospecha diagndstica fue una cutis mar-
morata fisiologica, pero también se pensd en un nevus
flammeus, lesiones precursoras de hemangiomas y otras
enfermedades mas complejas como son el sindrome de
Adam Oliver o el lupus eritematoso sistémico. Por todo
ello, se realizaron una serie de pruebas complementarias
para descartar una afectacion extracutanea. Entre ellas,
radiografia simple de extremidades, ecografia cerebral,
ecografia Doppler abdominal, valoracién oftalmolégicay
ecocardiograma, que resultaron normales.

La paciente permanece en la actualidad asintomatica,
con una buena evolucién. Presenté una disminucién pro-
gresiva tanto de la afectacion cutanea como de la atrofia
de partes blandas, que se normalizé casi por completo a
los 15 meses. El diagnostico definitivo fue cutis marmo-
rata telangiectasica congénita.

DISCUSION

LA CMCT se define como una malformacion capilar,
descrita como eritema reticulado de aspecto marmaéreo,
rojo-violaceo, que puede ser localizado o generalizado, y
casi siempre asimétrico. Se trata de una enfermedad de

62

diagnostico clinico y de etiologia desconocida. Requiere
una exploraciéon minuciosa para descartar la afectacion
en otras localizaciones: atrofia o hipertrofia de miembros
y/o corporal, glaucoma, ductus arterioso persistente,
malformaciones cerebrovasculares, retraso psicomotor,
anomalias cardiacas, etc.*3, presentes hasta en el 50% de
los casos. La mayoria de las series publicadas avalan la
realizacion de pruebas complementarias dirigidas segun
la localizacion cutanea de las lesiones o los sintomas
acompanantes, y no de forma sistematica®. En el diag-
nostico diferencial, ademas de descartar patologias com-
plejas como el sindrome de Adam Oliver (CMTC con apla-
sia cutis de cuero cabelludo y malformaciones
esqueléticas en las extremidades), lupus eritematoso
(cutis reticulada facial con telangiectasias y atrofia de
piel) o sindrome macrocefalia-CMTC, se considera que
también ha de realizarse un diagnéstico diferencial con
patologias mucho mas frecuentes y de mejor pronostico,
como son la cutis marmorata fisioldgica (lesiones simé-
tricas y secundarias a hipotermia) o las lesiones precur-
soras de hemangiomas®.

El prondstico es bueno, con tendencia a la involucién
espontanea de las lesiones en la mayoria de los casos,
aunque depende de las anomalias asociadas. Por lo ge-
neral, se considera suficiente un seguimiento de dos
anos en estos pacientes*.
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