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OSSZEFOGLALAS

A cutis marmorata teleangiectatica congenita (CMTC)
ismeretlen etiologidjii, igen ritka, sporadikus, dltalaban
mdr sziiletéskor fenndllé kapillaris malformdcio, amely
az érintett borteriilet jellegzetes, mdrvanyszerti, retikuld-
ris rajzolataval, esetenként a bor atrophidjaval, telean-
giectasiaval, phlebectasiaval tarsul. Az esetek tiilnyomo
tobbségében benignus korképrdl van szé, a bortiinetek
spontdn javuldst mutathatnak. A CMTC azonban tdrsul-
hat szamos minor és major fejlodési rendellenességgel,
illetve tobb, siilyos, kozponti idegrendszert és egyéb szer-
vet érintd szindroma részjelensége is lehet, emiatt na-
gyon fontos az érintett ijsziilottek alapos klinikai kivizs-
gdldasa és nyomon kovetése.

A szerzok egy korasziilott és egy érett ujsziilott esetét
ismertetik. A 32. hétre sziiletett korasziilott fitigyermek
sziiletésekor a jobb felsd végtagon, a kézfejen, a csuklon,
az alkaron, a torzs jobb oldaldn, a has és a hdt ugyan-
csak jobb oldaldn szegmentdalis lokalizdaciéban elhelyez-
kedd kékes-vordses mdrvdnyszerii, reticularis rajzolat
Jelenlétét észlelték, tagult felszines véndkkal, teleangiec-
tasiaval, helyenként atrophias borteriiletekkel. A 38.
gesztdcios hétre sziiletett ledny ujsziilott sziiletésekor, a
teljes bal also végtag lateralis részén, szegmentdlis loka-
lizacioban egy sdvszerii teriileten beliil finom elemii, re-
ticularis rajzolatfokozodds, szamos tdagult felszines véna
és teleangiectasia volt lathaté. A klinikai tiinetek alapjdn
mindkét esetben CMTC diagnozisa meriilt fel. Az 1ijszii-
lottek részletes kivizsgdlasa sordn egyéb belszervi elté-
rés, tarsulo fejlodési rendellenesség nem igazolodott. A
gyermekek rendszeres ellendrzése a Borgyogydszati és
Allergologiai Klinika Gyermekbdrgyogyaszati Szakren-

SUMMARY

Cutis marmorata teleangiectatica congenita (CMTC) is a
very rare, sporadic, congenital capillary malformation of
unknown etiology, presenting as a characteristic reticulated
blue-violet cutaneous vascular network, associated with
teleangiectasia,  phlebectasia, atrophy and rarely
ulceration. The prognosis of CMCT is generally good, with
a tendency to spontaneous improvement of the lesions, but
it can be associated with various minor and major
developmental abnormalities, and genetic disorders with
severe neurologic and other systemic anomalies. Careful
consideration of the medical history and a detailed and
comprehensive physical examination and evaluation are
recommended to exclude associated anomalies with regular
follow-up of the affected children.

Patient 1 was a premature baby born at 32 weeks of
gestation and referred to the Neonatal Intensive Care Unit
at the Department of Pediatrics. Physical examination
revealed a reticulated vascular cutaneous network with
dilated superficial veins and teleangiectasia, associated
with localized mild cutaneous atrophy, involving the right
hand, wrist and forearm, and the right side of the trunk.
Patient 2 was a mature girl born at 38 weeks of gestation,
who exhibited a fine reticular vascular network with
marked telangiectasia and a marbled appearance on the
lateral aspect of the left lower extremity, in a segmental
pattern, with a mild leg circumference discrepancy. The
typical clinical signs led to the diagnosis of CMCT in both
neonates. The result of detailed physical and systemic
examinations of the cardiological, neurological and
opthalmological systems were normal and did not reveal
any associated anomalies. Both infants are regularly
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delésén, valamint a Gyermekgyégydszati Klinika és
Gyermek Egészségiigyi Kozpont Kardiologiai Szakrende-
lésén torténik.

Kulcsszavak:
cutis marmorata teleangiectatica congenita -
ujsziilott - fejlodési rendellenességek

followed up in the Pediatric Dermatology Outpatient
Clinic at the Department of Dermatology and Allergology,
and in the Pediatric Cardiology Outpatient Clinic at the
Department of Pediatrics.

Key words:
cutis marmorata teleangiectatica congenita -
neonate - developmental abnormalities

Esetismertetés

1. eset

Az 1jsziilott az édesanya 2. terhességébdl, a 32. gesztacids hét-
re, 1930 gramm sziiletési sillyal, abruptio placentae miatt sectio
caesaredval, Apgar 5-7-8 stdtuszban sziiletett. Az anyai anamné-
zisben gesztacids diabetes mellitus szerepelt. Az ujsziilottet sziile-
tését kovetSen dtszallitottak az SZTE AOK Gyermekgy6gydaszati
Klinika és Gyermek Egészségiigyi Kozpont Perinatdlis Intenziv
Centrumaba, ahol 35%-os oxigénnel gépi lélegeztetés indult.
Mellkas rontgen vizsgalat 1. stddiumd RDS-nek megfelel képet
irt le. INSURE (intubalas, surfactant, extubalas) kezelésben része-
siilt, majd 25%-os oxigénnel nasalis BiPAP (Bi-level Positive Air-
way Pressure) kezelés indult. Allapota stabilizalddott, a nasalis
BiPAP, majd CPAP (Continous Positive Airway Pressure) kezelé-
sét 4 nap utdn le lehetett allitani. Az enterdlis taplalast fokozato-
san emelked6 adagokban jol tolerdlta. 2 napon at emelkedett szé-
rum bilirubin szint miatt kék fény kezelésben részesiilt. Anaemia
miatt egy alkalommal transzfiziét kapott.

A bdrgyodgydszati szakvizsgdlat sordn a jobb kézfej, alkar, vala-
mint a héit és a mellkas jobb oldaldn lilds szind retikuldris rajzolat,
tagult felszines vénak, teleangiectasia, mérsékelt atrophia volt meg-

la., b. dbra
3 napos életkorban a jobb fels6 végtagon,
a mellkas, a has és a hét jobb oldalan voroses-lilas szind
madrvanyozott, retikularis rajzolatfokozddas, tagult
felszines véndk, teleangiectasia volt megfigyelhetd

Ic-e. dbra
4 hénapos korban
a tiinetek jelentds foku regresszidja
volt észlelhetd mind a felsd végtag,
mind a torzs teriiletén
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figyelhetS. A jobb felsG végtag az ellenoldalihoz képest hypotrophi-
asnak bizonyult. A tipusos klinikai kép alapjan CMTC diagnézisat
allitottuk fel, szovettani vizsgalat elvégzésére nem kertilt sor. A ko-
ponya ¢és a hasi ultrahang vizsgalat, valamint a szemészeti szakvizs-
gélat kéros eltérést nem igazolt, dysmorphids jegyeket, egyéb fejls-
dési anomalidkat nem észleltiink. Kardioldgiai kivizsgédldsa sordn a
Doppler ultrahang vizsgédlat foramen ovale apertumot, jelzett mitra-
lis insufficientiat, pici bal-jobb shunttel jaré ductus Botalli per-
sistenst igazolt. A csaladban hasonl6 bdrtiinet nem fordult eld. Négy
hetes életkorban, jo altaldnos dllapotban keriilt sor hazabocsatdsara.
A gyermek kontrollvizsgdlata a Bérgydgyaszati és Allergoldgiai Kli-
nika Gyermekbdrgydgydszati Szakrendelésén, valamint a Gyermek-
gyogyaszati Klinika és Gyermek Egészségiigyi Kozpont Kardiol6-
giai Szakrendelésén torténik. A négy honapos korban elvégzett kont-
roll vizsgdlat sordn a bdrtiinetek jelentds foku regresszidjat tapasz-
taltuk (1. a-e. dbra).

2. eset

Az ujsziilott 38. gesztacios hétre, 3550 gramm sziiletési sullyal,
ismeretlen Apgar-statusban, sectio caesaredval jott vildgra. Kieme-
1ést kovetSen nem sirt fel, AMBU ballonos Iélegeztetést igényelt. Az
SZTE AOK Gyermekgy6gydszati Klinika és Gyermek Egészség-
tigyi Kozpont Perinatalis Intenziv Centrumaba 1égkori oxigén mel-
lett cardiorespiratorikusan stabil dllapotban érkezett. Belszervi statu-
szaban fizikdlis vizsgdlattal halk systolés szivzorej volt hallhatd. A

2a. abra
Két napos életkorban a bal als6 végtag
laterdlis részén, szegmentdlis lokalizacidban egy
savszerd teriileten beliil finom elem, reticularis
rajzolatfokozddas, szamos tagult felszines véna és
teleangiectasia volt lathaté

2b. abra
A két hdnapos korban végzett kontroll vizsgalat soran
Iényeges valtozas nem volt észlelhetd a fizikalis
statuszban
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bal als6 végtag laterdlis részén, szegmentdlis lokalizacioban egy
savszeri teriileten beliil finom elemd, reticularis rajzolatfokozodas,
szdmos tdgult felszines véna és teleangiectasia volt lathatd. Az alsé
végtagok kozott hdmérsékleti kiilonbség nem volt. Doppler ultra-
hang vizsgdlat keringési zavar fenndlldsat nem igazolta. Obszervi-
cidja soran a bal comb atmérgje konzekvensen nagyobb volt, de

2c. dbra
A harom hénapos korban elvégzett kontroll vizsgalat
soran a bal comb medidlis felszinén 3 darab, ujjbegynyi,
erythemads, felszines hamlast mutatd, kissé tomattebb
tapintatd plakk volt észlelhetd

2d-e. abra
Az 6t hénapos életkorban tortént ellendrzé vizsgélat sordn
a bal comb hatulsé-medidlis felszinén egy érményi,
erythemas, kifejezetten telengiectasids, hamlo,
minimadlisan eroddlodott felszint plakk kialakuldsat
észleltiik



szignifikdnsan nem nott, periférias keringése mindvégig rendben
volt. A mellkasi rontgen, a koponya- €s a hasi ultrahang vizsgélat
koros elvaltozast nem igazolt. Kardiolégiai konzilium artalmatlan
szivzorejt, zarodoban 1év6 ductus Botallit véleményezett, a congeni-
talis vitium fennallasat kizarta. Egy hetes életkorban, jo dltalanos al-
lapotban keriilt sor hazabocsatasara. A gyermek kontrollvizsgélata a
Borgyogyaszati €s Allergologiai Klinika Gyermekboérgyégydszati
Szakrendelésén valamint a Gyermekgyogydszati Klinika és Gyer-
mekegészségiigyi Kozpont Kardiolégiai Szakrendelésén torténik ha-
vi rendszerességgel. A hdarom honapos korban elvégzett kontroll
vizsgalat sordn a bal comb medialis felszinén 3 darab, ujjbegynyi,
erythemas, felszines hdamlast mutatd, kissé tomottebb tapintatd
plakk kialakuldsat, az 5 hénapos korban tortént ellendérzd vizsgélat
sordn a bal comb hdtulsé-medidlis felszinén egy érményi, erythe-
mads, kifejezetten telengiectasids, haml6, minimdlisan erodédlédott
felszind plakk kialakulasat észleltiik, amelyre lokdlis emolliens, il-
letve hamosit6 kezelést javasoltunk (2.a-e.dbra).

Megbeszélés

A CMTC igen ritka, sporadikus, congenitalis vascularis
malformacié. Elsé leir6ja a holland gyermekorvos, Cato
van Lohuizen volt 1922-ben, azéta koriilbeliil 300 esetet
irtak le a szakirodalomban, igen valtozatos leiré nevek-
kel: congenitalis generalizalt phlebectasia, congenitalis
phlebectasia, naevus vascularis reticularis, congenitalis
livedo, congenitalis livedo reticularis, livedo teleangiec-
tatica, Van Lohuizen-szindréma (1-7). A kérkép el6fordu-
14si gyakorisdgat illetéen nem &llnak rendelkezésre pon-
tos adatok, ennek oka dont6en az lehet, hogy az enyhébb,
kevésbé kiterjedt esetek nem minden esetben keriilnek
felismerésre, diagnosztizdldsra; a nemek kozotti arany
kozel azonos (1, 6, 8). Klinikailag lokalizélt, szegmenta-
lis vagy generalizalt, perzisztdlo, kékes-lilas-voroses szi-
nd reticularis rajzolat formdjaban jelentkezik, leggyak-
rabban a végtagokon, ritkdbban a torzs és az arc teriile-
tén. Focalis bdratrophidval, egyéb kapilldris malformaci-
oval, teleangiectasidval, phlebectasidval tarsulhat; ritkdn
bekovetkezhet az érintett borteriilet ulceracidja is (3, 4, 6,
7,9) (1. tabldzat). Viszonylag gyakran megfigyelhetjiik
az érintett oldali végtag hypo- vagy hypertrophidjat. A tii-
netek dltaldban mar sziiletéskor észlelhetdek, vagy rovid-
del a sziiletést kovetSen (3 hénapos kortdl két éves korig)
jelentkeznek (3, 8, 10).

A szdvettani kép nem specifikus, emiatt a

megfigyelhetd testfél- vagy végtag aszimmetria (hypo-
vagy hypertrophia), egyéb vascularis malformaci6, vég-
tag defektusok, syndactylia, glaucoma (f6leg amennyiben
a CMCT vagy a kapillaris malformacid a periocularis te-
riilletet érinti). Emellett az egyes eset riportok szamos
egyéb szervi rendellenesség egyiittes el6fordulasardl sza-
molnak be: mentalis retardicid, megkésett pszichomoto-
ros fejlédés, kozponti idegrendszeri fejlédési rendellenes-
ségek, szivfejlddési rendellenességek, aplasia cutis conge-
nita, anus imperforata, hypospadiasis (3-6, 9, 10, 12).

Stlyos kozponti idegrendszeri elvaltozdsokkal jaré spe-
cialis formdja az tin. CMTC-macrocephalia szindréma, az
Ujabb nevezéktan szerint kapilldris malformacié-macro-
chephalia szindréma. F& diagnosztikus kritériumok kozé
tartozik a macrocephalia, ventriculomegalia, cerebralis at-
rophia, corticalis dysplasia, corpus callosum agenesia, re-
ticularis jellegi naevus flammeus, centrofacialis kapillaris
malform4cid, emellett polidactylia, syndactylia, neonata-
lis hypotonia, megkésett pszichomotoros fejlédés, hydro-
cephalus, dysmorphids arcjegyek, tilnyidjhaté bér- és izii-
letek (7, 9, 10, 13-15). Adams-Oliver-szindromaban a
CMTC mellett aplasia cutis congenita, illetve koponya- és
végtag fejlédési zavarok, szivfejlédési rendellenességek
fordulnak el6 (2, 9).

A CMTC kialakuldsdnak oka nem ismert. Kornyezeti
teratogén 4gens szerepe, a vascularis innervacié diszfunk-
ci6ja, a mesodermdlis erek fejlédési zavara a korai emb-
riondlis fejlédés sordn, genetikai hattér (inkomplett penet-
rancidval jar6 autoszémdlis domindns Oroklésmenet,
Happle-féle letdlis gén hypothesis: letdlis domindns gén
fennmaraddsa mozaicizmus révén) egyarant feltételezhetd
(4, 6-8, 11, 16).

Differencial diagnosztikailag a tiinetet el kell kiiloniteni
a fizioldgids cutis marmoratatél, amelyet egészséges Uj-
sziilottek bérén észlelhetiink atmenetileg f6leg hideg, vagy
stressz hatdsara. A marvanyszerd rajzolat atmeneti, a mele-
gebb hémérséklet hatdsdra elmulik. Az élet els6é heteiben
nehezen lehet elkiiloniteni egyéb kapillaris malformaciok-
t6l (a naevus flammeus assymmetricustol), illetve a Klip-
pel-Trinaunay-szindrématél. A Bockenheimer-féle diffiz

diagnoézis dontéen klinikai. Mikroszkopos

vizsgélattal a dermisben €s a subcutan szove-
tekben 1év6 kapillarisok, venuldk, vénak, rit-
kabban a nyirokerek dilaticidja, duzzadt en-
dothel sejtek figyelhetéek meg, az erek élta-
laban nagyobb méretiek, illetve szamuk is
nagyobb. Ritkdn kapillaris, illetve vénds 6b-
lok lathatéak. Az epidermis atrophidja, emel-
lett acanthosis, hyperkeratosis, parakeratosis,
erosio és papillomatosis is eléfordulhat (1, 4,
6-9, 11).

Az irodalmi adatok szerint a CMTC vi-
szonylag gyakran tarsul egyéb rendellenessé-
gekkel (20-80%), ezen elvaltozasok gyakrab-
ban figyelhet6ek meg Kkiterjedt, generalizalt
CMTC esetén. Nem tisztazott, hogy valddi
egyiittes el6forduldsrél van-e sz6. Gyakran

Javasolt CMTC diagnosztikai kritériumok

(Kienast és Hoeger, 2009)

Major kritériumok (mind a harom tiinet egyiittes megléte)
1. Kongenitdlis retikuldris erythema

2. Lokdlis melegités hatdsdra is perzisztdlo borelvaltozas

3. Venectasia hidnya
Minor kritériumok (legalabb kettd)

1. A retikuldris erythema spontdn halvanyodasa
2 éven beliil
Teleangiectasia az érintett teriileten
Atrophia az érintett teriileten
Ulceratio az érintett teriileten
Egyéb kapillaris malformdcio tarsuldsa

SR W

1. tablazat
A CMTC diagnosztikai kritériumai (12, 17)
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CMTC differencial diagnézisa

fiziol6gids cutis marmorata

perzisztens cutis marmorata tarsuldsa genetikai
szindrémakkal

Down-szindroma,

Cornelia de Lange —szindréma,
homocystinuria,

Divry-Van Bogaert-szindroma

Reticularis kapillaris malformacié

generalizalt retikuldris kapilldris malformdcio
Bockenheimer-szindréma
Klippel-Trénaunay-szindréma

Neonatalis lupus erythematosus
CMTC-szindromak
CMTC-Macrocephalia-szindréma
Adams-Oliver-szindréma

CMTC Phakomatosis pigmentovascularis

egyéb eltérést nem tapasztalunk, a gyerme-
kek ellenérzé vizsgdlata évente javasolt,
legalabb 3 éves korig. (3-7, 9, 11, 12).
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