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Caso clinico

Cutis marmorata telangiectasica congeénita
en paciente recién nacido

A. Revuelta Cabello, E. Soro Ferrer, C. Orden Rueda, N. Calvero Montanés, L. Ochoa Gdmez, E. Berdidn Chéliz

RESUMEN

Hospital Comarcal de Alcahiz, Teruel

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2023; 53: 72-74]

La cutis marmorata telangiectasica congénita es una malformacién vascular infrecuente. Presentamos el caso clinico
de una recién nacida que manifiesta unas lesiones equimoticas ramificadas en extremidad superior derecha sugestivas
de dicha patologia, con unos antecedentes perinatales que dificultaran el diagnéstico diferencial.

PALABRAS CLAVE

Malformacion, vascular, equimosis.

Cutis marmorata telangiectatica congenita in a newborn patient

ABSTRACT

Cutis marmorata telangiectatica congenita is a rare vascular malformation. We present the clinical case of a newborn who
manifested ramified ecchymotic lesions in the right upper extremity suggestive of this pathology, with a perinatal history that

will hinder the differential diagnosis.
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ANTECEDENTES

Se trata de una recién nacida con antecedentes de parto
distécico por macrosoma con sospecha de pardlisis bra-
quial al nacimiento. Presenta un peso de recién nacida
de 3910 gramos y una longitud de 50 cm (ambos pa-
rdmetros antropométricos por encima del percentil 95
para su edad gestacional y sexo). No encontramos otros
antecedentes prenatales de interés.

Durante el periodo perinatal presenta una actitud de
la extremidad superior derecha sugestiva de pardlisis bra-

quial alta (Erb Duchenne) con muiltiples lesiones cutaneas
equimaticas que no blanquean con la vitropresidn (figura
). Inicialmente, ante la clinica de pardlisis braquial dere-
cha, dichas lesiones cutdneas plantean dudas diagndsticas.
Sin embargo, la evolucién clinica ayudd a esclarecer el
diagndstico. A los |5 dias de vida se aprecian dichas le-
siones equimdticas, con zonas telangiectdsicas, que en ese
momento adquieren un color mas violdceo. Las lesiones
abarcan gran extensién en la extremidad superior dere-
cha y aparecen también en la espalda (figura 2).
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Cutis marmorata telangiectdsica congénita en paciente recién nacido

Figura |. Extremidad superior derecha al nacimiento.

Figura 2. Extremidad superior derecha a los 15 dfas.

En este momento, ante la sospecha clinica de cutis
marmorata telangiectdsica congénita se realizan las si-
guientes pruebas complementarias para descartar pato-
logia asociada: ecocardiografia, resonancia magnética ce-
rebral, asi como una exploracién oftalmoldgica completa,
resultando todo ello normal. Se decide derivar el caso a la
unidad de referencia.

En cuanto a la pardlisis braquial, la paciente presenta
una gran mejoria clinica tras la terapia rehabilitadora con-
siguiendo al mes de vida una movilidad completa de la
extremidad con reflejo del moro simétrico.

DiscusioN

La cutis marmorata telangiectasica congénita (CMTC)
es una anomalia vascular infrecuente, que suele estar pre-

sente desde el nacimiento o aparecer durante los primeros
meses de vida. Se manifiesta como un exantema macular
reticulado de color violdceo o entematoso, acompafiado de
dreas telangiectdsicas y flebectasias que, en ocasiones, puede
asociarse a diferentes grados de atrofia cutdnea o ulcera-
cién. Las lesiones pueden encontrarse de forma localizada o
generalizadal), y hasta en un 65% de los casos se presenta
de forma unilateral®. Las localizaciones mds frecuentes, en
orden, son: extremidades (sobre todo en inferiores), tron-
co, cara y cuero cabelludo, siendo relativamente infrecuente
la afectacién palmo plantar y de las mucosas®.

Se desconoce la etiopatogenia de esta entidad; la ma-
yor parte de los casos son esporddicos, aunque se han
descrito también casos con agregacién familiar sin lograr
encontrar un patrén hereditario claro. Afecta predomi-
nantemente a mujeres(’,
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Clinicamente la CMTC se presenta en forma de ma-
culas eritematosas o violdceas de aspecto reticulado fino
0 grueso; estas mdculas se aclaran sin llegar a desaparecer
con la vitropresion, se exacerban con el frio o el estrés vy
no desaparecen con el calort". Podemos encontrar sobre
estas lesiones dreas telangiectasias, flebectasias, hiperque-
ratosis o atrofia de la piel con ulceraciones o costras®.

En un elevado porcentaje de pacientes se han descrito
multiples anomalfas congénitas asociadas, siendo las mds
frecuentes los cambios tréficos del miembro afecto (hipo
o hipertrofia), otras anomalfas vasculares simultdneas y el
glaucoma”. Otros defectos que pueden asociarse con
la CMTC son las distrofias dentales, el retraso psicomo-
tor y disfuncién intelectual, o las anomalias cardiacas. Es
frecuente encontrar de forma concomitante entidades
como el nevus flammeus, el nevus anémico, hemangio-
mas infantiles o malformaciones cerebrovasculares. Des-
de el punto de vista esquelético estos pacientes pueden
asociar displasia de cadera, macrocefalia, asimetria del
craneo o paladar hendido. Debemos sefialar una asocia-
cién importante, descrita en varios pacientes con CMTC,
como es el lupus neonatal®.

El diagndstico es fundamentalmente clinico, pero en
ocasiones el diagndstico diferencial conlleva gran dificultad,
sobre todo con las malformaciones capilares. El diagnds-
tico diferencial se hard con las siguientes entidades: cutis
marmorata fisioldgica, que puede aparecer tras fendmenos
de enfriamiento, con un patrén reticulado fino, simétrico y
generalizado que cede con el calor. El nevus flammeus se
confunde frecuentemente con la CMTC, sobre todo cuan-
do muestra un patrén menos reticulado de lo habitual vy el
nevus adquiere una coloracion mas clara. La tendencia del
nevus no serd hacia la involucion, sino que se oscurecera
con el tiempo, mientras que la CMTC suele evolucionar
favorablemente. La flebectasia difusa o sindrome de Bock-
enheimer consiste en una hamartomatosis progresiva que
conlleva a la dilatacion dolorosa de las venas de forma asi-
métrica (generalmente de una sola extremidad)®. Otros
diagndsticos diferenciales son el sindrome de Sturge-We-
ber vy el de Klippel-Trenaunay-Weber{",

La biopsia no estd indicada de rutina ya que los hallaz-
gos histopatoldgicos no son especificos, y en ocasiones, la
biopsia puede ser normal'-9.

El seguimiento de estos pacientes va a depender de
las anomalfas asociadas, debiendo individualizarse en
cada caso. Segun la afectacion de cada paciente debe-
rd realizarse un estudio oftalmoldgico si hay afectacion
periocular y un examen neuroldgico o cardioldgico si
hay clinica sugestiva. El cribado del lupus neonatal se
considerard en aquellos casos en los que la madre o el
recién nacido presenten anticuerpos (anti-Ro/La/U | RNP)
o alguna manifestacion clinica relacionada con las conec-
tivopatias®.

Generalmente esta entidad tiene buen prondstico
con una evolucién favorable de las lesiones. No obstan-
te, el prondstico va a depender de las anomalfas aso-
ciadas. No se ha descrito una relacidn directa entre la
magnitud de la superficie afectada y las anomalias aso-
ciadas(®.

Las lesiones cutdneas tienden a mejorar, sobre todo
durante los primeros 2 afios de vida; incluso llegan a des-
aparecer en algunos pacientest. Aun asi, son frecuentes
los casos en los que persisten las lesiones vasculares junto
con un cierto grado de atrofia cutdnea en la edad adulta.
En el caso de que las lesiones cutdneas desaparezcan, se
ha visto que la asimetria de las extremidades en caso de
existir, persistira.
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