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Öz

Kutis marmorata telenjiektatika konjenita (KMTK) nadir, benign bir kutanöz vasküler anomalidir. Genellikle alt ekstremitelerde yerleşir ve 
zamanla kendiliğinden geriler. Bazen eşlik eden anomaliler olabilir. Bu olgu raporunda el dorsumunda ve ön kolda KMTK olan iki aylık bir kız 
çocuğunun dört yıllık takibini sunuyoruz. Ayrıca, KMTK’nin klinik özelliklerini gözden geçiriyor, ayırıcı tanı yaklaşımını değerlendiriyor ve literatür 
eşliğinde uzun süreli izlemin gerekliliğini vurguluyoruz.
Anahtar Kelimeler: Kutanöz hastalıklar, vasküler/tanı, telenjiektazi/konjenital, ayırıcı tanı, takip çalışmaları, kol, el, bebek, çocuk

Abstract

Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC) is a rare, benign, cutaneous vascular anomaly usually located on lower limbs. It regresses 
spontaneously in time and sometimes may be seen with accompanying abnormalities. We present a 2-months-old girl with CMTC on hand and 
arm and no improvement in her 4-years follow-up period. Furthermore, we review CMTC’s clinical features, evaluate the differential diagnosis 
approach, and emphasize the necessity of long-term follow-up accompanied by literature.
Keywords: Skin diseases, vascular/diagnosis, telangiectasis/congenital, differential diagnosis, follow-up studies, arm, hand, infant, child

Cutis marmorata telangiectatica congenita on hand and forearm: Initial and follow-
up observations of a rare case

El ve kolda kutis marmorata telenjiektatika konjenita: Nadir 
bir olgunun başlangıç ve takip gözlemleri

Giriş

Van Lohiuzen Sendromu olarak da bilinen kutis marmorata 

telenjiektatika konjenita (KMTK), ilk kez 1922’de Hollandalı 

pediatrist Van Lohuizen1 tarafından tanımlanmıştır. 

Nadir görülen, benign bir kutanöz vasküler anomalidir. 

Genellikle doğumdan itibaren mevcuttur veya doğumdan 

kısa bir süre sonra gelişir1. Retiküler eritem karakteristiktir. 

Lokalize veya generalize olabilir. Persistandır; ancak soğuk 

ve stresle belirginleşebilir. Sıklıkla eşlik eden telenjiektazi 

ve flebektazi izlenir. Etkilenen bölgedeki deri atrofi ve 
ülserlerle komplike olabilir. KMTK insidansı kız ve erkek 
çocuklarda benzerdir. Etiyopatogenezi tam olarak 
bilinmemekle birlikte, günümüzde kabul edilen görüş 
sporadik olarak ortaya çıktığıdır2. Hastaların yaklaşık 
yarısında eşlik eden iskelet deformiteleri, kardiyovasküler, 
nörolojik, oküler, endokrinolojik, genitoüriner, abdominal 
ve nefrolojik anomaliler vardır3. Tanısı klinik olarak 
konulur. Retiküler patern yaşamın ilk haftalarında daha 
az belirgin olabileceğinden, hastalık başlangıçta kapiller 
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malformasyon ile karıştırılabilir4. Genellikle yaşamın ilk yıllarında 
kendiliğinden geriler.

Olgu Sunumu

İki aylık kız bebek, sol el ve sol kolunda doğumdan beri var olan morluk 
ile şikayeti ile kliniğimize başvurdu. Hastanın eşlik eden başka bir 
şikayeti yoktu. Öz ve soy geçmişinde herhangi bir özellik saptanmadı. 
Dermatolojik muayenesinde sol el dorsumunda 3x3 cm boyutlarında, 
lividi grimsi renkte, retiküler konfigürasyonda, persistan karakterde, 
atrofik yama izlendi (Resim 1, 2). Ayrıca sol ön kol boyunca uzanan, 
2 mm genişliğindeki lineer subkütan kord üzerinde persiste eden, sert 
yüzeyli, lividi eritemli, retiküler plak palpe edildi (Resim 1, 3). Sağ ve 
sol üst ekstremite arasında çap, boy ve ısı farkı yoktu. Periferik nabızlar 
palpabldı. Sistemik muayenesinde herhangi bir özellik yoktu. Laboratuvar 
incelemeleri normal sınırlardaydı. Maddi problemler nedeniyle genetik 
inceleme yapılamadı. Bu bulgulara göre hastaya klinik olarak KMTK 
tanısı konuldu. Olası diğer sistemik tutulumlar için pediatri, oftalmoloji, 
nöroloji, ortopedi ve travmatoloji bölümleri ile konsülte edildi. Eşlik 
eden herhangi bir anomali saptanmadı. Hasta gelişebilecek anomaliler 
açısından 4 yıl boyunca tedavisiz takip edildi. Takip süresince sol elde 
yerleşen retiküler yamada belirgin bir gerileme olmadı. Ön koldaki 
retiküler yamanın rengi solmakla birlikte, kord benzeri sertlik sebat 
etti (Resim 4). Bu süre içinde KMTK’ye eşlik edebilecek herhangi bir 
anormali tespit edilmedi. Hasta onamı alınmıştır.

Tartışma

KMTK; idiyopatik, konjenital, nadir bir kutanöz vasküler hastalıktır. 

Literatürde otozomal dominant geçişli birkaç olgu bildirilmiştir5. Bazı 

çalışmalarda KMTK; teratojen maruziyeti, yüksek beta-insan koryonik 

gonadotropin ve izole fetal asitler ile ilişkilendirilmiştir6,7. Ancak 

günümüzde patogenezin multifaktöriyel ve sporadik olduğu fikri kabul 

görmektedir. Her iki cinsiyette de eşit sıklıkta görülmekle birlikte2,3, 

bazı çalışmalarda kızlarda daha sık olduğu bildirilmiştir2,4. Olgumuz 

KMTK’nin sporadik olarak geliştiği bir kız bebekti.

KMTK genellikle doğumdan itibaren fark edilebilen, koyu mordan 

kırmızıya kadar değişen renklerde, üzerinde telenjiektazilerin ve 

damarların bulunabildiği, retiküler vasküler lezyonlarla karakterizedir. 

Lezyonların bulunduğu alanda deri doğal olabileceği gibi eritem, atrofi 

Resim 1. Sol elinde ve ön kolunda sabit ağsı mermer benzeri plak 
bulunan 2 aylık bebek

Resim 2. Sol el dorsumunda sabit 3x3 cm boyutlarında, retiküler, 
atrofik yaması morumsu grimsi renkli 2 aylık bebek

Resim 3. Sol ön kolda 2 mm genişliğinde, pürüzlü, subkütan kordonun 
üzerinde sabit lineer morumsu plak bulunan 2 aylık bir bebek
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ve ülserasyon saptanabilir2. Olgumuzda ön kol derisi doğaldı ancak el 
dorsumunda deri atrofikti.
KMTK, lokalize ya da generalize olabilir. Lokalize formlar, generalize 
formlara göre daha sık görülür (sırasıyla; %67 ve %24,5)3. Generalize 
formlarda, genellikle palmoplantar bölge ve mukozalar korunur8. 
Segmental KMTK, sıklıkla alt ekstremitede lokalize olarak görülse de 
üst ekstremite, gövde, yüz, saçlı deri, palmoplantar bölge ve müköz 
membranları da tutulabilir9. 2019 yılında yayınlanan bir literatür 
taramasında; bugüne kadar bildirilen tüm olguların %26’sının 
üst ekstremitede, %5’nin el veya ayakta olduğu bildirilmiştir3. 
Olgumuzda KMTK, oldukça nadir lokalizasyonlar olduğu bilinen el 
ve ön koldaydı.
Histopatolojik incelemede; endotel hücrelerinde şişme, dermis ve 
subkütan dokuda çok sayıda kapillerin anormal dilatasyonu, genişlemiş 
damarlar, venöz göllenmeler ve dermiste seyrek yerleşimli perivasküler 
lenfositik infiltrasyon gösterebilse de bulgular non-spesifiktir. Bu nedenle 
tanı klinik olarak konulur ve histopatolojik inceleme gerekli değildir4,10.
Ayırıcı tanılar diğer retiküler vasküler lezyonları içerir ve Tablo 1’de 
özetlenmiştir.

KMTK olgularının %42,5’inde eşlik eden bir anomali bulunmaktadır. 
En sık görüleni kemik hipoplazilari veya hipertrofileri sonucu gelişen 
ekstremite asimetrileridir3. Ayrıca iskelet deformiteleri, nörolojik 
ve oküler komplikasyonlar, vasküler anomaliler, imperfore anüs, 
yumuşak doku herniasyonu, konjenital generalize fibromatozis 
de olabilir2,7. Yenidoğanda hipotoni, meningiom, nörogelişimsel 
gecikme, epilepsi gibi bazı nörolojik komplikasyonlar görülebilir15,16. 
KMTK ile birlikte görülebilecek en sık oküler anomali, konjenital 
glokomdur3. Vasküler anomaliler arasında Porto şarabı lekesi, 
anjiyokeratomlar, hemanjiyomlar, mongol lekeleri bulunur. Porto 
şarabı lekesi en sık görülen vasküler anomalidir17. KMTK tanısı 
klinik olarak konulsa da eşlik eden bir doğumsal anomaliden 
şüpheleniliyorsa görüntüleme yöntemleri kullanılabilir. Hastalar 
mevcut anomalilerine göre oftalmoloji, ortopedi, nöroloji, beyin 
cerrahisi ve kardiyovasküler cerrahi gibi uzmanlıklarla multidisipliner 
olarak değerlendirilebilir. Hastamızın doğumundan günümüze 
kadar geçen dört yıl boyunca, eşlik eden herhangi bir anomali tespit 
edilmedi.
Eşlik eden anomali yoksa KMTK, benign bir durum olarak kabul 
edilmektedir. Özellikle yaşamın ilk iki yılında derinin kalınlaşmasıyla 
birlikte eritemin solması beklenir3,18. Nadiren lezyonlar tamamen 
gerileyebilir2. Bu bilgilerin aksine olgumuzda dört yıl boyunca anlamlı 
bir iyileşme gözlenmedi. 
Takipte; soğuktan, vazodilatör ilaçlardan, aspirinden ve pentoksifilinden 
kaçınılmalıdır14. Tedavide PUVA ve lazer uygulamaları denenmektedir. 
Eşlik eden ülser varlığında enfekte bölgenin tedavisi ve oklüziv yara 
örtülerinin kullanılması önerilmektedir. Benign seyri nedeniyle genellikle 
tedavi gerektirmeyen bu lezyonların, hastalarda gelişebilecek olası 
anomalilerin tespiti için en az üç yıl takip edilmesi önerilmektedir18.
Bu olgu raporunda; KMTK’nin nadiren yerleştiği iki farklı lokasyonun 
aynı olgudaki birlikteliği, kliniği ve uzun vadeli takip sonuçları hakkında 

Tablo 1. KMTK’nin ayırıcı tanıları ve özellikleri

Ayırıcı tanılar Özellikler

Fizyolojik kutis 
marmoratus11,12

- Soğuk ile belirginleşir
- Yeniden ısıtıldığında solar
- Simetrik prezentasyon
- Bilateral ekstremitelerde veya gövdede

Nevus flammeus2

- Konjenital vasküler ektazi
- Baş ve boyun bölgesinda daha sık
- Zamanla daha koyu ve morumsu hale gelir

Livedo retikülaris/
bağ doku 
hastalıkları2,13

- Daha kaba ve kalın retiküler yamalar
- Anüler eritemli plaklar görülebilir
- Sistemik semptomlar eşlik edebilir
- Serolojik testler ve histopatolojik  
 incelemelerle ayırt edebilir

Klippel-Trenaunay 
sendromu2,14,15

- Porto şarabı lekesi + lenfanjiyom + venöz  
 ektaziler
- Venöz ektaziler; doğumdan bir yıl sonra  
 ortaya çıkar
- Tek ekstremitede yumuşak doku ve kemik  
 hipertrofisi
- İnternal hemanjiyomlar görülebilir

Sturge-Weber 
sendromu14

- Porto şarabı lekesi
- Glokom
- Nörolojik problemler (nöbetler, zeka geriliği,  
 serebral malformasyonlar ve tümörler)

Adams-Oliver 
sendromu14

- KMTK benzeri retiküler yamalar
- Kardiyak malformasyonlar
- Ekstremite deformiteleri
- Skalpte konjenital aplasia cutis
- Kranium anomalileri

Bockenheimer’s 
sendromu2,14

- Diffüz flebektazi
- Derin venlerde düzensiz, ağrılı dilatasyonlar
- Çocuklukta kademeli ve ilerleyici başlangıç
- Genellikle tek ekstremiteyi etkiler

Reticular 
hemangioma 
sendromu11,14

- Vasküler anomaliler
- Anogenital-üriner-sakral anomaliler
- Kalıcı ülserasyonlar
- Bazen kalp yetmezliği gelişebilir

KMTK: Kutis marmorata telenjiektatika konjenita
Resim 4. Sol el sırtında ve ön kolda sabit 3x3 cm boyutunda, atrofik 
yama bulunan 4 yaşında bir çocuk
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veriler sunulmuştur. Ayrıca KMTK’nin ayırıcı tanı yaklaşımı literatür 
verileri eşliğinde gözden geçirilmiş, uzun süreli takibin gerekliliğini 
vurgulanmıştır.
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