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OSSZEFOGLALAS

A cutis marmorata teleangiectatica congenita (CMTC)
madr sziiletéskor fenndllé kapilldris malformdcio, amely
az érintett borteriilet jellegzetes, marvdnyszerd, retikuld-
ris rajzolatdval, esetenként a bér atrophidjdval, telean-
glectasidval, phlebectasidval tdrsul. Az esetek tilnyomd
tobbségében benignus korképrdl van szé, a bédrtinetek
spontdn javuldst mutathatnak. A CMTC azonban tdrsul-
hat szdmos minor és major fejlédési rendellenességgel,
illetve tobb, siilyos, kozponti idegrendszert és egyéb szer-
vet érintd szindréma részjelensége is lehet, emiatt na-
gyon fontos az érintett Wjsziilottek alapos klinikai kivizs-
gdldsa és nyomon kévetése.

A szerzok egy korasziilott és egy érett Ujsziilott esetét
ismertetik. A 32. hétre sziiletett korasziilott filigyermek
sziiletésekor a jobb felsd végtagon, a kézfejen, a csuklon,
az alkaron, a torzs jobb oldaldn, a has és a hdt ugyan-
csak jobb oldaldn szegmentdlis lokalizdcioban elhelyez-
kedd kékes-voroses mdrvdnyszeri, reticularis rajzolat
Jelenlétét észlelték, tagult felszines véndkkal, teleangiec-
tasidaval, helyenként atrophids borteriiletekkel. A 38.
gesztdcios hétre sziiletett ledny ujsziilott sziiletésekor, a
teljes bal alsé végtag laterdlis részén, szegmentalis loka-
lizdcidban egy sdvszeri teriileten beliil finom elemil, re-
ticularis rajzolatfokozédds, szdmos tagult felszines véna
és teleangiectasia volt ldthaté. A klinikai tiinetek alapjdn
mindkét esetben CMTC diagnézisa meriilt fel. Az ijszii-
lottek részletes kivizsgdldsa sordn egyéb belszervi elté-
rés, tdrsulé fejlodési rendellenesség nem igazolddott. A
gyermekek rendszeres ellendrzése a Borgyogydszati és
Allergologiai Klinika Gyermekbdrgydgydszati 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 -
ijsziilott - 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 1ijsziilott az édesanya 2. terhességébol, a 32. geszticids hét-
re, 1930 gramm sziiletési sillyal, abruptio placentae miatt sectio
caesaredval, Apgar 5-7-8 stdtuszban sziiletett. Az anyai anamné-
zisben gesztici6s diabetes mellitus szerepelt. Az djsziil6ttet sziile-
tését kovetben étszdllftottsk az SZTE AOK Gyermekgydgydszati
Klinika és Gyermek Bgészséglgyi Kozpont Perinatdlis Intenziv
Centruméba, ahol 35%-os oxigénnel gépi lélegezietés indult.
Mellkas rontgen vizsgdlat 1. stidiumid RDS-nek megfeleld képet
{rt le. INSURE (intub4l4s, surfactant, extub4l4s) kezelésben része-
slilt, majd 25%-os oxigénnel nasalis BiPAP (Bi-level Positive Air-
way Pressure) kezelés indult. Allapota stabilizdlédott, a nasalis
BiPAP, majd CPAP (Continous Positive Airway Pressure) kezelé-
séL 4 nap utén le lehetett dllitani. Az enterdlis tépldldst fokozato-
san emelked$ adagokban j6l tolerdlta. 2 napon 4t emelkedett szé-
rum bilirubin szint miatt kék fény kezelésben részesiilt. Anaemia
miatt egy alkalommal transzfiziét kapott.

la., b. dbra
3 napos €életkorban a jobb fels§ végtagon,
a mellkas, a has és a hit jobb oldaldn vorises-lilds szinii
mirvanyozott, retikuldris rajzolatfokozddas, tdgult
felszines véndk, teleangiectasia volt megfigyelhets

A bdrgy6gyészati szakvizsgdlat sorén a jobb kézfej, alkar, vala-
mint a hét és a mellkas jobb oldaldn lilds szinii retikuldris rajzolat,
tagult felszines vénsk, teleangiectasia, mérsékelt atrophia volt meg-

Ic-e. dbra
4 hénapos korban
a tiinetek jelentds fokii regresszidja
volt észlelhetd mind a felsé végtag,
mind a trzs teriiletén
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figyelhetS. A jobb felsd végtag az ellenoldalihoz képest hypotrophi-
dsnak bizonyult. A tipusos klinikai kép alapjdn CMTC diagn6zisdt
allitottuk fel, szovettani vizsgdlat elvégzésére nem keriilt sor. A ko-
ponya €5 a hasi ultrabang vizspélat, valamint a szemészeti szakvizs-
gilat kéros eltérést nem igazolt, dysmorphids jegyeket, egyéb fejls-
dési anomdlifkat nem észleltiink. Kardiol6giai kivizsgéldsa sorin a
Doppler ultrahang vizsgdlat foramen ovale apertumot, jelzett mitré-
lis insufficientidt, pici bal-jobb shunttel jiré ductus Botalli per-
sistenst igazolt. A csalddban hasonl§ bértiinet nem fordult el§. Négy
hetes életkorban, j6 dltaldnos dllapotban keriilt sor hazabocsatdssra,
A gyermek kontrollvizsgilata a BSrgy6gydszati és Allergolégiai Kli-
nika Gyermekbérgydgydszati Szakrendelésén, valamint a Gyermek-
gybgydszati Klinika és Gyermek Bgészségiigyi Kozpont Kardiol-
giai Szakrendelésén torténik. A négy hénapos korban elvégzett kont-
roll vizsgilat sordn a bortiinetek jelentSs fokii regressziGjit tapasz-
taltuk (1. a-e. dbra).

2, eset

Az Gjszilott 38. gesztici6s hétre, 3550 gramm szifletési sillyal,
ismeretlen Apgar-statusban, sectio caesaredval jitt viligra. Kierne-
1ést kvetfien nem sirt fel, AMBU ballonos 1élegeztetést igényelt. Az
SZTE AOK Gyermekgy6gySszati Klinika és Gyermek Egészség-
iigyi Kozpont Perinatdlis Intenziv Centrumiba légkori oxigén mel-
lett cardiorespiratorikusan stabil dllapotban érkezett. Belszervi stétu-
szdban fizikdlis vizsgilattal halk systolés szivziirej volt hallhatd. A

2a. dbra
Két napos életkorban a bal alsé végtag
laterélis részén, szegmentélis lokalizdci6ban egy
sdvszerdi teriileten beliil finom elemf, reticularis
rajzolatfokozédds, szdmos tdgult felszines véna és
teleangiectasia volt lthaté

2b. dbra
A két hénapos korban végzett kontroll vizsgslat sordn
lényeges viltozds nem volt észlelhet§ a fizik4lis
stdtuszban

bal alsé végtag laterdlis részén, szegmentslis lokalizdciGban egy
sdvszerd teriileten beliil finom elemii, reticularis rajzolatfokozGdas,
szdmos tdgult felszines véna €s teleangiectasia volt ldthat6. Az alsé
végtagok kizott hémérsékleti kiilénbség nem volt. Doppler ultra-
hang vizsgdlat keringési zavar fenndlldsdt nem igazolta, Obszervd-
ci6ja sordn a bal comb dtmérdje konzekvensen nagyobb volt, de

2c. dbra
A hdrom hénapos korban elvégzett kontroll vizsgélat
sordn a bal comb mediélis felszfnén 3 darab, ujjbegynyi,
erythemds, felszines hdmldst mutatd, kissé tomottebb
tapintati plakk volt észlelhetd

2d-e. dbra

Az 6t hénapos €letkorban tortént ellendrz6 vizsgélat sordn
a bal comb hétulsé-mediélis felszinén egy érményi,
erythemds, kifejezetten telengiectasids, hdmlé,
minimélisan erodédlédott felszini plakk kialakuldsat
észleltiik
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szignifikdnsan nem nétt, periférids keringése mindvégig rendben
volt. A mellkasi rontgen, a koponya- €s a hasi ultrahang vizsgdlat
kéros elviltozdst nem igazolt. Kardiol6giai konzilium 4rtalmatlan
szivzorejt, zdr6d6ban 1év6 ductus Botallit véleményezett, a congeni-
talis vitium fenn4lldsdt kizarta. Egy hetes életkorban, j6 4ltaldnos 4l-
lapotban keriilt sor hazabocsétdsdra. A gyermek kontrollvizsgdlata a
Borgyogydszati és Allergoldgiai Klinika Gyermekbsrgydgyaszati
Szakrendelésén valamint a Gyermekgy6gydszati Klinika és Gyer-
mekegészségiigyi Kozpont Kardiol6giai Szakrendelésén torténik ha-
vi rendszerességgel. A hirom hénapos korban elvégzett kontroll
vizsgdlat sordn a bal comb medidlis felszinén 3 darab, ujjbegynyi,
erythemds, felszines hdmldst mutaté, kissé tométtebb tapintatid
plakk kialakuldsdt, az 5 hénapos korban tortént ellendrzd vizsgélat
sordn a bal comb hédtulsé-medidlis felszinén egy érményi, erythe-
mds, kifejezetten telengiectasids, hdml6, minimélisan erodilédott
felszinf plakk kialakuldsét észleltiik, amelyre lokélis emolliens, il-
letve hdmosité kezelést javasoltunk (2.a-e.dbra).

Megbeszélés

A CMTC igen ritka, sporadikus, congenitalis vascularis
malformdcié. Elsé leir6ja a holland gyermekorvos, Cato
van Lohuizen volt 1922-ben, azdta koriilbeliil 300 esetet
irtak le a szakirodalomban, igen viltozatos leir6 nevek-
kel: congenitalis generalizdlt phlebectasia, congenitalis
phlebectasia, naevus vascularis reticularis, congenitalis
livedo, congenitalis livedo reticularis, livedo teleangiec-
tatica, Van Lohuizen-szindréma (1-7). A kérkép eldfordu-
lasi gyakorisdgat illetden nem &llnak rendelkezésre pon-
tos adatok, ennek oka doéntSen az lehet, hogy az enyhébb,
kevésbé kiterjedt esetek nem minden esetben keriilnek
felismerésre, diagnosztizdldsra; a nemek kozotti ardny
kozel azonos (1, 6, 8). Klinikailag lokalizalt, szegmenta-
lis vagy generalizalt, perzisztdld, kékes-lilds-voroses szi-
nfi reticularis rajzolat formdjidban jelentkezik, leggyak-
rabban a végtagokon, ritkdbban a torzs €s az arc teriile-
tén. Focalis bdratrophidval, egyéb kapilldris malformaci-
oval, teleangiectasidval, phlebectasidval tarsulhat; ritkdn
bekovetkezhet az érintett borteriilet ulcericidja is (3, 4, 6,
7, 9) (1. tdbldzat). Viszonylag gyakran megfigyelhetjiik
az érintett oldali végtag hypo- vagy hypertrophidjat. A tii-
netek altaldban mdr sziiletéskor észlelhetdek, vagy rovid-
del a sziiletést kovetden (3 hénapos kort6l két éves korig)
jelentkeznek (3, 8, 10).

A szdvettani kép nem specifikus, emiatt a

megfigyelhetS testfél- vagy végtag aszimmetria (hypo-
vagy hypertrophia), egyéb vascularis malforméci6, vég-
tag defektusok, syndactylia, glaucoma (f6leg amennyiben
a CMCT vagy a kapillaris malforméci6 a periocularis te-
riiletet érinti). Emellett az egyes eset riportok szdmos
egyéb szervi rendellenesség egyiittes el6forduldsardl sz4-
molnak be: mentdlis retarddci, megkésett pszichomoto-
ros fejlédés, kozponti idegrendszeri fejlédési rendellenes-
ségek, szivfejlodési rendellenességek, aplasia cutis conge-
nita, anus imperforata, hypospadiasis (3-6, 9, 10, 12).

Siilyos koézponti idegrendszeri elvaltozésokkal jar6 spe-
cidlis form4ja az in. CMTC-macrocephalia szindréma, az
djabb nevezéktan szerint kapillaris malformacié-macro-
chephalia szindroma. F6 diagnosztikus kritériumok kozé
tartozik a macrocephalia, ventriculomegalia, cerebralis at-
rophia, corticalis dysplasia, corpus callosum agenesia, re-
ticularis jellegli naevus flammeus, centrofacialis kapillaris
malformécid, emellett polidactylia, syndactylia, neonata-
lis hypotonia, megkésett pszichomotoros fejlédés, hydro-
cephalus, dysmorphids arcjegyek, tilnyijhaté bor- és izii-
letek (7, 9, 10, 13-15). Adams-Oliver-szindromédban a
CMTC mellett aplasia cutis congenita, illetve koponya- és
végtag fejlédési zavarok, szivfejlédési rendellenességek
fordulnak el (2, 9).

A CMTC kialakuldsanak oka nem ismert. Kérnyezeti
teratogén dgens szerepe, a vascularis innervécié diszfunk-
cidja, a mesodermdlis erek fejlddési zavara a korai emb-
rionalis fejlédés sordn, genetikai hattér (inkomplett penet-
rancidval jar6 autoszomdlis domindns Oroklésmenet,
Happle-féle letdlis gén hypothesis: letdlis domindns gén
fennmaraddsa mozaicizmus révén) egyardnt feltételezhetd
4, 6-8, 11, 16).

Differencidl diagnosztikailag a tiinetet el kell kiiloniteni
a fiziologids cutis marmoratat6l, amelyet egészséges Uj-
sziilottek borén észlelhetiink dtmenetileg f6leg hideg, vagy
stressz hatdsara. A marvanyszerii rajzolat 4tmeneti, a mele-
gebb hémérséklet hatdsdra elmilik. Az élet elsG heteiben
nehezen lehet elkiiloniteni egyéb kapilldris malformaciok-
t6l (a naevus flammeus assymmetricustdl), illetve a Klip-
pel-Trinaunay-szindrématdl. A Bockenheimer-féle diffiiz

diagnézis dontden klinikai. Mikroszképos

vizsgdlattal a dermisben és a subcutan szdve-
tekben 1€v§ kapilldrisok, venuldk, véndk, rit-
kdbban a nyirokerek dilatici6ja, duzzadt en-
dothel sejtek figyelhetek meg, az erek alta-
ldban nagyobb méretiek, illetve szdmuk is
nagyobb. Ritkdn kapillaris, illetve vénds 6b-
16k l4that6ak. Az epidermis atrophidja, emel-
lett acanthosis, hyperkeratosis, parakeratosis,
erosio és papillomatosis is el6fordulhat (1, 4,
6-9, 11).

Az irodalmi adatok szerint a CMTC vi-
szonylag gyakran tarsul egyéb rendellenessé-
gekkel (20-80%), ezen elviltozdsok gyakrab-
ban figyelhetGek meg kiterjedt, generalizélt
CMTC esetén. Nem tisztdzott, hogy val6di
egyiittes el6fordulasrdl van-e sz6. Gyakran

Javasolt CMTC diagnosztikai kritériumok
(Kienast és Hoeger, 2009)
Major kritériumok (mind a hdrom tiinet egyiittes megléte)
1. Kongenitalis retikuldris erythema
2. Lokdlis melegités hatdsdra is perzisztdlo béorelviltozds
3. Venectasia hidnya
Minor kritériumok (legaldbb kett5)
1. A retikuldris erythema spontdn halvdnyoddsa
2 éven beliil
Teleangiectasia az érintett teriileten
Atrophia az érintett teriileten
Ulceratio az érintett teriileten
Egyéb kapilldris malformdcié tdrsuldsa

LR wb

1. tablazat
A CMTC diagnosztikai kritériumai (12, 17)
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CMTC differenciél diagnodzisa

fiziol6gids cutis marmorata

perzisztens cutis marmorata tarsuldsa genetikai
szindrémakkal

Down-szindréoma,

— Cornelia de Lange —szindréma,
homocystinuria,

— Divry-Van Bogaert-szindréma

Reticularis kapilldris malformacié

— generalizdlt retikuldris kapilldris malformdcié
Bockenheimer-szindréma
Klippel-Trénaunay-szindréma

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

CMTC Phakomatosis pigmentovascularis

egyéb eltérést nem tapasztalunk, a gyerme-
kek ellen6rz6 vizsgdlata évente javasolt,
legaldbb 3 éves korig. (3-7, 9, 11, 12).
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