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Cutis marmorata telangiectasica congénita: presentacion de un paciente
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DeCS: enfermedades cutaneas vasculares, DeCS: skin diseases, vascular,
telangiectasia/congénito. telangiectasis/congenital.

Se conoce como cutis marmorata telangiectasica congénita a una malformacion vascular benigna
infrecuente, caracterizada por la presencia de parches localizados o generalizados, frecuentemente
asimétricos, con reticulacion, asociada en ocasiones a otras lesiones de la piel, y manchas
eritematosas o violaceas presentes al nacimiento o de forma temprana.?

Se describi6, por primera vez, por el pediatra Von Lohuizen en 1922, en Holanda, y desde
entonces se han informado alrededor de 100 casos en el mundo. En el afio 1970, Petrozzi present6
el primer paciente en los Estados Unidos.?

En ella, hay dilatacion de capilares y venas superficiales, que se aprecian tempranamente, el
reticulo de la piel es azul rojizo y, superficialmente, las lesiones se parecen al cutis marmolado
fisiolégico que se observa en los infantes normales, pero mucho mas marcadas y a menudo
limitadas a una sola extremidad o a ciertas regiones del tronco. A veces puede ser segmentario,
con clara linea de demarcacion entre la piel normal y la anormal.***®

En algunos infantes, parece hallarse subdesarrollado el tejido subcutaneo; una caracteristica
sobresaliente en el periodo neonatal son las ulceraciones sobre las bandas reticuladas.
Excepcionalmente, puede haber un crecimiento defectuoso del hueso y otras anomalias
congénitas, como atrofia e hipertrofia de los miembros, manifestaciones oculares y neurolégicas.
Puede estar asociado a otras enfermedades con anomalias vasculares, como el sindrome de
Sturge-Weber y el Klippel-Trenaunay-Weber.'?

Su diagndstico estéd dado por la clinica y el estudio anatomo-patoldgico (biopsia) si fuera necesario,
y no existe tratamiento especifico.*’

Se presenta un caso clinico infrecuente de un recién nacido atendido en el servicio de
Neonatologia del Hospital Universitario Ginecoobstétrico “Mariana Grajales” de Santa Clara, en el
afio 2012.
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Presentacion del paciente

Recién nacida, hija de madre adolescente de 15 afios de edad, serologia no reactiva, grupo y
factor A positivo, con antecedentes de salud, primera gestacion. Nacié de parto eutécico, a las 38,2
semanas de edad gestacional, peso de 2 400 g y puntaje de Apgar 8y 9.

Desde el nacimiento, se observan lesiones de la piel que, al examen fisico, se corresponden con:
maculas al inicio eritemato-violaceas y luego hipocromicas, localizadas en la extremidad inferior
izquierda, que adoptaron un aspecto jaspeado, con linea de demarcacion entre la piel normal y la
anormal. En el abdomen, aparecen maculas hipocrémicas reticuladas. Estas lesiones marmoladas
se intensificaban con el llanto o los cambios de temperatura ambiente (Figuras 1y 2).

Figura 1. Maculas eritemato-violaceas localizadas en la extremidad inferior izquierda, de aspecto
jaspeado.

Figura 2. Linea de demarcacioén entre la piel normal y la anormal.

Se realizaron examenes fisicos neurolégico, oftalmolégico y cardiovascular, que fueron normales.
Se efectuaron examenes complementarios y consulta interdisciplinaria entre neonatélogos,
angiodlogos y dermatélogos, cuya impresion clinica fue que se trataba de cutis marmorata
telangiectésica congénita. No se indica tratamiento médico especifico.

Se egresa a los 13 dias de nacido, con incremento de su curva de peso, y se le entrega turno de
seguimiento por consultas de riesgo neonatal y dermatologia pediatrica.
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Comentario

La enfermedad cutis marmorata telangiectasica congénita es una infrecuente afeccién cutanea
congénita que suele diagnosticarse desde los tres meses de nacido y hasta los dos afios de edad;
su incidencia real se desconoce y puede ser mas comun que lo informado. Su patogénesis no esta
bien definida y se considera multifactorial; se presenta de forma aislada.'®

No tiene relacién estadistica con el sexo y se ha descrito su asociacion con otras anomalias
congénitas, sobre todo neurolégicas y cardiovasculares.*®

El diagnéstico diferencial en el periodo neonatal debe realizarse con las malformaciones capilares,
el lupus eritematoso, cutis marmorata de origen fisiolégico, el livedo reticularis, los nevus, entre
otras infrecuentes.>®

Existen publicaciones académicas de estudios de 15 afios (1994-2007) en Espafa, en que la
enfermedad se diagnostic6 en 33 pacientes, mientras que en Cuba, segun la bibliografia
consultada, el primer informe encontrado data del afio 1985.2

Segun refieren dermatélogos expertos de la provincia de Villa Clara, no existen evidencias de
pacientes con esta entidad en los Ultimos afios.

Se trata de una malformacién congénita vascular infrecuente, benigna, presente desde el
nacimiento, y no tiene tratamiento médico especifico; su prondéstico es favorable, pues evoluciona
hacia la mejoria gradual, con resolucion parcial o completa al arribar a la adolescencia, fenémeno
que es atribuido a la maduracion de la piel.
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