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Souhrn

Cutis marmorata teleangiectatica congenita

Cutis marmorata teleangiectatica congenita (CMTC) je vzacna, vétsinou benigni, cévni malformace,
nejasné etiologie. Byva pritomna jiz pri narozeni nebo vznika v prvnich tydnech Zivota. Vékem obvykle
dochazi ke zlepSeni. Vzacné je popisovana perzistujici forma. Divky byvaji postizeny Castéji nez chlapci.
Projevy jsou nejcastéji lokalizované asymetricky na trupu a koncetinach. Komplikaci mize byt vznik vie-
dii a impetiginizace. Cast4 je asociace s jinymi abnormalitami, nej¢astéji jsou to poruchy psychomotoric-
kého vyvoje, epilepsie, hypotrofie a hypertrofie koncetin, o¢ni vady. Kauzalni terapie neni znama.

Nasim pacientem byl tFimési¢ni chlapec s projevy na trupu a koncetinach, které byly pritomny pfi poro-
du, v dalSich dnech jiz nedochazelo ke zméné klinického nalezu.
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Summary

Cutis Marmorata Teleangiectatica Congenita

Cutis marmorata teleangiectatica congenita (CMTC) is a rare, usually benign, vascular malformation of
unknown etiology. It is present at birth or shortly thereafter. Improvement with age is common. Persistent
form has been described rarely. Females are affected more commonly. The lesions are usually localized on
the trunk and limbs. Ulceration and impetiginization are the most common complications. The incidence of
associated abnormalities is high. The most frequent are psychomotor retardation, epilepsy, hypoplasia and
hypertrophy of the affected limbs and eye anomalies. There is no causal treatment of the disease.

Our patient was a 3-months-old boy with lesions on the trunk and limbs present at birth. No changes of
the clinical picture were observed in the postpartum period.
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UVOD

POPIS PRIPADU

Cutis marmorata teleangiectatica congenita (CMTC)
je vzdicnd, vétSinou benigni cévni malformace nejasné
etiologie. Vyskyt je sporadicky, vzacné familidrni.
Etiologie je nejasna.

Typické perzistujici retikuldrni cévni kresba Cervené
a7 lividni barvy byva pritomna jiZ pfi narozeni, vzacnéji
vznikd v prvnich tydnech Zivota. Nejcastéji jsou postiZe-
ny koncetiny, trup, oblicej, hlava. Vzicné jsou popisova-
ny generalizované formy. V€kem dochdzi obvykle ke
zlepSeni koZniho nélezu. Popisujeme ptipad CMTC, kte-
rou jsme pozorovali pii vySetfeni tfimési¢niho chlapce.

Pacientem byl tfimési¢ni chlapec, ktery byl na nasi kli-
nice vySetfen na zdkladé doporuceni pediatra, pro vyraz-
nou cévni kresbu na hornich i dolnich koncetinach pozo-
rovanou jiZ pfi porodu. Matka ditéte byla drogové zavis-
14 na pervitinu, posledni davku uZila v den porodu. Lécila
se pro sniZzenou funkci Stitné Zlazy, uZivala Euthyrox.
Jednalo se o patou rizikovou graviditu. Otec byl zdrav.

Porod probéhl doma ve 33. tydnu gravidity spontdnné
zahlavim. Porodni hmotnost byla 2 000 g, délka 45cm.
Novorozenec byl pfedin do péce neonatologt, ktefi dia-
gnostikovali adnatni hypotrofii. Vzhledem k rizikovému
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prostfedi byla poddna profylakticky antibiotika (genta-
mycin, ampicilin). V moci byl zjiStén pervitin, ale dité
nevykazovalo znidmky neondatdlniho abstinen¢niho syn-
dromu. Ostatni laboratorni vySetieni byla v mezich
normy. Novorozenec byl vySetfen opakované ortopedem
a sledovéan kardiologem pro akcidentalni Selest. Jiz za
hospitalizace na neonatologickém oddéleni ve véku 7 dnti
bylo provedeno ultrazvukové vySetfeni mozku bez pato-
logického nalezu. Ultrazvukové vySetfeni bficha proka-
zalo normdlni nalez na ledvinéch, slezinég, jatrech. Kromé
Infadinu a Kanavitu chlapec neuZival trvale Zadné 1¢éky.
Vzhledem k rodinné situaci byl preddn do péce kojene-
ckého ustavu.

Objektivni kozni nalez ve véku 3 mésicu

Béhem vySetfeni ve véku 3 mésict jsme na dermato-
venerologické klinice pozorovali vyraznou retikularni
cévni kresbu Cervenofialové barvy na obou hornich
i dolnich koncetinich a prilehlych segmentarnich ¢astech
hrudniku s ostrym ohrani¢enim nad sternem — obrdzky 1,
2 a 3. Zaznamenali jsme asymetrii koncetin, leva dolni
koncetina byla o 0,5 cm delSi neZ prava a vyrazné hypo-
trofickd ve srovndni s pravou dolni koncetinou. Ostatni
koZni nélez byl fyziologicky.

Obr. 1. PostiZeni na horni koncetiné a hrudniku.

Obr. 2. Postizeni na dolnich koncetinach.

Diagnéza CMTC byla stanovena na zakladé klinické-
ho obrazu, histologické vySetfeni jsme neprovadéli.

V rdmci vylouceni dalSich asociovanych abnormalit
byla provedena néasledujici vySetieni: oCni vySetfeni
s ndlezem odpovidajicim véku, ortopedické vySetfeni
s normdlnim nédlezem a neurologické vySeteni se zave-
rem zpomaleni psychomotorického vyvoje. Ultrazvukové
vySetfeni mozku a bficha bylo bez patologického nilezu.

V soucasnosti je chlapci 20 mésict, je pravidelné sle-
dovan neonatologem, neurologem, ortopedem a o¢nim
lékatem. Dosud nebyla diagnostikovdna Zadna z asocio-
vanych abnormalit. Zpomaleny psychomotoricky vyvoj
vyrazn€ postoupil, neurolog konstatuje jen opoZdény
néstup feci. KoZni nélez zlistal nezménén, asymetrie kon-
Cetin je staciondrni.

Obr. 3. Celkovy pohled.

DISKUSE

Cutis marmorata teleangiectatica congenita je pomér-
né vzacnd, obvykle benigni, nevoidni malformace krev-
nich koZnich cév, charakterizovand vyraznou retikularni
cévni kresbou pfitomnou bezprostfedné pfi porodu (3),
vzacnéji v prvnich 2 letech Zivota (9). Tuto klinickou jed-
notku poprvé popsal v rocel922 holandsky pediatr van
Lohuizen, proto se také nazyva van Lohuizenliv syndrom
(14). Frekvence vyskytu obecné neni zndma. Vzhledem
k tomu, Ze hlaSeny jsou obvykle jen téZSi piipady
s asociovanymi malformacemi, miZe byt vyskyt ¢astéjsi,
neZ je udavan, proto ani tdaje o CetnéjSim postiZeni divek
nemusi byt spravné.

Patogeneze CMTC zstdva nejasnd, nejspise je multi-
faktoridlni (3). VEtSina pfipadl se vyskytuje sporadicky,
ojediné€ly je familiarni vyskyt, coZ miZe naznaCovat, Ze
jde o chorobu s autozomalné dominantnim typem dédic-
nosti, s netiplnou penetraci. Popsdna je také asociace
s fetdlnim ascitem (8) a zvySenou hladinou matetského
betachoriogonadotropinu (beta-hCG) (8).

Nachézime typickou vyraznou, retikuldrni, sifovitou,




cévni kresbu tmavé Cervené aZ fialové barvy. Projevy
jsou trvalé, na rozdil od fyziologické formy cutis marmo-
rata, kterd vznikd u zdravych déti pfi pobytu v chladném
prostfedi. Pfi placi, fyzické aktivit€¢ a vlivem chladu
dochézi k jejimu zvyraznéni. NejCastéji byvaji postiZzeny
dolni koncetiny, horni koncetiny, trup a oblicej. Pfi loka-
lizaci na trupu jsou zmény ostfe ohrani¢ené, s vymizenim
na bfiSe (14). KiZe v okoli byva riZova nebo tlumené
Cervend. PostiZeni byva bézné lokalizované, asymetrické,
ale miZe byt i generalizované (13). Pribéh je variabilni,
u vétSiny piipadl dochdzi ¢asem ke zlepSeni klinického
ndlezu (3, 6), které je pri¢itino zesileni dermis
a epidermis vékem. Komplikaci miiZe byt vznik ulceraci
a sekundarni impetiginizace. Pokud projevy CMTC pfe-
trvavaji do dospélosti, jsou Casto spojeny se zvysenou cit-
livosti na chlad, parestéziemi, vznikem viedi (7). Popsan
je také soucasny vyskyt s chladovou nebo chronickou
kopftivkou (10).

Tato klinickd jednotka se Casto vyskytuje spolu
s jinymi vyvojovymi vadami a vrozenymi malformacemi.
Cetnost asociace je v literatufe udavana mezi 18-89 %
(3, 4). Nejcastéji je popisovéna télesnd asymetrie postiZe-
nych koncetin, stejné jako u naSeho pacienta. Soucasné se
muZe najit dalsi cévni malformace typu hemangiomu,
naevus flammeus, syndrom Klippeldv-Trenaunayav, syn-
drom Sturgetiv-Webertv (5, 6). Z o¢nich komplikaci jde
o kongenitélni glaukom, pigmentace a odchlipnuti sitnice
(5, 11). Pomérné Casté jsou neurologické anomélie: mak-
rocefalie, epilepsie, zpomaleni psychomotorického vyvo-
je, mentdlni retardace (1), aplasia cutis congenita, rozsStép
tvrdého patra. Mezi vzacné komplikace patii kongenital-
ni hypotyre6za, defekty dolnich koncetin, skolidza péte-
fe, zpomaleni rstu, syndaktylie, mikrognathie, mirocefa-
lie, hypospadie (2).

CMTC muZe byt také soucasti dalSich syndromu. Jako
Adamstv-Oliverv syndrom je oznacovan soucasny vyskyt
CMTC a aplasia cutis congenita, kterd je lokalizovand ve
kstici spolecné s deformacemi dolnich koncetin (5).

V ramci diferencidlni diagnostiky musime odliSit fy-
ziologickou formu cutis marmorata, livedo reticularis,
neonatdlni lupus erythematosus, naevus anemicus,
naevus flammeus.

Diagnoéza je obvykle stanovena na zaklad€ klinického
nédlezu. V histologickém obrazu nachdzime dilataci kapi-
lar koria a podkoZnich vén, vzacné cévni proliferaci (12).
Nalez je nespecificky a pro stanoveni diagnézy nebyva
provedeni koZni biopsie pfinosem.

V soucasnosti neni zndma 7adnd kauzdlni terapie.
Doporucuje se nevystavovat chladu. OSetfeni laserem
nebyva ucinné. V pfipadé, Ze dojde ke vzniku ulceraci, je
indikovéna 1é¢ba antibiotiky. NejduleZitéjsi je vylouceni
pfitomnosti asociovanych abnormalit. Prognéza je
v pfipadé postiZeni kiize obvykle piizniva.
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