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Introduccién

La cutis marmorata telangiectasica congénita (CMTC) es
una infrecuente malformacion vascular cutinea que se ca-
racteriza por la presencia de un patron localizado o gene-
ralizado, casi siempre asimétrico, de maculas reticuladas
eritematosas o violiceas, presentes desde el nacimiento o
poco después de éste.

Pacientes y método

Estudio retrospectivo de 33 casos de CMTC diagnostica-
dos entre 1994 y 2007 en la consulta de dermatologia pe-
diatrica de nuestro hospital, recogiéndose datos clinicos y
evolutivos, y en algunos casos, otros examenes comple-
mentarios.

Resultados

El 51,5 % de los pacientes fueron mujeres. En el 87,9 %
de los casos las lesiones se observaron en el momento del
nacimiento. Todos los casos fueron esporadicos. En el
72,7 % la distribucion de las lesiones fue localizada, sobre
todo afectando a los miembros inferiores. Se apreciaron
anomalias asociadas en el 60,6 % de los casos, entre las que
destacaban las alteraciones cutianeas (14 casos); entre las
alteraciones extracutineas, presentes en 11 pacientes, des-
tacaron los trastornos troficos de los miembros. En nin-
gun caso se apreciaron alteraciones oftalmologicas o neu-
rolégicas. La mediana del tiempo de seguimiento fue de
14 meses. El 45 % de los pacientes mejors y en un caso se
objetivo la total resolucion de las lesiones cutaneas.

Conclusiones

La CMTC es una enfermedad malformativa con frecuen-
tes anomalias asociadas. Es conveniente realizar una ade-
cuada valoracion y seguimiento de los pacientes. Conside-
ramos necesaria la realizaciéon de una historia clinica
completa en la que se incluya una exhaustiva exploracién.
Si la enfermedad afectase a la cabeza deberian realizarse
exploraciones neurolédgica y oftalmologica. Generalmente,
el prondstico es bueno, y las lesiones cutianeas tienden a
mejorar o a desaparecer en la mayoria de los casos.
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CUTIS MARMORATA TELANGIECTATICA
CONGENITA. REVIEW OF 33 CASES

Introduction

Cutis marmorata telangiectatica congenita (CMTC) is an
uncommon congenital vascular malformation character-
ized by the presence of a localized or generalized pattern,
frequently asymmetrical, with reticulated, erythematous
or violaceous macules, present at birth or shortly there-
after.

Patients and method

Retrospective study of 33 cases of CMTC diagnosed be-
tween 1994 and 2007 in our hospital. Clinical and fol-
low-up data were recorded in all cases. In some patients
additional tests were performed.

Results

Most of the patients (51.5 %) were female. In 87.9 % of
the cases lesions were observed at birth. All the cases were
sporadic. CMTC was localized in 72.7 % of the patients, be-
ing distributed mainly over the lower limbs. Associated
anomalies were noted in 60.6 %, with predominance of
skin alterations (14 cases). Extracutaneous anomalies
were present in 11 patients, most commonly atrophy and
hypertrophy in the involved limbs. In none of the cases
were there ocular or neurological manifestations. The av-
erage follow-up time was 14 months. Improvement of the
lesions was observed in 45 %, and in one case there was
complete resolution.

Conclusions

CMTC is a malformative disease which is frequently as-
sociated with other abnormalities. An appropriate assess-
ment and follow-up of these patients is advisable. Per-
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forming a thorough medical history, including full physi-
cal examination is necessary. If the head is affected, ocular
and neurological examination should be performed. The
prognosis is generally good, with a tendency to improve-
ment or disappearance in most cases.

Key words:
Cutis marmorata telangiectatica congenita. Vascular
malformation. Dermatology.

INTRODUCCION

La cutis marmorata telangiectasica congénita (CMTC) es
una infrecuente malformacién vascular cutdnea caracte-
rizada por la presencia de un patrén localizado o gene-
ralizado, casi siempre asimétrico, de maculas reticuladas
eritematosas o violdceas que estin presentes desde el
nacimiento o poco tiempo después de éste.

Aunque descrita por primera vez en 1922 por la pedia-
tra holandesa Cato van Lohuizen!, no fue hasta 1973 que
se publicé el primer caso en Espafia®. Se han publicado
mas de 300 casos en todo el mundo, entre los que se in-
cluyen cuatro grandes series que incluyen a mis de
20 pacientes*0. En Espafa se han descrito hasta el mo-
mento unos 40 casos>37-13,

Su diagnostico es eminentemente clinico, aunque el
amplio espectro de las caracteristicas cutineas y extracu-
taneas de esta entidad es una frecuente fuente de confu-
siones, que se ve incrementada por sus numerosos siné-
nimos, como flebectasia generalizada'*, nevo vascular
reticular'> flebectasia congénita'®, livedo telangiectdsi-
cal’, livedo reticularis congénita'® y sindrome de Van
Lobuizen', aunque la mayoria de los autores prefiere uti-
lizar la expresion CMTC.

Resulta especialmente importante su frecuente asocia-
cién con otras anomalias, aunque la mayoria de éstas
son de cardcter leve.

Figura 1. Lesiones reticuladas eritematovioldceas presen-
tes al nacer caracteristicas de cutis marmorata
telangiectdsica congénita (CMTC). Esta pacien-
te, ademds, presenta un intenso dermografis-
mo (véase el muslo izquierdo).
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En este estudio describimos 33 casos de CMTC, lo que
constituye la mayor serie de casos descrita en castellano y
la tercera mayor serie global*>. En todos estos pacientes
se recogieron diferentes datos con los que se revisaron
sus caracteristicas clinicas y evolutivas, asi como las
anomalias asociadas, comparando los resultados con los
hallazgos descritos en la bibliografia cientifica.

PACIENTES Y METODO

Se ha realizado un estudio retrospectivo de 33 casos
de CMTC diagnosticados entre 1994 y 2007 en la consul-
ta de dermatologia pediitrica de nuestro hospital. El diag-
nostico fue clinico, aunque ademds se realizaron biop-
sias de las lesiones cutidneas en 8 casos. Clinicamente se
defini6 la CMTC como la presencia de un patron vascu-
lar macular reticulado relativamente fijo y visible en repo-
so, presente desde el nacimiento o poco después de éste
(fig. D.

A todos los pacientes se les realiz6 una historia clinica
completa, incluyendo un exhaustivo examen fisico. Se
recogieron los datos correspondientes a sexo, edad de
aparicion y de diagnéstico, antecedentes familiares, distri-
bucion, localizacion y extension de las lesiones, caracte-
risticas clinicas, resultado de las biopsias realizadas,
anomalias asociadas, tiempo de seguimiento y evolucion.
Se realizaron otras exploraciones traumatologicas, oftal-
molégicas, neurolégicas o cardiolégicas, asi como dife-
rentes pruebas de laboratorio en algunos pacientes segin
la localizaciéon de las lesiones y los hallazgos de la histo-
ria clinica.

RESULTADOS

En nuestro grupo de pacientes, 16 casos fueron mu-
jeres (51,5%). En 29 casos (87,9 %), las lesiones se evi-
denciaron al nacer; en los casos restantes se apreciaron
antes de los 6 meses de edad. La edad en el momento del
diagnéstico fue muy variable, con un rango que abarca
desde el nacimiento hasta los 18 anos (un caso). El
81,8% de los pacientes (27 casos) fue diagnosticado antes
de los 2 afios de edad y la mediana de edad en el mo-
mento del diagnéstico fue de 4 meses de vida. Todos los
casos fueron esporadicos.

En el 72,7% (24 casos) se observaron formas localiza-
das, la mayoria de las cuales afectaban a los miembros,
sobre todo los inferiores (18 casos); tan s6lo un paciente
tenia afectado sélo el tronco. Las lesiones afectaron a un
solo hemicuerpo en 22 pacientes (66,6 %), y entre los
11 casos de afectacion bilateral (33,3 %) ésta fue asimétri-
ca en nueve. Existia afectacion facial en 6 casos (18,2%),
siempre acompanada de CMTC en otras areas.

La extension de las lesiones se midi6 segun la tabla de
Lund y Browder para la evaluacién de la superficie cu-
tinea afectada por quemaduras en nifios, que dio como
resultado una media de superficie corporal afectada
del 29%.
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TABLA 1. Alteraciones asociadas

Nuamero de casos

Lesiones s6lo cutidneas 9
Lesiones solo extracutineas 6
Coexistencia de ambas lesiones 5
Total 20

TABLA 2. Otras alteraciones cutaneas

Numero de casos

Mancha “en vino de Oporto”

Figura 2. Atrofia cutanea sobre las lesiones de cutis mar- (nevo flammeus)
morata telangiectdsica congénita (CMTC). Angiomas cutdneos
Nevo anémico 2
Granuloma piégeno sobre las lesiones
oo .. . . de CMTC 2
En cuanto a las caracteristicas clinicas, s6lo un pacien-
~ X . . . Nevo sebaceo 1
te presento atrofia sobre el 4rea de piel afectada (fig. 2), y
- . . Manchas “café con leche” 1
en otro caso se observo ulceracion. El resto se conside-
“a » Dermografismo 1
raron formas “simples”.
Entre las biopsias de CMTC realizadas en ocho de los Lesiones cutdneas de lupus neonatal !
Total 14

casos, el hallazgo mis habitual fueron vasos ectasicos en
la dermis superficial; en cinco de estos pacientes los va- CMTC: cutis marmorata telangiectdsica congénita.
sos presentaban proliferacion, y en dos de ellos ésta se
extendia por toda la dermis.

En 20 pacientes (60,6%) existian anomalias asociadas TABLA 3. Alteraciones extracutaneas asociadas
(tabla 1), y se encontraron lesiones cutaneas asociadas en
14 casos (42,5%). En 12 casos (36,4 %) se observaron

Tipo de alteracion Numero de casos

anomalias extracutineas, y en 6 pacientes (18,2%) coe- Alteraciones troficas en tejidos subyacentes 7
xistian ambos tipos. el oot 2
Las manifestaciones cutineas asociadas mds frecuentes Ihiberclon conganila) Gle castes 1
(tabla 2) fueron de tipo vascular, apreciadas en 10 pa- Pebrdt ancligeo e
cientes (30,3 %): asi, en 4 pacientes se observaron nevos Conducto arterial persistente 1

Sflammeus (mancha “en vino de Oporto”), y en 2 pacien- Alteraciones analiticas compatibles
con lupus neonatal 1

tes, nevos anémicos. Asimismo, se apreciaron lesiones
angiomatosas tipo granuloma piégeno sobre las lesio-
nes de CMTC (ambas biopsiadas) en 2 pacientes, y en
otros 2 pacientes se aprecié un hemangioma infantil a
distancia de las lesiones de CMTC. Otras lesiones cuta-
neas coexistentes en algunos pacientes fueron dermo-
grafismo, nevo sebiaceo, manchas “café con leche” y le-
siones cutdneas de lupus neonatal.

Las manifestaciones extracutineas mis frecuentes (ta-
bla 3) fueron de tipo tréfico en los tejidos subyacentes,
presentes en 10 pacientes (30,3 %) (fig. 3). Hubo 3 casos
con hipertrofia del miembro afectado, 3 pacientes con
hipotrofia de éste y en un caso aislado de hipertrofia de
un hemicuerpo. Otros 3 pacientes presentaron dismetria
del miembro afectado sin mas afectaciones.

En 16 pacientes (48,5%) se realizé una valoracion oftal-
moldgica, y se incluyen los 6 casos con afectacion facial,

Sin que se encontraran alteraciones. No se apreciaron Figura 3. Dismetria de miembros infeﬁorespor hijjotroﬁa
alteraciones neuroldgicas en ninguno de los pacientes. del miembro inferior izquierdo.
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Figura 4. Cutis marmorata telangiectdsica congeénita
(CMTC) de distribucion generalizada.

El paciente con lupus neonatal presenté anemia, linfo-
citosis, hipertransaminasemia, hipocomplementemia y an-
ticuerpos antinucleares (ANA) y anti-Ro positivos.

Otras alteraciones aisladas fueron trombocitopenia au-
tolimitada al nacer (2 pacientes), conducto arterial per-
sistente, paladar ojival y luxacién congénita de caderas.

El tiempo de seguimiento fue muy variable, compren-
dido entre 6 semanas y 9 afios, con una mediana de
14 meses.

La evolucion se constaté mediante iconografia. Se apre-
ci6 mejoria en 15 pacientes (45,5%), y se comprobé la
desaparicion total de las lesiones en uno de ellos. Se
aprecié mejoria s6lo en 6 de 18 pacientes (33,3 %) con-
trolados durante menos de 2 afos, mientras que mejora-
ron 9 de 15 pacientes (60%) controlados durante mis de
2 anos, aunque esta diferencia no resulto ser estadistica-
mente significativa (prueba de la t de Student; p > 0,05%).

DiscusioN

La etiopatogenia de la CMTC se desconoce, aunque se
ha sugerido como posible origen un mosaicismo de algtin
gen letal’, siguiendo la teorfa de Happle?. A favor de ello
se encontrarian factores como el predominio de los ca-
sos esporadicos, la afectacion de ambos sexos, la distri-
bucion de las lesiones con patrén “en tablero de ajedrez”
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o segmentario, encontrindose a menudo un limite neto
en la linea media y la inexistencia de afectacién difusa
completa de la piel. Rogers y Poyzer sugirieron la posibi-
lidad de un factor teratogénico, y Bormann et al, la exis-
tencia de un defecto funcional en la inervacién vascular
cutdnea?!.

El diagnéstico es fundamentalmente clinico, y se ca-
racteriza por areas de piel con eritema reticulado de as-
pecto marméreo, cuya tonalidad varia entre el color rojo
palido hasta el violeta intenso (figs. 1, 3 y 4). El patrén
puede mostrar desde un reticulado fino hasta uno abiga-
rrado??. Las lesiones se aclaran a la vitreopresion, se acen-
tdan ante el frio y situaciones de estrés, y no desaparecen
con el calor®. Pueden encontrarse sobre estas lesiones
venas prominentes (flebectasia), telangiectasias, hiper-
queratosis e, incluso, trastornos tréficos (desde la atrofia
cutdnea hasta la ulceracién)32324) sobre todo en la piel
que recubre los codos y las rodillas, y pueden acompa-
farse de sangrado?.

El diagnéstico diferencial de esta entidad debe reali-
zarse con otras lesiones reticulares vasculares: el cutis
marmorata fisiologico, respuesta fisiolégica normal tras
un enfriamiento durante las primeras semanas de vida,
con un reticulo fino y un patrén simétrico sobre tronco y
extremidades, y que al contrario que el CMTC si desapa-
rece con el calor, pero que no serd nunca segmentario ni
se acompafari de atrofia ni ulceracién?22, La flebectasia
difusa (sindrome de Bockenheimer) es una malformacion
hamartomatosa progresiva que afecta a venas profundas,
con establecimiento gradual durante la infancia y dilata-
ciones venosas irregulares dolorosas que con frecuencia
afectan a un solo miembro?, La entidad que mas proble-
mas plantea en el diagnostico diferencial es el nevo flam-
meus. Esto ocurre especialmente en los primeros meses
de vida, en los que el CMTC puede parecer menos re-
ticulado* mientras que el nevo flammeus puede pre-
sentarse con un color mas claro de lo habitual y patrén
reticulado, pero habitualmente este Gltimo no autoinvolu-
cionari, sino que tendera a oscurecerse con el tiempo, lo
que permitird su distincién.

Debido a este amplio diagnéstico diferencial, en oca-
siones puede ser dificil considerar que un nifo tiene
CMTC, para lo cual la colaboracién del dermatélogo sera
fundamental.

Algunas series de casos indican un ligero predominio
de esta entidad en muijeres frente a varones (1,5:1)35:23.24,
aunque en la serie mas amplia y en otros estudios®?7, al
igual que en el nuestro, esta diferencia es minima.

Las lesiones de CMTC suelen estar presentes desde el
nacimiento en mis del 90% de estos pacientes>>24 aun-
que se han descrito casos que se han hecho evidentes
algiin tiempo después; es dificil confirmar esto en estu-
dios retrospectivos, al no saber con certeza si es que las
lesiones pasaron inadvertidas. En nuestros casos, casi el
90% de los pacientes presentaba las lesiones al nacer, y
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en los restantes la fecha de aparicion referida por la fa-
milia no fue mas alld de los 6 meses de vida.

La edad en el momento del diagnéstico es sefialada en
pocos estudios y, en los que lo hacen’, ésta fue (como en
nuestro estudio) muy variable.

Al igual que en nuestros pacientes, ninguno de los ca-
sos descritos en las grandes series*>24 tenia una historia
familiar de CMTC, aunque se han publicado casos fami-
liares con herencia autosémica dominante?$%.

La distribucién de las lesiones puede ser localizada o
generalizada (fig. 4), aunque nunca se ha descrito una
afectacion cutanea difusa completa. Al igual que noso-
tros, las series de casos®>24 coinciden en sefialar como lo-
calizacién mis frecuente los miembros inferiores, seguida
por tronco, cara y cuero cabelludo; raramente se ven
afectadas las plantas y las mucosas. En estas series la en-
fermedad localizada estaba presente en el 60-89% de los
casos (en nuestro estudio en el 72,7%). Cuando las lesio-
nes son bilaterales suelen ser asimétricas®4, al igual que
en nuestros casos. La tasa de afectacion facial en las series
que lo especifican es de hasta el 25%33, siempre coexis-
tiendo con la afectacién de otras localizaciones.

Aunque algunos autores consideran la atrofia cutinea
un rasgo primario de CMTC, para otros es una anomalia
asociada>?’. En nuestra opinion, atrofia y ulceracioén son
manifestaciones clinicas propias de la enfermedad. La ul-
ceracion es un hallazgo infrecuente? (s6lo uno de nues-
tros pacientes la presentaba), mientras que la atrofia se
describe en un mayor nimero de pacientes®. No esté cla-
ro si la extension de piel afectada se correlaciona con la
presencia de anomalfas asociadas y su potencial grave-
dad>?7, aunque en nuestro estudio dicha relacion no re-
sulto ser estadisticamente significativa.

Se describen pocos casos con biopsia en la bibliografia
y en éstos se observan hallazgos inespecificos; algunos
autores incluso no detectaron anomalia vascular alguna,
lo que sugiere que puede tratarse de una alteracion mas
funcional que anatémical243%, En nuestros pacientes, los
hallazgos mas frecuentes fueron un aumento del niimero
y del tamano de los capilares y de las vénulas en la dermis.

El porcentaje de pacientes afectados de CMTC con
anomalias asociadas es muy variable segin las series con-
sultadas (20-89 %)3-5:23:24.27. en nuestros pacientes este
porcentaje fue del 60,6% (20 casos), cifra similar a la re-
ferida por la otra gran serie de casos espanola’. Este alto
nimero de anomalias asociadas podria estar sesgado, ya
que muchos casos localizados sin alteraciones asociadas
evidentes no son remitidos al hospital y, por otro lado,
existe una clara tendencia a la publicacién de casos con
anomalias asociadas, en especial si éstas son graves???7,

Las anomalias asociadas con mayor frecuencia son asi-
metria corporal, anomalias vasculares (nevos flammeus
habitualmente) y anomalias oculares (glaucoma)?.

La asimetria puede deberse a trastornos troficos (atrofia
o hipertrofia) de los tejidos subyacentes, casi siempre en

los miembros afectados, 1o que se ha hallado en el
20-56% de los pacientes en diferentes revisiones3>23; en
nuestro estudio se encontraba en casi un tercio de los
pacientes (30,3 %). Es posible encontrar también casos
de hemihipertrofia corporal?, como sucedia en uno de
nuestros casos.

Las anomalias vasculares asociadas a CMTC son: an-
giomas planos (nevos flammeus), que se han comunica-
do con una frecuencia variable (0-37%)3->23. En nuestro
estudio (tabla 2) en el 18,2% de los pacientes aparecieron
estas lesiones en la misma 4rea cutdnea afectada por
CMTC o a distancia. Asimismo, existen solapamientos de
casos de CMTC con los sindromes de Klippel-Trenau-
nay-Weber y de Sturge-Weber?4. El nevo anémico aparece
también relacionado con CMTC*?7, como ocurri6é en dos
de nuestros pacientes. Se han descrito también casos de
tumoraciones vasculares asociadas, como proliferaciones
angiomatosas e incluso angioqueratomas®?’, asi como he-
mangiomas infantiles34. Estas asociaciones probablemen-
te representen una disfuncion en un mecanismo com-
partido del desarrollo vascular??. Entre nuestros casos
encontramos lesiones de tipo granuloma piégeno (ambas
estudiadas histolégicamente) sobre las lesiones de CMTC
en 2 pacientes, y hemangiomas infantiles a distancia en
otros 2 casos. Otras alteraciones vasculares asociadas des-
critas son varicosidades, malformaciones cerebrovascula-
res e, incluso, hipoplasia de vasos de gran calibre3!.

Otras alteraciones cutineas asociadas descritas son las
manchas mongolicas; esta asociaciéon se incluye entre las
facomatosis pigmentovasculares, y corresponde en con-
creto a la cesiomarmorata, anteriormente denominada
tipo V. También se han descrito asociaciones con nevos
congénitos y manchas “café con leche”#?7:32, En nuestra
serie un paciente presentaba una mancha “café con le-
che”, otro un nevo sebaceo y otro un claro dermografis-
mo, aunque por su frecuencia en la poblacién general
podrian ser simples coincidencias. La aplasia cutis ha sido
otra caracteristica observada, y su hallazgo obliga a des-
cartar que exista un sindrome de Adams-Oliver33, carac-
terizado por defectos esqueléticos congénitos del crineo
y de los miembros (hipoplasia), junto con lesiones de
CMTC en el 20% de los pacientes, y anomalias cardiacas
en otro 20 %%5.22,24,27,34

En cuanto al lupus neonatal asociado con la CMTC, se
han descrito 7 casos en la bibliografial3263536 y algunos
autores han llegado a afirmar que deberia realizarse el cri-
bado del lupus neonatal a todos los pacientes diagnosti-
cados de CMTC y de conectivopatia a sus madres. Una de
nuestras pacientes, de madre con anti-Ro positivos, pre-
sentd, tras fotoexposicion en el periodo neonatal, un cua-
dro de lesiones cutineas compatibles con lupus neonatal,
que se comprob6 mediante biopsia cutinea, y se objeti-
varon, ademas, titulos elevados de anti-Ro también en la
paciente. Un mes mas tarde ésta desarroll6 lesiones en
los miembros superiores e inferiores compatibles con

An Pediatr (Barc). 2008;69(6):557-64

561



Del Boz Gonzalez J et al. Cutis marmorata telangiectasica congénita

562

Figura 5. Evolucion favorable con desaparicion de las le-
siones.

CMTC. Las lesiones de lupus neonatal desaparecieron
3 semanas después, mientras que las lesiones de CMTC,
como es habitual en esta enfermedad, desaparecieron a
los 10 meses de vida.

Segun algunas publicaciones, la afectacion facial (espe-
cialmente periocular!®) podria asociarse con glaucoma
homolateral hasta en el 9,5% de los casos*102 aunque
en series de casos recientes3>, al igual que en la nuestra,
ninguno de los pacientes presentaba alteracion ocular al-
guna. Otras anomalias oculares descritas aisladamente
son estrabismo, esclerdticas azules, arteria hialoidea per-
sistente, pigmentacién granular de la retina, pequenos
discos 6pticos y atrofia del nervio 6ptico®>%7.

Entre los defectos esqueléticos se han descrito sindac-
tilia, displasia de cadera, escoliosis, macrocefalia, asime-
tria de crineo, micrognatia, osteoporosis generalizada y
paladar hendido. Entre nuestros casos (tabla 3) sélo apre-
ciamos un caso de paladar ojival. La sindactilia y la ma-
crocefalia en esta enfermedad obligan a descartar el sin-
drome de macrocefalia-CMTC, considerado una entidad
propia, en el que ambas manifestaciones (macrocefalia y
CMTC) suelen coexistir junto con otras alteraciones. La-
punzina et al’ realizaron una magnffica revision en la que
comprobaron que las anomalias mis frecuentemente aso-
ciadas en estos casos fueron macrocefalia, CMTC, asime-
tria corporal, macrosomia, hemangioma de labio y/o
philtrum, retraso del desarrollo, sindactilia de segundo-
tercer dedos, hidrocefalia, frente amplia, laxitud articu-
lar/hipermovilidad, hipotonfa, hemimegalencefalia, piel
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hiperelastica e hipertrofia del tejido subcutdneo. Existen
en la actualidad mas de 70 casos publicados que presen-
tan estas caracteristicas?122227,37-40,

Las alteraciones neurolégicas, sobre todo retraso psi-
comotor, se describen hasta en el 22% de los pacientes.
Nosotros no hemos estudiado a ningln paciente con al-
teraciones neurolégicas. En caso de hallarlas, podran
constituir un rasgo diagnéstico del sindrome macrocefa-
lia-CMTC3->2327, La mayorfa de las anomalias cerebrales
descritas son casos aislados de sindrome de Arnold-Chia-
ri, hidrocefalia, colecciones extraaxiales, agenesia de cuer-
po calloso, porencefalia, anomalias vasculares, defectos de
la migracién neuronal, ictus, atrofia cortinal o del nervio
6ptico, epilepsia o mielinizacién retardada®5.23:24.27.37.39,
Entre otras asociaciones infrecuentes se incluyen hipoti-
roidismo?, conducto arterial persistente, comunicacion in-
terventricular*27-3 y diversas alteraciones urogenitales, en-
tre las que destaca la hipospadia®30:40,

El pronéstico de la CMTC es generalmente bueno, aun-
que depende de las anomalias asociadas. La evolucion de
las lesiones cutineas suele ser favorable, y éstas mejoran
en el 42-46% de los pacientes segiin las series descritas®*
(fig. 5) y llegan a desaparecer en el 10-20%%°, lo que pa-
rece que sucede con mas frecuencia durante los primeros
2 afios de vida y cuanto menor sea la superficie afectada’,
aunque son frecuentes los casos persistentes323, Entre
nuestros casos, 15 de los 33 mejoraron (45,5%), y se
constaté un mayor porcentaje en los casos que habian
sido controlados durante mis tiempo; aunque sélo se
constato la resolucion total en un paciente, posiblemente
se deba a que algunos pacientes con resolucion de sus le-
siones dejaron de acudir a revisién. Por otra parte, inclu-
so en caso de mejoria de las lesiones cutdneas, la asime-
tria de los miembros (si existia) persistira?.

No existe un tratamiento especifico. En caso de ulcera-
cion de las lesiones, deberdn tratarse mediante curas lo-
cales. Las lesiones cutdneas persistentes podrian tratarse
con laser colorante pulsado, aunque la respuesta es va-
riable y no se ha descrito a largo plazo?!.

En conclusion, la CMTC es una anomalia benigna, cuyo
pronéstico depende de las anomalias asociadas; al ser
éstas habitualmente leves, el prondstico serd bueno en
general, y se acompanara de una tendencia a la mejoria o
a la desaparicién de las lesiones cutineas. El diagnéstico
es eminentemente clinico, y a menudo es suficiente con
tener una historia completa en la que se incluya un
exhaustivo examen fisico para descartar las posibles
anomalias asociadas, especialmente en la zona subyacen-
te a las lesiones cutineas. Las pruebas complementarias
deben reservarse para los casos en los que los hallazgos
clinicos lo indiquen. La biopsia cutdnea de las lesiones de
CMTC no esta indicada, puesto que los hallazgos serin
habitualmente inespecificos. El examen oftalmolégico y
neurolégico puede considerarse sistematico cuando el



Del Boz Gonzalez J et al. Cutis marmorata telangiectasica congénita

CMTC u otra malformacién vascular asociada afecten a la
zona facial, o ante sintomas que lo justifiquen. En caso de
que afecte a los miembros, deberia procederse a su me-
dicién, y un traumatélogo deberia realizar una valora-
cion si se observase la existencia de dismetria. Las escasas
anomalfas cardiolégicas descritas no justificarian la reali-
zacién de pruebas complementarias sistematicas si no se
aprecian anomalias en la exploracion. Por otra parte, con-
sideramos razonable el cribado de lupus neonatal Gnica-
mente en los casos de CMTC en los que la madre o el
neonato presenten anticuerpos positivos (anti-Ro/La/
UIRNP) o alguna sintomatologia indicativa de conectivo-
patia.
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