
Cutis marmorata teleangiectatica congenita

Komorousová M., Pizinger K.

Dermatovenerologická klinika FN a LF UK PlzeÀ
pfiednosta prof. MUDr. Karel Pizinger, CSc.

Souhrn

Cutis marmorata teleangiectatica congenita

Cutis marmorata teleangiectatica congenita (CMTC) je vzácná, vût‰inou benigní, cévní malformace,
nejasné etiologie. B˘vá pfiítomna jiÏ pfii narození nebo vzniká v prvních t˘dnech Ïivota. Vûkem obvykle
dochází ke zlep‰ení. Vzácnû je popisována perzistující forma. Dívky b˘vají postiÏeny ãastûji neÏ chlapci.
Projevy jsou nejãastûji lokalizované asymetricky na trupu a konãetinách. Komplikací mÛÏe b˘t vznik vfie-
dÛ a impetiginizace. âastá je asociace s jin˘mi abnormalitami, nejãastûji jsou to poruchy psychomotoric-
kého v˘voje, epilepsie, hypotrofie a hypertrofie konãetin, oãní vady. Kauzální terapie není známa.

Na‰ím pacientem byl tfiímûsíãní chlapec s projevy na trupu a konãetinách, které byly pfiítomny pfii poro-
du, v dal‰ích dnech jiÏ nedocházelo ke zmûnû klinického nálezu.
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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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ÚVOD

Cutis marmorata teleangiectatica congenita (CMTC)
je vzácná, vût‰inou benigní cévní malformace nejasné
etiologie. V˘skyt je sporadick˘, vzácnû familiární.
Etiologie je nejasná.

Typická perzistující retikulární cévní kresba ãervené
aÏ lividní barvy b˘vá pfiítomna jiÏ pfii narození, vzácnûji
vzniká v prvních t˘dnech Ïivota. Nejãastûji jsou postiÏe-
ny konãetiny, trup, obliãej, hlava. Vzácnû jsou popisová-
ny generalizované formy. Vûkem dochází obvykle ke
zlep‰ení koÏního nálezu. Popisujeme pfiípad CMTC, kte-
rou jsme pozorovali pfii vy‰etfiení tfiímûsíãního chlapce.

POPIS P¤ÍPADU

Pacientem byl tfiímûsíãní chlapec, kter˘ byl na na‰í kli-
nice vy‰etfien na základû doporuãení pediatra, pro v˘raz-
nou cévní kresbu na horních i dolních konãetinách pozo-
rovanou jiÏ pfii porodu. Matka dítûte byla drogovû závis-
lá na pervitinu, poslední dávku uÏila v den porodu. Léãila
se pro sníÏenou funkci ‰títné Ïlázy, uÏívala Euthyrox.
Jednalo se o pátou rizikovou graviditu. Otec byl zdráv.

Porod probûhl doma ve 33. t˘dnu gravidity spontánnû
záhlavím. Porodní hmotnost byla 2 000 g, délka 45cm.
Novorozenec byl pfiedán do péãe neonatologÛ, ktefií dia-
gnostikovali adnátní hypotrofii. Vzhledem k rizikovému
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prostfiedí byla podána profylakticky antibiotika (genta-
mycin, ampicilin). V moãi byl zji‰tûn pervitin, ale dítû
nevykazovalo známky neonátálního abstinenãního syn-
dromu. Ostatní laboratorní vy‰etfiení byla v mezích
normy. Novorozenec byl vy‰etfien opakovanû ortopedem
a sledován kardiologem pro akcidentální ‰elest. JiÏ za
hospitalizace na neonatologickém oddûlení ve vûku 7 dnÛ
bylo provedeno ultrazvukové vy‰etfiení mozku bez pato-
logického nálezu. Ultrazvukové vy‰etfiení bfiicha proká-
zalo normální nález na ledvinách, slezinû, játrech. Kromû
Infadinu a Kanavitu chlapec neuÏíval trvale Ïádné léky.
Vzhledem k rodinné situaci byl pfiedán do péãe kojene-
ckého ústavu.

Objektivní koÏní nález ve vûku 3 mûsícÛ
Bûhem vy‰etfiení ve vûku 3 mûsícÛ jsme na dermato-

venerologické klinice pozorovali v˘raznou retikulární
cévní kresbu ãervenofialové barvy na obou horních
i dolních konãetinách a pfiilehl˘ch segmentárních ãástech
hrudníku s ostr˘m ohraniãením nad sternem – obrázky 1,
2 a 3. Zaznamenali jsme asymetrii konãetin, levá dolní
konãetina byla o 0,5 cm del‰í neÏ pravá a v˘raznû hypo-
trofická ve srovnání s pravou dolní konãetinou. Ostatní
koÏní nález byl fyziologick˘.

Diagnóza CMTC byla stanovena na základû klinické-
ho obrazu, histologické vy‰etfiení jsme neprovádûli.

V rámci vylouãení dal‰ích asociovan˘ch abnormalit
byla provedena následující vy‰etfiení: oãní vy‰etfiení
s nálezem odpovídajícím vûku, ortopedické vy‰etfiení
s normálním nálezem a neurologické vy‰etfiení se závû-
rem zpomalení psychomotorického v˘voje. Ultrazvukové
vy‰etfiení mozku a bfiicha bylo bez patologického nálezu.

V souãasnosti je chlapci 20 mûsícÛ, je pravidelnû sle-
dován neonatologem, neurologem, ortopedem a oãním
lékafiem. Dosud nebyla diagnostikována Ïádná z asocio-
van˘ch abnormalit. Zpomalen˘ psychomotorick˘ v˘voj
v˘raznû postoupil, neurolog konstatuje jen opoÏdûn˘
nástup fieãi. KoÏní nález zÛstal nezmûnûn, asymetrie kon-
ãetin je stacionární.

Obr. 1. PostiÏení na horní konãetinû a hrudníku.

Obr. 3. Celkov˘ pohled.

Obr. 2. PostiÏení na dolních konãetinách.

DISKUSE

Cutis marmorata teleangiectatica congenita je pomûr-
nû vzácná, obvykle benigní, nevoidní malformace krev-
ních koÏních cév, charakterizovaná v˘raznou retikulární
cévní kresbou pfiítomnou bezprostfiednû pfii porodu (3),
vzácnûji v prvních 2 letech Ïivota (9). Tuto klinickou jed-
notku poprvé popsal v roce1922 holandsk˘ pediatr van
Lohuizen, proto se také naz˘vá van LohuizenÛv syndrom
(14). Frekvence v˘skytu obecnû není známa. Vzhledem
k tomu, Ïe hlá‰eny jsou obvykle jen tûÏ‰í pfiípady
s asociovan˘mi malformacemi, mÛÏe b˘t v˘skyt ãastûj‰í,
neÏ je udáván, proto ani údaje o ãetnûj‰ím postiÏení dívek
nemusí b˘t správné.

Patogeneze CMTC zÛstává nejasná, nejspí‰e je multi-
faktoriální (3). Vût‰ina pfiípadÛ se vyskytuje sporadicky,
ojedinûl˘ je familiární v˘skyt, coÏ mÛÏe naznaãovat, Ïe
jde o chorobu s autozomálnû dominantním typem dûdiã-
nosti, s neúplnou penetrací. Popsána je také asociace
s fetálním ascitem (8) a zv˘‰enou hladinou matefiského
betachoriogonadotropinu (beta-hCG) (8).

Nacházíme typickou v˘raznou, retikulární, síÈovitou,
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cévní kresbu tmavû ãervené aÏ fialové barvy. Projevy
jsou trvalé, na rozdíl od fyziologické formy cutis marmo-
rata, která vzniká u zdrav˘ch dûtí pfii pobytu v chladném
prostfiedí. Pfii pláãi, fyzické aktivitû a vlivem chladu
dochází k jejímu zv˘raznûní. Nejãastûji b˘vají postiÏeny
dolní konãetiny, horní konãetiny, trup a obliãej. Pfii loka-
lizaci na trupu jsou zmûny ostfie ohraniãené, s vymizením
na bfii‰e (14). KÛÏe v okolí b˘vá rÛÏová nebo tlumenû
ãervená. PostiÏení b˘vá bûÏnû lokalizované, asymetrické,
ale mÛÏe b˘t i generalizované (13). PrÛbûh je variabilní,
u vût‰iny pfiípadÛ dochází ãasem ke zlep‰ení klinického
nálezu (3, 6), které je pfiiãítáno zesílení dermis
a epidermis vûkem. Komplikací mÛÏe b˘t vznik ulcerací
a sekundární impetiginizace. Pokud projevy CMTC pfie-
trvávají do dospûlosti, jsou ãasto spojeny se zv˘‰enou cit-
livostí na chlad, parestéziemi, vznikem vfiedÛ (7). Popsán
je také souãasn˘ v˘skyt s chladovou nebo chronickou
kopfiivkou (10).

Tato klinická jednotka se ãasto vyskytuje spolu
s jin˘mi v˘vojov˘mi vadami a vrozen˘mi malformacemi.
âetnost asociace je v literatufie udávána mezi 18–89 %
(3, 4). Nejãastûji je popisována tûlesná asymetrie postiÏe-
n˘ch konãetin, stejnû jako u na‰eho pacienta. Souãasnû se
mÛÏe najít dal‰í cévní malformace typu hemangiomu,
naevus flammeus, syndrom KlippelÛv-TrenaunayÛv, syn-
drom SturgeÛv-WeberÛv (5, 6). Z oãních komplikací jde
o kongenitální glaukom, pigmentace a odchlípnutí sítnice
(5, 11). Pomûrnû ãasté jsou neurologické anomálie: mak-
rocefalie, epilepsie, zpomalení psychomotorického v˘vo-
je, mentální retardace (1), aplasia cutis congenita, roz‰tûp
tvrdého patra. Mezi vzácné komplikace patfií kongenitál-
ní hypotyreóza, defekty dolních konãetin, skolióza páte-
fie, zpomalení rÛstu, syndaktylie, mikrognathie, mirocefa-
lie, hypospadie (2).

CMTC mÛÏe b˘t také souãástí dal‰ích syndromÛ. Jako
AdamsÛv-OliverÛv syndrom je oznaãován souãasn˘ v˘skyt
CMTC a aplasia cutis congenita, která je lokalizovaná ve
k‰tici spoleãnû s deformacemi dolních konãetin (5).

V rámci diferenciální diagnostiky musíme odli‰it fy-
ziologickou formu cutis marmorata, livedo reticularis,
neonatální lupus erythematosus, naevus anemicus,
naevus flammeus.

Diagnóza je obvykle stanovena na základû klinického
nálezu. V histologickém obrazu nacházíme dilataci kapi-
lár koria a podkoÏních vén, vzácnû cévní proliferaci (12).
Nález je nespecifick˘ a pro stanovení diagnózy neb˘vá
provedení koÏní biopsie pfiínosem.

V souãasnosti není známa Ïádná kauzální terapie.
Doporuãuje se nevystavovat chladu. O‰etfiení laserem
neb˘vá uãinné. V pfiípadû, Ïe dojde ke vzniku ulcerací, je
indikována léãba antibiotiky. NejdÛleÏitûj‰í je vylouãení
pfiítomnosti asociovan˘ch abnormalit. Prognóza je
v pfiípadû postiÏení kÛÏe obvykle pfiíznivá.
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