PREVENTIVNA PEDIJATRIJA
Casopis UdruZenja za preventivnu pedijatriju Srbije

Prev Ped. 2025; 11(1-2): 68-70 PREVENTIVE PAEDIATRICS

Journal of the Association of Preventive Paediatrics of Serbia

Sazetak

Summary

Prikaz slu¢aja — Case Report
https://doi.org/10.46793/PP250216018D

CUTIS MARMORATA TELANGIECTATICA CONGENITA: PRIKAZ SLUCAJA
CUTIS MARMORATA TELANGIECTATICA CONGENITA: A CASE REPORT
Gordana Dordevi¢!, Biljana Markovi¢!, Ksenija Mileti¢!, Milica Staji¢', Tijana Boneva?

'Dom zdravlja Ni§, Odsek pedijatrije, Ni, Srbija
2Dom zdravlja ,Dr Ljubinko Dordevi¢”, Svrljig, Srbija

ORCID iD: Gordana Dordevi¢ https://orcid.org/0000-0002-2657-6177
Biljana Markovi¢ N/A
Ksenija Miletic N/A
Milica Stajic N/A
Tijana Boneva N/A

Uvod: Veoma retka urodena vaskularna malformacija - Cutis marmorata telangiectatica congenita, poznata i kao Van
Lohuizen sindrom, karakteriSe se prisustvom mrezastih vaskularnih promena u kozi plavo-ljubicaste boje u &ijoj su osnovi
kapilarne telangiektazije i, ponekad, prominentne povrSne vene. lako je ova malformacija poznata nesto viSe od jednog veka
i do 2019. godine opisano 485 slucajeva, njena etiologija jo$ uvek nije taéno definisana. Nasuprot tome, prognoza ove
vaskularne malformacije je dobra, s obzirom na to da promene “blede”, obiéno u uzrastu od dve godine, ali i pod uslovom da
nije pracena pridruzenim anomalijama.

Cili nam je da prikazemo ovakav slucaj, prvi put otkriven tokom dugogodiSnjeg rada sa pacijentima predskolskog uzrasta u
Domu zdravlja u Nisu.

Prikaz slu¢aja: Vaskularna malformacija, dijagnostikovana kao cutis marmorata telangiectatica congenita, locirana na levoj
nozi, pocev od sedalnog predela do donje Cetvrtine prednjeg predela potkolenice, odnosno petnog predela (pozadi), kao i na
levom slabinskom predelu leda jednog muskog odojéeta. U€injeni su svi preporuceni pregledi i nephodne konsultacije drugih
specijalista. Osim blage levo-desne razlike u obimu donjih ekstremiteta, nisu registrovane druge varijacije ili anomalije.
Zakljuéak: Nejasan uzrok i raritet ove vaskularne malformacije (cutis marmorata telangiectatica congenita), iako tranzitoran,
inspirisao je autora da istu prezentuje, o éemu svedoci njegovo prvo otkrie nakon 23 godine pedijatrijske prakse.

Kljuéne reci: novorodence, mramorna koza, kapilarne telangiektazije, urodena vaskularna malformacija, odojce

Introduction: A very rare congenital vascular malformation - Cutis marmorata telangiectatica congenita, also known as Van
Lohuizen syndrome is characterised by the presence of a bluish-violet reticulated. Although this malformation has been known
for over a century and 485 cases have been reported up to the year 2019, the aetiology is still not clearly understood. On the
contrary, the prognosis is good for this vascular malformation, as the changes usually ‘fade’ by the age of two, provided there
are no associated anomalies.

Our aim is to present such a case, which was seen for the first time during the long-term practice with pre-school patients at
the Health Centre in Nis.

Case report: The vascular malformation, diagnosed as cutis marmorata telangiectatica congenita, was located on the left
leg, from the gluteal region to the lower quarter of the anterior crural region, i.e. the calcaneal region (posterior), and on the
left lumbar region of the back in a male infant. All recommended tests and necessary consultations with other specialists were
carried out. Apart from a slight left-right difference in the circumference of the lower limbs, no other variations or abnormalities
were found.

Conclusion: The unclear cause and the rarity of this vascular malformation (cutis marmorata telangiectatica congenita),
although transient, inspired the author to present it, as it was her first discovery in 23 years of paediatric practice.

Keywords: Newborn, cutis marmorata, capillary telangiectasia, congenital vascular malformation, infant

uvobD

Urodena mramorna telangiektatiéna koza (cutis marmorata
telangiectatica congenita (CMTC)) je urodena vaskularna
malmalformacija, poznata, kako je citirano, i kao sindrom Van
Lohuizen (1). Obiéno je prisutna ve¢ na rodenju (2,3), ali su
opisani slu¢ajevi i sa kasnijom pojavom promena (1). Zasluga
za otkrice ove malformacije u 1922. godini, prema mnogim
autorima pripada koleginici (pedijatar) Cato van Lohuizen iz
Holandije (1-7). Malformaciju definiSu promene u vidu mre-
Zaste plavo-ljubiCaste vaskularne kozne $are, marmorizova-
nog izgleda, sa prisutnim telangiektazijama i povremeno pro-
minentnim venama (1,2). KoZa u predelu ovih promena moZe
biti normalna, eritematozna, atrofiéna ili ulcerisana. Inace,
CMTC moze biti generalizovana po celom telu (lice, skalp,

trup i ekstremiteti) ili lokalizovana na specifiénom delu tela,
kada najéeSce zahvata jedan ekstremitet (2,7). Ukoliko je
CMTC lokalizovana i prisutna unilateralno na abdomenu,
uvek postoji sredidnja demarkaciona linija preko koje prome-
ne ne prelaze (1,4,7-9). Donji ektremiteti su najéeSée zahva-
¢eni delovi tela. Jednako se javlja i kod muskog i kod Zenskog
pola (3,7,8,10,11). Etiologija jo§ uvek nije tacno definisana
(1,5,6,9—-12). Prema Bui et all., do 2019.god. prijavljeno je
485 slu¢ajeva [10]. Dijagnoza se postavlja na osnovu klini¢-
kog izgleda promena, dok histopatolo$ki nalaz nema znacaj-
nu ulogu (1-3,8,9,11-13). Kako navode autori (1,3,9,10),
radi lakSeg postavljanja CMTC dijagnoze, Kienast i Hoeger
su 2009. god. predloZili odredene kriterijume: 3 glavna krite-
rijuma — kongenitalni retikularni eritem, odsustvo venektazija
i nereagovanje na lokalno zagrevanje, kao i 5 "manjih” krite-
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rijuma - bledenje eritema u roku od dve godine, telangiekta-
zije unutar zahvacenog podru¢ja, mrlje crnog vina van pod-
ruéja zahvacenog CMTC, ulceracija unutar zahvaéenog pod-
ruéja i atrofija koZe unutar zahvacenog podruéja. Za dijagno-
zuU je potrebno da budu ispunjena sva tri glavna i dva od pet
manjih kriterijuma. Ova malformacija moze biti udruZena sa
drugim anomalijama, kao $to su hipertrofija ili atrofija zahva-
¢enog ekstremiteta, angiokeratomi, hemangiomi, ulceracije,
oc¢ne anomalije, glaukom, neuroloSke abnormalnosti, makro-
cefalija i sindaktilija (1,3,7—11,13). Dokazano je da su kutana
atrofija i ulceracija najéeSce kozne anomalije udruzene sa
CMTC (6,7,11). Diferencijalno dijagnosti¢ki, CMTC trebalo bi
razlikovati od fiziolodki mramorne koZze, &ije promene nestaju
pri lokalnom zagrevaniju istih (1,3,7,8,12). Ova malformacija
ima dobru prognozu u velikom broju slu¢ajeva, pogotovu ako
je lokalizovana promena, sa poboljSanjem do uzrasta od 2

PRIKAZ SLUGAJA

U pitanju je musko odojce, rodeno u terminu, sa telesnom
masom 3.62 kg, telesnom duzinom 54 cm, APGAR (score)
skorom 9. Prvog dana po rodenju laboratorijski nalazi krvne
slike su bili: CRP 2.9, Le 30.9, Er 5.56, Hg 187, Hct 0.56 i Tr
303. Ponovljeni laboratorijksi nalazi za 2 dana su bili: CRP
2.1,Le 14.6, Er 5.46, Hg 178 i Tr 231.0dmah po rodenju bile
su prisutne promene koje su odgovarale CMTC lokalizova-
nog tipa, s obzirom na to da su evidentirane duzinom levog
donjeg ekstremiteta, viSe sa prednje strane, ali i na gluteal-
nom predelu, kao i levom lumbalnom predelu leda. Prvi preg-
led pedijatra u primarnoj zdravstvenoj zastiti u¢injen je u uz-
rastu odojéeta od mesec dana. Pri tom pregledu uoCene su
tamno crveno-ljubi¢aste promene u vidu mreze sa izrazenom
depresijom koZe iznad promena na donjem levom ekstremi-
tetu, najvise izraZzene u predelu oko kolena. Sli¢ne promene

godine Zivota (1-3,6,13). bile su prisutne i na levom glutealnom i levom lumbalnom pre-

delu, gde nisu prelazile preko zadnje sredinje linije (Slika 1).

Slika 1. Urodena vaskularna malformacija koze - cutis marmorata telangiectatica congenita u uzrastu od 1 — 7 meseci jednog
odojéeta muskog pola. Mramorna telangiektatiéna koza levog lumbalnog predela i levog donjeg ekstremiteta, koje su
oznacene trima strelicama; desni lumbalni predeo i desni donii ekstremitet su bili bez koznih promena; u uzrastu od 1 meseca
(A). IzraZenije koZne promene evidentirane su na prednjoj strani levog ekstremiteta, naro€ito na kolenom predelu; uzrast
odojéeta 2 meseca (B). Uporedna slika prednjih kolenih predela i potkolenica oba ekstremiteta, sa i bez koznih promena u
uzrastu od 3 meseca (C). Uporedna slika prednjih kolenih predela i potkolenica oba ekstremiteta, sa i bez koZnih promena sa
7 meseci. Promene na kozi levog ekstremiteta su znatno izbledele, atrofija koZe iznad promena je manje izrazena (D).
Figure 1. Marbled telangiectatic skin of the left lumbar region and left lower extremity indicated by three arrows; the right
lumbar region and right lower extremity had no skin changes; at the age of 1 month (A). More pronounced skin changes were
noted on the anterior aspect of the left limb, particularly around the knee; infant age 2 months (B). Comparison of the anterior
knee regions and lower legs of both limbs, with and without skin changes at the age of 3 months (C). Comparison of the
anterior knee regions and lower legs of both limbs, with and without skin changes with 7 months. Changes in the skin of the
left limb are significantly faded, the skin atrophy above the changes is less pronounced (D).
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Nisu uoCene promene na koZi drugih delova tela, niti pri-
druzene anomalije. Odojce je pregledano od strane plastic-
nog hirurga koji je potvrdio dijagnozu - CMTC i savetovao
dalje pracenje. Deciji fizijatra je ucinio merenje donjih ekstre-
miteta u uzrastu odojéeta od 10 meseci, pri &emu je u obimu
levi ekstremitet u predelu potkolenice i natkolenice bio za
0.5cm manji u odnosu na desni ekstremitet. Nije postojala
razlika u duzini donjih ekstremiteta. Motoricki razvoj je odgo-
varao uzrastu. U ovom uzrastu odojceta vec je bilo primeéeno
znacajno povlagenje promena, u smislu da su iste bile blede,
dok je koZa iznad promena bila blago atrofi¢na. Nalazi nakon
pregleda onog dna i visine o¢nog pritiska su bili uredni.
Ultrazvuk abdomena i endokranijuma su takode bili urednog
nalaza. Trudno¢a majke je bila bez komplikacija, a nije bilo
podataka o sliénim ili drugim vaskularnim malformacijama u
porodici.

ZAKLJUCGAK

Opisan je slu¢aj muskog odojceta sa CMTC sa kojim smo se
sreli u radu u primarnoj pedijatrijskoj praksi. S obzirom na to
da se definiSe kao retka vaskularna malformacija, osecali
smo profesionalnu obavezu da prikazemo ovaj slu¢aj. Nas
pacijent je ispunjavao sva tri glavna kriterijuma — kongenitalni
retikularni eritem, odsustvo venektazija i nereagovanje na lo-
kalno zagrevanje, i tri od pet tzv. manjih kriterijuma — bledenje
eritema u roku od dve godine, telangiektazije unutar zahva-
¢enog podrudja i atrofija koze unutar zahvacenog podrucja ,
tako da je dijagnoza CMTC mogla biti potvrdena. Pacijent je
imao lokalizovani oblik CMTC, pri ¢emu su bili zahvaéeni levi
donii ekstremitet i levi lumbalni predeo. Promene nisu prela-
zile zadnju sredisnju liniju trupa. Nije bilo pridruZzenih anoma-
lja. U uzrastu od 10 meseci promene su se zna¢ajno povukle,
bilo je blage asimetrije donjih ekstremiteta u obimu, aline i u
duzini ekstremiteta. Ova vaskularna malformacija, naro€ito
lokalizovani oblik, ima dobru prognozu, ali je potrebno multi-
disciplinarno sagledavanje pacijenta od strane pedijatra, der-
matologa, oftalmologa i, eventualno, ortopeda.

Pristanak: Pisana saglasnost je dobijena od roditelja da se fotogra-
fije deteta kao i kliniCke informacije mogu publikovati u ¢asopisu.
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Roditelji su obavesteni da nece biti objavljena njihova imena, niti ini-

cijali i da ce se zaétiti deciji identitet i lik.
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