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ABSTRACT

Congenital Cutis Marmorata Telangiectasia: Four Case Review

Congenital Cutis Marmorata Telangiectasia (CCMT) is a skin vascular malformation of low fl ow compromi-
sing venous and capillary vessels. Of unknown origin, it shows in an estimated 1/3 000 births. In over 90% 
of cases it can be seen since birth, although it can appear on the fi rst few days after. Clinical manisfestation 
includes poorly defi ned reticular erythematopurpureal maculae, frequently associated to areas of segmental, 
asymetric skin atrophy, most often seen in the lower extremitie. The diagnosis is mostly clinical, important to 
make as it is associated in 30% of cases to other congenital abnormalities. No specifi c treatment is required, 
with spontaneous resolution. Prognosis is good, depending on the associated malformations.  Four patients are 
described in this paper, as a reminder of the clinical entity.
(Key words: Congenital cutis marmorata telangiectasia, vascular malformation, congenital abnormalitie).
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RESUMEN

El Cutis Marmorata Telangiectático Congénito (CMTC) es un tipo de malformación vascular cutánea de bajo 
fl ujo que compromete vasos capilares y venosos. Su causa es desconocida y tiene una incidencia estimada de 
1/3 000 recién nacidos. En más del 90% de los casos se presenta desde el nacimiento. Sin embargo, también 
puede aparecer en los primeros días de vida. Clínicamente se observan máculas eritematovioláceas, de aspecto 
reticulado, de bordes mal defi nidos, asociado frecuentemente a zonas de atrofi a cutánea, de distribución seg-
mentaria, asimétricas. Se ubican de preferencia en las extremidades, siendo las inferiores las más afectadas. 
El diagnóstico es fundamentalmente clínico y su importancia radica en que aproximadamente el 30% de los 
casos se asocia a otras anomalías congénitas, la mayoría de carácter leve. No tiene un tratamiento específi co, 
ya que evoluciona en poco tiempo a la resolución en forma espontánea. El pronóstico es generalmente bueno, 
aunque depende de las anomalías asociadas. En este artículo se presentan cuatro pacientes cuya historia clínica 
es compatible con este diagnóstico, para dar a conocer esta entidad clínica a los pediatras.
(Palabras clave: Cutis marmorata telangiectático congénito, anomalía vascular).
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 CASO CLÍNICO 
 CLINICAL CASE
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Introducción

Las lesiones vasculares de la infancia son 
anomalías cutáneas que se producen por erro-
res en la vasculogénesis y que dan como re-
sultado diferentes manifestaciones clínicas. Se 
clasifi can según criterios clínicos, radiológicos 
e histológicos en tres grupos: tumores, malfor-
maciones y dilataciones vasculares.

Las malformaciones vasculares congénitas 
de la piel son anomalías causadas por una alte-
ración en la morfogénesis de los vasos ocurri-
dos probablemente entre la cuarta y décima se-
mana de vida intrauterina. Se caracterizan por 
estar presentes desde el nacimiento y crecer en 
forma proporcional al crecimiento del niño.

Pueden clasifi carse según el vaso predomi-
nante, afectando a cualquier rama vascular ya 
sea capilar, arterial, venosa o linfática. Tam-
bién se clasifi can según  las características del 
fl ujo, dividiéndose en lesiones de alto y bajo 
fl ujo. Las lesiones de alto fl ujo son de origen 
arterial o arteriovenoso, y las de bajo fl ujo 
comprometen vasos capilares, venosos y/o 
linfáticos, observándose combinaciones de los 
diferentes tipos. Además, clínicamente pueden 
presentarse como lesiones aisladas o asociadas 
a otras malformaciones, conformando diferen-
tes síndromes.

El Cutis Marmorata Telangiectático Con-
génito (CMTC) es un tipo de malformación 
vascular cutánea de bajo fl ujo que compro-
mete vasos capilares y venosos. Su causa es 

desconocida y tiene una incidencia estimada 
de 1/3.000 recién nacidos, con un leve predo-
minio en el sexo femenino. En más del 90% 
de los casos se presenta desde el nacimiento. 
Sin embargo, también puede aparecer en los 
primeros días de vida1.

Un alto porcentaje de casos se asocia a 
otras anomalías congénitas y en este contex-
to representa un importante desafío para el 
profesional, ya que su diagnóstico adecuado 
y oportuno permitirá orientar adecuadamente 
el estudio y por otra parte permitirá informar 
a los padres acerca del pronóstico de la enfer-
medad.

Presentamos un estudio retrospectivo des-
criptivo de cuatro casos de CMTC, diagnosti-
cados entre los años 2001 y 2009  en la Unidad 
de Dermatología del Hospital Luis Calvo Mac-
kenna. El objetivo de este artículo es exponer  
a la comunidad pediátrica las características 
clínicas que permiten identifi car esta patolo-
gía. 

Casos Clínicos (Tabla 1)

Caso Clínico Nº 1
Lactante de 3 meses de edad, de sexo mas-

culino, sin antecedentes mórbidos de impor-
tancia. Consulta por máculas planas de color 
violáceo asociadas a atrofi a del tejido celular 
subcutáneo circundante, que se observan desde 
el nacimiento y comprometen completamente 

Tabla 1. Resumen hallazgos clínicos

Edad de inicio Sexo Cuadro clínico    Ubicación Lesiones asociadas

Recién Nacido Masculino Máculas violáceas, con atrofi a 
en tejido celular subcutáneo 
circundante

Extremidad superior derecha,   
zona pectoral y deltoídea 
derecha, fosa lumbar derecha 
hasta la línea media 

No

Recién Nacido Femenino Máculas rosadas hipopigmen-
tadas de aspecto reticulado

Región antero medial del 
muslo y pierna derecha

No

Recién Nacido Femenino Máculas de color rojo inten-
so, de aspecto marmóreo con 
atrofi a importante

Extremidad superior e inferior 
izquierda

Mancha mongólica en hom-
bro derecho; Mancha café 
con leche en abdomen

Recién Nacido Femenino Máculas violáceas de aspecto 
reticulado

Extremidad inferior izquierda Mancha salmón en párpado 
superior izquierdo; Mancha 
café con leche en pierna 
izquierda
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extremidad superior derecha, zona pectoral y 
deltoídea y fosa lumbar ipsilateral, extendién-
dose hasta la línea media, donde bruscamente 
se interrumpen. Además, presenta una lesión 
similar en extremidad inferior izquierda, com-
prometiendo zona del muslo y disminución del 
perímetro del brazo derecho y del tamaño de 
la mano derecha. Los padres refi eren que las 
lesiones se han tornado menos notorias con el 
paso de los días (fi gura 1).

Caso Clínico Nº 2
Lactante de 1 mes de edad, de sexo feme-

nino, sin antecedentes mórbidos de importan-
cia. Desde el nacimiento presenta máculas ro-
sadas e hipo pigmentadas de aspecto reticula-
do en región antero medial del muslo y pierna 
derechos, asociado a atrofi a leve en algunas 
zonas de la lesión. El color de la lesión se in-
tensifi ca con el frío y se hacen más notorias 
en bipedestación. No presenta asimetría del 
grosor y largo de las extremidades. La radio-
grafía y ecografía doppler de la extremidad 
comprometida resultaron normales. Fue dada 
de alta a los 4 años, con escasas lesiones y 
con disminución notoria de la coloración de 
éstas.

Caso Clínico Nº 3
Lactante de 10 meses de edad, de sexo fe-

menino, sin antecedentes mórbidos de impor-
tancia. Desde el nacimiento presenta exten-
sas máculas de color rojo intenso de aspecto 

marmóreo, asociadas a atrofi a, ubicadas en 
extremidad superior e inferior izquierdas, con 
adelgazamiento importante del grosor del bra-
zo izquierdo. Además, se observan dos man-
chas mongólicas en el hombro y región lumbar 
del lado derecho y una mancha café con leche 
en el abdomen. La radiografía y ecografía do-
ppler de las extremidades comprometidas y  
la ecografía lumbosacra fueron normales. En 
controles al año, dos y tres años, se observó 
atenuación de las lesiones y recuperación de la 
simetría del grosor de las extremidades, man-
teniendo sólo pequeñas máculas reticuladas 
rojizas que desaparecen a la compresión. Fue 
dada de alta a los 4 años.

Caso Clínico Nº 4
Lactante de 2 meses de edad, de sexo fe-

menino, sin antecedentes mórbidos de impor-
tancia. Desde el nacimiento presenta máculas 
violáceas de aspecto reticulado en extremidad 
inferior izquierda. Presenta además una má-
cula salmón en el párpado superior izquierdo 
y una mancha café con leche en la extremidad 
inferior izquierda. Los padres observan ate-
nuación de las lesiones con el paso de los días 
(fi gura 2).

Figura 1. Caso clínico Nº 1. Mácula color violáceo con atro-
fi a del tejido subcutáneo circundante, en extremidad supe-
rior derecha.

Figura 2. Caso clínico Nº 4. Mácula violácea 
de aspecto reticulado, en extremidad inferior 
izquierda.



244 Revista Chilena de Pediatría - Mayo-Junio 2010

Cuadro Clínico

En el CMTC se observan máculas eritema-
tovioláceas, de aspecto reticulado, de bordes 
mal defi nidos, asociadas frecuentemente a zo-
nas de atrofi a cutánea, de distribución segmen-
taria, asimétricas. Se ubican de preferencia en 
las extremidades, siendo las inferiores las más 
afectadas. También puede observarse compro-
miso del tronco y la cabeza, y es poco frecuen-
te en  mucosas, palmas y plantas2-4. 

Por otra parte, se observa que el color de 
las lesiones se  intensifi ca con el frío, el ejerci-
cio y el llanto, y se atenúa con la compresión, 
mientras que el aumento de la temperatura no 
produce cambios en la coloración. Sobre és-
tas lesiones, pueden aparecer otras tales como 
telangectasias, hiperqueratosis y fl ebectasia, 
además de trastornos de la simetría y períme-
tro de las extremidades comprometidas, sobre 
todo en la piel de los codos y las rodillas. Una 
de las principales características de esta pato-
logía es que las lesiones cutáneas evolucionan 
a la resolución en forma espontánea. 

Diagnóstico

El Diagnóstico es fundamentalmente clíni-
co. Los estudios complementarios deben reser-
varse para los casos en los que los hallazgos 
clínicos lo ameriten. El estudio histológico no 
está indicado ya que es inespecífi co. 

La importancia del diagnostico radica en 
que aproximadamente el 30% de los casos 
se asocia a otras anomalías congénitas, tales 
como alteraciones  músculo esqueléticas, ocu-
lares y cutáneas1,5. Sin embargo, la mayoría de 
estas son de carácter leve. La anomalía muscu-
lo esquelética más frecuente es el aumento o 
disminución del perímetro de las extremidades 
comprometidas, presentándose también fi sura 
palatina, micrognatia, dientes distrófi cos y ma-
crocefalia. En cuanto a las anomalías cutáneas, 
las que se observan con mayor frecuencia son 
el Nevus Flammeus, Aplasia Cutis Congénita, 
Hemangiomas, Manchas Café Con Leche y 
Manchas Mongólicas. Por otra parte, el Glau-
coma Congénito es la anomalía ocular asocia-
da descrita con mayor frecuencia1,3,4,6.

Diagnóstico Diferencial
El Diagnóstico Diferencial debe incluir 

otras lesiones que se presentan con aspecto 
reticulado, tales como el Cutis Marmorata Fi-
siológico del recién nacido, Nevus Flammeus, 
lesiones precursoras de hemangiomas de la in-
fancia y Lupus Eritematoso Neonatal1.

El Cutis Marmorata Fisiológico del recién 
nacido se presenta como respuesta a la hipo-
termia, observándose máculas de aspecto re-
ticulado y de distribución simétrica, princi-
palmente en el tronco y en las  extremidades. 
Además, el color de las lesiones se atenúa con 
el aumento de la temperatura y no hay atrofi a 
en la piel comprometida, características que lo 
que lo diferencian del CMTC.

El Nevus Flammeus se presenta como una 
mácula rojiza, bien delimitada, de ubicación 
unilateral, cuya coloración no se atenúa con el 
paso de las semanas, y a diferencia de la atro-
fi a observada en el CMTC, evoluciona con los 
años a la hipertrofi a.

En el Lupus Eritematoso Neonatal se des-
cribe un eritema de aspecto reticulado, prin-
cipalmente de ubicación facial y distribución 
simétrica, acompañado de telangectasias y 
atrofi a de la piel circundante. 

Por otro lado, en algunas anomalías genéti-
cas tales como Trisomía 21, Síndrome de Cor-
nelia de Lange y Homocistinuria, se observan 
tenues máculas eritematosas congénitas con 
patrón reticular.

Es importante mencionar que el CMTC 
puede asociarse a otras malformaciones con-
génitas conformando diferentes síndromes. 
Ejemplos de esto son el Síndrome de Adams 
Oliver y el Síndrome Macrocefalia- CMTC.

El Síndrome de Adams Oliver (CMTC con 
Aplasia Cutis) es un síndrome de herencia au-
tosómica recesiva que se manifi esta con gran 
variabilidad clínica. Sus principales caracterís-
ticas son la presencia de  aplasia cutis del cue-
ro cabelludo y  malformaciones de los  brazos, 
piernas y dedos de las manos y pies. El 20% 
de los casos presentan  Cutis Marmorata Telan-
giectático, que regresa espontáneamente en los 
primeros años de vida. El diagnóstico es funda-
mentalmente clínico, y se confi rma con estudio 
de imágenes que muestran las malformaciones 
esqueléticas. No tiene tratamiento específi co.
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El Síndrome Macrocefalia-CMTC es un 
cuadro caracterizado por la presencia de macro-
cefalia y Cutis Marmorata  de localización nasal 
y en el surco de la  línea media del labio superior 
(fi ltrum), en relación a la ubicación de los ma-
melones frontonasal y nasal medial durante el 
desarrollo embrionario de la cara. Estos signos 
pueden asociarse a macrosomía fetal, asimetría 
de las extremidades inferiores, sindactilia del 
segundo, tercero y/o cuarto ortejo, retraso del 
desarrollo psicomotor leve a moderado y ano-
malías del tejido conectivo, tales como hiper-
laxitud cutánea e hiperextensibilidad articular. 
Al igual que el Síndrome de Adams Oliver, 
tampoco tiene tratamiento específi co.

Tratamiento y Pronóstico

No existe un tratamiento específi co para 
esta patología, ya que las lesiones evolucionan 
espontáneamente a la resolución en un 90% de 
los casos durante los dos o tres primeros años 
de vida1. Por lo tanto, el pronóstico es general-
mente bueno, aunque depende de las anoma-
lías asociadas.

Se ha planteado que las lesiones cutáneas 
persistentes podrían tratarse con láser de colo-
rante pulsado, aunque la respuesta es variable 
y aún no ha sido analizada en el largo plazo1,7,8.

Comentarios

El CMTC es una enfermedad benigna, 
poco frecuente y, en general, de buen pronós-
tico; su diagnóstico es eminentemente clínico 
y a menudo es sufi ciente una historia clínica 
completa y un exhaustivo examen físico para 
descartar las posibles anomalías asociadas. 

Queremos destacar la importancia de tener 
presente este diagnóstico cuando nos enfren-
tamos a un recién nacido con lesiones reticu-
ladas eritematovioláceas, principalmente para 
realizar un buen diagnóstico diferencial y 
orientar el estudio complementario en caso de 
ser necesario. Un buen diagnóstico inicial es 
importante para informar adecuadamente a los 
padres acerca de la naturaleza y evolución de 
estas lesiones.
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