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Resumo: INTRODUCAO: Cutis Marmorata Telangiectésica Congénita (CMTC) é uma rara malformag&o
vascular cuténea, com aproximadamente 300 casos descritos na literatura. Este relato objetiva
descrever caso de CMTC associada a malformagédo cerebrovascular, com poucas descri¢cdes na
literatura. DESCRICAO DO CASO: Menino de oito anos, apresenta eritema reticular congénito
em dorso, membro superior e hemiface direitos. Aos trés anos, apresentou crise convulsiva focal
com evolugdo para convulsdo bilateral. Evoluiu com desvio a esguerda de rima labia,
hemiparesia direita, perda progressiva da marcha e afasia. Ressonancia Magnética de encéfalo e
Arteriografia sugeriram Acidente Vascular Encefdico (AVE) e Arterite de Moya-Moya.
Associando-se achados clinicos e imaginologicos, B.A.D.M. foi diagnosticado com Cutis
Marmorata Telangiectasica Congénita e Arterite de Moya-Moya. DISCUSSAO: Cutis
Marmorata Telangiectasica Congénita (CMTC) é uma malformagéo vascular incomum, descrita
como padrdo de eritema reticular (generalizado ou localizado), telangiectasia, atrofia cutanea
elou ulceracBes. Nosso caso apresentou eritema de aspecto rendilhado ja ao nascimento. Outros
achados cutaneos incluem veias proeminentes e hiperceratose. A assimetria, principalmente dos
membros, € a anormalidade musculoesquelética mais comum, podendo também observar-se
sindactilia, tendinite estenosante, displasia de quadril e pé torto congénito. Nosso paciente
apresentava telangiectasias em face, regido cervical, torax e dorso a direita e atrofia de membro
superior e hemiface direitos. S&0 anomalias vasculares associadas a CMTC: manchas vinhosas,
hemangiomas e sindrome de Sturge Weber. A sindrome de Moya-Moya é uma condicéo
cerebrovascular que predispde a AVEs associados a estenose progressiva das artérias carétidas
internas e ramos proximais. Conforme descrito, exames imagioldgicos constataram sinais de
AVE e achados cléssicos da sindrome de Moya-Moya em B.A.D.M. CONCLUSAQ: A raridade
da Cutis Marmorata Telangiectésica Congénita, bem como sua associagdo com a Arterite de
Moya-Moya, demonstra a importancia de relatar este caso, contribuindo para maior
conhecimento desta patologia em pediatria.
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