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AN APLASIA CUTIS CONGENITA CASE FOLLOWED BY SECONDARY HEALING
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OZET

Aplazia kutis konjenita nadir goriilen hastalik grubudur. Siklikla izole
lezyon olarak saptanir. Patofizyoloji intrauterin travma, enfeksiyon
ve teratojenler ile iliskilendirilmistir. Cilt altinda kemik yoklugunda
komplikasyon siklig1 artar. Bu olgu sunumunda, kemik ve dura
defekti olmayan aplazia kutis konjenita tanili hasta sunulmustur.
391 gebelik haftasinda, 3280 gr dogdugu 6grenilen olgunun skalpte,
verteks diizeyinde 3x4 cnrlik, kemik ve dura defektinin olmadig tek
bir lezyon gozlendi. Hastada bagka bir anomali tespit edilmedi. BOS
kagag1 gozlenmeyen olguda, giinliikk yara yeri pansuman takibi ile
sekonder iyilesmeye birakilmasi karari alindi. Kemik, dura ve galeanin
intakt olarak bulunmasi nedeniyle cerrahi tedavi planlanmadi.
Klinik pratikte nadir goriilen bu vakalarin medikal ve cerrahi tedavi
seceneklerinin planlanmasi ve karsimiza gikabilecek komplikasyonlar
olgumuzda tartigilmigtir. Kemik ve dura defekti olmayan hastalarda
yara sekonder iyilesmeye birakilabilir.

Anahtar Kelimeler: Aplazia kutis konjenita, yenidogan, skalp, cilt
defekti

GIRIS

Aplazia kutis konjenita (AKK) nadir goriilen,
dogumda izole veya yaygin cilt yoklugu ile karakterize
heterojen hastalik grubudur. Insidansi 1:10 000dir.
Kiz ve erkekleri esit oranda etkiler (1). Viicudun
her bolgesinde olabilmelerine karsin %70'inde tek,
kiigiik (0.5-3cm) ve skalp yerlesimlidir. Frieden
1986da hastalig1 lezyonun karakteri ve eslik eden
malformasyonlara gore 9 grupta siniflandirmistir (2).
Nadir olsa da ¢esitli sendromlarla birlikteligi bildirilmis
olup, siklikla izole lezyon olarak saptanir. Giiniimiize
kadar 500den fazla vaka bildirilmistir. Vakalarin %
25’inde ailevi 6zellik bulunur ve ailevi olanlarin %
69’unda ise otozomal dominant gecis saptanmistir.
Patofizyoloji a¢ik olmamakla beraber intrauterin
travma, enfeksiyon, teratojenler ve vaskiiler yetmezlik
ile iligkilendirilmistir (3). Cogu lezyon skalpte verteks
diizeyinde, orta hattin hemen lateralinde gozlenmekle
beraber viicudun her boélgesinde goriilebilmektedir.
Lezyon genellikle epidermis ve {ist dermis tabakasinda
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ABSTRACT

Aplazia cutis congenita is a rare disease group. It is often detected
as an isolated lesion. Pathophysiology has been associated with
intrauterine trauma, infection and teratogens. The incidence of
complications increase in the absence of bone under the skin. We
presented a case of aplasia cutis congenita without bone and dura
defect. The patient was born 3280 g at 391 gestational week. A single
3x4 cm lesion without bone and dura defect was observed in the
scalp at the vertex level. No additional anomaly was observed. Since
the bone, dura and galea were intact no surgical treatment was
decided. There was no cerebrospinal fluid leakage from the lesion,
and it was left to secondary healing with wound dressing daily.
The medical and surgical treatment options of these rare cases in
clinical practice and the complications that may be encountered are
discussed in our case. In patients without bone and dura defect, the
wound may be left to secondary healing.

Keywords: Aplasia cutis congenita, neonatal, scalp, skin defect

bulunur. Cilt altinda kemik yoklugunun da eslik ettigi
olgularda hemoraji ve enfeksiyona bagli komplikasyon
siklig1 artar. Bu vakalarda cerrahi gerekebilir. Burada,
kemik ve dura defekti olmayan aplazia kutis konjenita
olgusu sunulmustur.

OLGU

Sezaryenile 391 gebelik haftasinda, 3280 gragirliginda,
7/8 APGAR skoru ile dogdugu 6grenilen olgunun,
batin ve kranial ultrasonografi ve ekokardiyografi
tetkikleri normal olarak degerlendirildi. Hastanin
muayenesinde skalpte, verteks diizeyinde orta hattin
hemen lateralinde yaklagik olarak 3x4 cm’lik kemik
ve dura defektinin olmadig: tek bir lezyon gozlendi,
ek anomali izlenmedi (Resim 1). Beyin omurilik
swvist kacagl gozlenmeyen olguya giinliik yara yeri
pansuman takibi karari verildi. Kemik, dura ve
galeanin intakt olarak saptanmasi nedeniyle cerrahi
tedavi planlanmadi. Yara, giinlitk pansuman takibi ile
sekonder iyilesmeye birakild.
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Resim 1. Sagli deride, orta hattin hemen lateralinde
yaklasik 3x4 cm’lik kemik ve dura defektinin olmadig:
tek lezyon.

TARTISMA

Aplasia kutis konjenitanin patogenezi hakkinda farkl
teoriler dne siiriilmiistiir. Bu teoriler arasinda néral tiipiin
tamamen kapanmamasi teorisi, vaskiiler teori (deride
plasental yetmezlik ya da fetus papiraseusdan gelen
tromboplastik materyal nedeniyle vaskiiler yetmezlik
sonucu olustugu), amniyotik teori, intrauterin travma
teorisi, teratojenik teori (fetlisiin intrauterin karsilastig:
ilaglar veya enfeksiyonlar) yer almaktadir. Teratojenik
etkisi AKK ile iliskilendirilmis etken maddeler arasinda
misoprostol, kokain, metotreksat, benzodiazepin, kaptopril
ve enalapril bulunmaktadir (4,5). Enfeksiyon etkenlerinden
herpes simpleks ve varisella zoster viriisleri etiyolojide
saptanmusti. Ancak AKKnin meydana gelisini tam
olarak agiklayabilecek bir teori heniiz bulunmamaktadir.
Vakamizda intrauterin herhangi bir teratojenle kargilagma
oykiisii yoktu.

AKK, Frieden tarafindan 9 gruba siiflandirilmistir (2).
Ek anomali saptanmayan hasta Frieden Grup 1 ile uyumlu
bulunmustur (Tablo 1). Grup 1; skalpte multipl anomali
olmaksizin gozlenir. % 8651 sagh deride bulunur ve tek
lezyondur. Sporadik veya otozomal dominant gegis gosterir.

Anne ve babanin 1. derece akraba oldugu, 3 yasindaki
kardesinin de benzer bir lezyonla dogdugu ve
komplikasyonsuz olarak 3x3 cmlik skar dokusu ile
iyilestigi Ogrenildi. 3 yasindaki kardesinde de sagh
deride benzer lezyon ile dogmus olmasi, bu bebekte
AKK gelisiminin ailevi olabilecegini diistindiirmiistiir.
Otozomal dominant gecis 6zelligi bulunmasindan dolay:
yatisinda genetik boliimiine konsiilte edildi. Genetik
calismalar1 halen devam etmektedir. AKK olgularinda
morbidite ve mortalite komplikasyonlara gore
degiskenlik gostermektedir. Tim AKK lezyonlarinda
mortalite orani yaklasik %21dir. Vakalarin %20-30"u
menenjit, ikincil enfeksiyonlar, elektrolit kayb: ve sagittal
sintisten hemoraji nedeniyle kaybedilir (3,6). Tedavi
sekli, cerrahi miidahalenin zamanlamasi konusu hala
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belirsizligini korumaktadir. Bazi arastiricilar serum
fizyolojik ile yara bakimini, antibiyotigi veya giimiis
sulfadiazin pansumanini igeren destekleyici tedaviyi
onerirken, bazi arastiricilar kanama, menenjit, sinus
trombozu gibi mortaliteye yol agan komplikasyonlar:
onlemek icin erken cerrahi midahaleyi dogru
bulmaktadir. Povidon iyodiir ile yapilan yara bakiminda
skarda kuruluk olusabilecegi ve sagital siniiste kanama
meydana gelebilecegi icin onerilmemektedir (7). Klinik
pratikte nadir gériilen bu vakalarin medikal ve cerrahi
tedavi seceneklerinin planlamasi ve bu hastalarin
izleminde karsimiza ¢ikabilecek komplikasyonlar
olgumuzda tartisgtlmistir. Bizim olgumuzun 3 giin
stiren yatisinda diizenli pansumanlar1 yapilmis ve aktif
akinty, ates yiiksekligi, enfekte goriiniim izlenmemistir.
Izlemde komplikasyon gézlenmeyen olgumuza cerrahi
tedavi planlanmamis ve yara yeri takibi planlanarak
taburcu edilmistir. AKK, nadir goriilen bir anomali
olmakla birlikte, eslik eden anomalilerin olmasi, cesitli
sendromlarla birlikteligi, genetik gecisli olabilmesi
ve lezyonun genis oldugu vakalarda hayati tehdit
eden komplikasyonlarin = varligi nedeniyle 6nemli
bir hastaliktir. Beyin omurilik sivisi, atmosfer temasi
bulunmayan, kemik ve dura defekti olmayan hastalarda
yara sekonder iyilesmeye birakilabilir.

Tablo 1. Aplasia kutis konjenita icin Friden
siiflandirmasi

Saghi deri lezyonlar:, multipl anomaliler

Grup 1 olmaksizin

Sagli deri aplasia kutis konjenita ile kol ve

Grup 2 bacak anomalileri

Aplasia kutis konjenita ile iliskilendirilmis

Gt S epidermal ve organoid nevus

Aplasia kutis konjenita uzerine eklenmis
meningomiyelosel, gastrosizis, omfalosel
gibi embriyolojik malformasyonlar

Grup 4

Aplasia kutis konjenita ile iliskilendirilmis

Grups>  fotus papiraseus ve plasental enfarktlar

Aplasia kutis konjenita ile iliskilendirilmis

Grup 6 epidermolisis biillosa

Bil olmaksizin ekstremitelere yerlesmis

Ciitgy 7 aplasia kutis konjenita

Spesifik teratojenler nedeniyle olusmus

Grup 8 aplasia kutis konjenita

Aplasia kutis konjenita ile iliskilendirilmis

S malformasyon sendromlar1
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