Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi
Dergisi: 4 (2-3): 257 -264. 19R7,

APLASIA CUTIS CONGENITA
Turgut YARDIM!
OZET

~ Bawin saclh dcrmmh vertexinde bir defekt olan ve Aplasia Cutis Congenita olarak tanunlanan
bu olgu yeni dofan blr bebekde saptandi. Cok ender rastlanan bu olgu yayinland ve literatir

giizden gecirildi.

SUMMARY
APLASIA CUTIS CONGENITA

A defect known as Aplasia Cutis Congenita is found on vertex of the scalp of a neonate. This
case, which is very rarely, is publisned and references are reviewed.

GIR1s

~ Aplasia Cutis Congenita yanhz sagh deride, Scalp’de kapsayan olgu-
larda kemik ve Dura Materin cesitli derecede defekti bilindigi gibi viicudun
herhangi bir bolgesinde tek veya multipl lezyonlar geklinde olabilen nadir
bir kongenital ektodermal defekttir. Derinin kongenital yoklugu (ACC) ilk
kez 1767 de Corden (10) tarafindan yayinlandi. O giinden bernit 475 olgu
yayinland: (30). Ilk kez 1826 da Campbell Skalp defckti olan aileleri ta-
mmiand: (9). Bundan dolay1 (Istanbul Kasimpaga Deniz Hastanesi 1982)
bu olgunun yayinlanmasi amaglandi.

~ Derinin 'kdnjtnital defekti vayinda bazen diger konjemtal malformas-
yonlarda birlikte ortaya gikabilir.

Tavgan dudak, kurt agzi merkez sinir sistemi deft:ku goz defeku, ku-
lak defermasyonu, nazal defekt yoklugu, renal anomali, umbilincal hernie,
genital anomaliler, valvuler kalp hastalyfi ve poliaktili, sintaktakli, hipop-
.laatlk parmaklar exstrenutelcrde amputasyon (yoklugu) v.s. Tablo I.

.l:-kan Uﬂ-‘mitﬂi Tm Fakilltesi. Kadin Hasta bklan ve Dogum Anabilim Dalt Ogretim
Uyesi (Dog. Dr.)—EDIRNE.
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Aplasia Cutis Congenita ile Birlikte Bulunan Konjenital Malformasyonlar
Malformasyon Kaynak Caliyma
Yank damak, yank dudak Ekdoderm O'Brien and Drake 1960
Hidrosefali ” Campbell 1826
Mikroftalmi » O’Bfim and Drake 1960
Spastik paralizili Serebral atrof: ” (QO’Brien and Drake 1960
Meningosel . Maldonado and Tamayo 1974
Konjenital kalp hastalif Mesoderm O’Brien and Drake 1960
Akcigerlerin konjenital atelektazisi I'ndo-mesoderm Deckenand ; Caplan 1970
O’Brien and Drake 1960
Trakeo-Osefagual fistiil Endo-mesoderm Deeken and Caplan 1870
Omfalosel Endoderm Vinocur et al, 1976
Imperfore anus | Ekto-endoderm Vinocur et al. 1976
Polikistik bobrek veya béhrek yoklugu Mesoderm O’Brien and Drake 1960
Cift servix veya uterus Mesoderm Cutlip et al, | 1967
Kulak loblarinmin yoklugu Ekto-mesoderm Rogatz and davitson 1943

Dudak malformasyonlart

Parmaklarin yoklugu, syndaktils,

Ekto-mesoderm

McMurray et al, 1977, Bart et al,

1966, Pers 1963
McMurray et al, 1977, Bart

polidaktili Ektoderm et al, 1966, Pers 1963.
Tirnaklann yoklugu veya tirnak McMurrey et al 1977, Bart
deformiteleri Ekdoderm et al, 1966
Mongol Cizgisi Ekdoderm McMurray et al, 1977
Epidermolizis biillosa’ya benzer
lezvonlar Ekdoderm Bart et al, 1966, Bart 1970
Bélgesel dermal bhipoplazi Trisomi-13  Ekdoderm Deeken and Caplan 1970
Ekdoderm-
mesoderm endoderm Goodman and Gorlin 1983
Johanson-Bilizzard Sendromu Ekto-mesoderm Goodman and Gorlin 1983

Intestinal lenfaniiektazi

Mesoderm

Present Report

% 60 en sik olarak Skalp posteriorda goriiliir. Hastalarin 9 50 den

fazlas: ilk cocukta, erkek—kiz orani 7/5 dir. Bu hastalifin patogenezi tartis-
mahdir. Bir ¢ok teoriler ileri siiriilmiissede bilinmemektedir.

Gebelerde METHIMAZOL ile tedavi edilen hasta annelerm bebekle-
rinde ortaya ¢iktigini 5 olguda bildirmislerdir (2, 3, 6, 12).

Otozomol dominant ve resessif genetik herediter olgular tanimlanmas-
tir(1, 2). Intra uterin travma, sistamatik hastaliklar, amnios yapisiklign gibi
gehigimsel sebeplerin hepst 6nce surilmiigtiir (3, 4, 9) 16). Defekt sikhkla 1,
kiz ¢ocukta ortaya ¢ikar. Sebep ne olursa olsun lezyon erken gebelikte be-
lirir ve dogum travmasi ile gili degildir. Dogugtan beri mevcut olan, keskin
sinirh oval defektler, kuru, agik yara veya heniiz granulasyon dokusu olug-
makta olan bir yiizeye sahip olabilirler ve obstetrik travma ile kolayca ka-
rigabilirler ve ciddi hukuki sorunlara neden olabilirler. |
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Kiigiik lezyonlar normalde olaysiz gekilde iyilesir (6, 21), ama daha
bilyiik lezyonlar hemoraji ve infcksiyona sebep olarak perinatal oliimlere
sebep olurlar. Bunun igin defektlerin erken kapanilmas: gerekir.

OLGU

T.A. 28 yaginda, kan grubu BRH(-}-) pozidf. 130/80 Hgmm, partus
II, abortus I (Curettage), ilk dogum 1972 kiz, kan grubu BRH () pozi-
tif II. dogum (simdiki dogum) episiotomi, spontan bagla gelig, 40.c1 gebelik
haftas:. '

Annede herhangi bir infcksiyon yok.

| Bagin sach derisinde vertex’de 2x3 cm ¢apinda oval taze kabuklu 2,5x3
cm ¢apinda oval taze kabuklu ve birbirleri ile birlegmig ACC olgusu.
RESIM I Bebekde bagka herhangi bir yerde congenital anomali yok.
Serobro—spinal mayii akmas1 yok. Kanama yok.
Anne ve bebek postpartum 3.cii giin komplikasyonsuz taburcu edildi.
6.’ar hafta kontrolde ¢, 70 defckt kaybolmustu.

3 ay sonra kontrolde defekt °; 100 sifa
BART SENDROMU yok.
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IRDELEME

Bugiine kadar literatiiriin gozden gecirilmesinde yaklagtk 300 olgu Ap-
lasia cutis congenita olarak gosteriliyor. Anormal skalp venleri ile beraber
vanhz bir olgu yaymlanmgtir. Bunu tamimlamak ¢ok énemlidir, zamamnda
ven diletasyonunun ligasyonu hayat kurtaricidir. Sagh derinin kongenital
defektleri 2, 80 sa¢h derinin orta ¢'zgisinde veya yakininda, % 20 sinde
daha lateral, parital kemik iizerinde, kulaga yakin veya alinda ortaya g¢i-
kabilir. Bizim olgumuzda orta glzgl lizerinde ortaya cikmugtir. Hastalann
yaklagtk %, 70 inde bir lezyon, ©; 20’sinde iki lezyon, 9, 8inde iig lezyon
vardir. Blznn olgumuzda bir lezyon goriilmiigtiir. Lezyonlar kiiciik oldugu
zaman kabuklu veya kabuksuz olabilirler ve olaysiz gekilde iyilegirler. Bi-
zim olgumuzda defekt kabuklu gekilde goriilmiis ve dogumdan 6 hafta son-
ra 9, 601 iyileemig, 3 ay sonra defekt komplikasyonsuz gekilde kapanmgtir.
Defektlerin biviik oldugu olgularda bir kac cilt defekti kemik defekti ile
birliktedir. Daha az goriilir, defekt ¢cok daha 11 ve diizensiz gekildedir.
Dura veya vaskiiler sinuslara varan kemik defektlert olur. Defekt merkezde
yerlesmigtir ve sagital veya diger sinuslar1 kaplayabilir.

Agir kanama veya infeksiyonlarla beraber olabilir. Hastalarin 9 8 inde
viicutlaninin bagka yerlerinde de kongenital detektler vardir ve komplikas-
vonlar1 yoniinden miimkin oldugunca erken tammmak 6nemhldir. Lezyon
sekli ve yeri dolaymst ile dogum travmalarindan aynlirlar. Inkomplet ka-
panma sirasinda menenjit bulgulan ortaya gikabilir. llerleyen epitel sikat-
risi aynlirken uyarici kanamalar olur ve bunlar fetal hemorajilerin onciisii
olurlar. Bu arada infeksiyon ve sinus trambosu gibi diger onemli kompli-
kasyonlar ortaya cikabilirler. Ven6z anatomi anamolisi sinus baglanmasini
zorlastirabilir, Preoperatif ventz anjiografisi faydali olabilir. Nedbelegme
ve keloid tegekkiilii diger komplikasyonlardir. Bijyiik defektlerin hemoraji
ve inteksiyonu dolayist ile perinatal 6liime yol agtigr i¢in erken kapatilma-
sina baslanmalidir. Plastik cerrahi ile bagarnih bir sekilde diizeltilebilir. De-
fekt iyilegtikten sonra ACCi LUPUS ERITROMATOSUS ve HALLER-
MANN’1in STREIFT SENDROMUNDAN ayirmak zorlagabilir. EPI-
DERMAL NEVUS ve SEBACEAUS NERVUSU ile kangabilir. Bitem-
poral Aplasia Cutis Congenita ¢ogunlukla Portaricolu gocuklarda gozle-
nen nadir bir defekttir. Bu hastalifida ayirici teshis olarak diigiiniilmelidir.
Skalpide goriillen defekt genellikle TRISOMI 13 SENDROMU ile beraber
goriilebilir. Vasculer Aplazi ile birlikte olunca BART SENDROMU oIa-

rak issmlendinhr,

Cocuk doktorlari ACC nin varlifn konusunda dikkatli olmal ve benzer
durumlarda erken teghis ve tedaviye en kisa zamanda baglamalar lazimdur.
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