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Genis Kalvaryum ve Dural
Defektli Aplasia Cutis
Congenita: Olgu Sunumu

Aplasia Cutis Congenita with Wide
Calvarial and Dural Defect:
Case Report

oz

Aplasia cutis congenita nadir goriilen deri tabakalarinin, subkutan dokunun
daha nadir olarak da kemik ve duranin olmadig bir hastaliktir. Vakalarin
6nemli bir kismu1 infeksiyonlar, elektrolit kaybi ve masif hemoraji nedeniyle
kaybedilir. Ayrica beyin dokusu nadir olarak bu defekten hernie olabilir. Biz bu
calismada genis aplasia alanindan beyin dokusunun fitiklastig1 10 aylik bir olgu
sunduk. Travma aplasi alaninda zayif epitelize dokuyu yirtar ilaveten travma
sonrasi serebral ddemle artmis intrakranial basing fittklasmanin ilerlemesine
neden olur. Olgumuzda nobet ataklar: ve cocugun aglama eylemi fitiklasmanin
artmasina yol agan diger etkenlerdi. Cerrahi tedavide fittklasan beyin dokusu
eksize edilmedi ve tekrar intrakranial mesafeye yerlestirildi. dural agiklik
abdominal fasia ile kapatildi. Bu ¢alismada bu farkli iki cerrahi unsuru tartigtik.

ANAHTAR SOZCUKLER: Aplasia cutis congenita, Cerrahi tedavi, Serebral
doku herniasyonu

ABSTRACT

Aplasia cutis congenita is a rarely seen disease in which dermis, subdermal
tissue, extremely rare bone and dura are absent. Significant number of cases are
lost due to infections, electrolyte imbalance, and massive hemorrhage.
Additionally cerebral tissue may rarely be hernia from this defect. In this report,
we present a 10-month old case who had cerebral tissue hernia from a wide
aplasia area. Trauma tears the non-resistant epithelialized tissue, afterwards the
increased intracranial pressure with cerebral edema causes progression of
hernia. In our case, epileptic and crying attacks were the other factors that
caused progression of cerebral hernia. During the surgical treatment, the hernia
cerebral tissue was removed, and it was relocated into the intracranial space.
Dural defect was closed with abdominal fascia. In this study, we have discussed
two different surgical components.

KEY WORDS: Aplasia cutis congenita, Cerebral tissue herniation, Surgical
treatment
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Kaplan: Aplasia Cutis Congenita

GiRisS

Aplasia cutis congenita (ACC) nadir goriilen
non-enflamatuar, iyi sinirli, deri tabakalarinin,
subkutan dokunun daha nadir olarak da periost-
kemik ve dura defektiyle seyreden bir hastaliktir.
Defektler degisen oranlarda dermis ve epidermis’i
etkiler. Hastaligin en yaygin formu skalpte yerlesen
ve skalpte de daha sik vertekste goriilen formudur
(11, 18). Scalp defekti olan hastalar %15 ile %30
arasinda kafatas: ve dural defekt’e sahiptir (21).

%20-30"u  menenyjit,
infeksiyonlar, elektrolit kayb1 ve sagittal sinustan

Vakalarin sekonder
hemoraji nedeniyle kaybedilir (10, 15). Ayrica nadir
olarak bu defekten beyin dokusunun herniasyonu
olabilir (16). Bu yazida konservatif olarak takip
edilirken kafa travmasi gegiren ve sonrasinda
defektten ilerleyici beyin herniasyonu olusan bir
olgu esliginde ACC ve tedavisi tartisild.

OLGU

itibaren 9%x10 cm

ebatlarinda cilt, ciltalti, kemik ve dura yoklugunun
eslik ettigi genis cutis aplasia congenita nedeniyle

Dogumdan vertekste

yaklasik 10 aydir klinigimizce takip edilen erkek
cocuk. Anne kucagindan diistiikten sonra daha 6nce
ikincil iyilesmeye birakilan aplasia cutis alanindan
kanama ve defektin yeniden agilmasi nedeniyle
klinigimize tekrar getirildi. Muayenesinde spontan
kapanan defektin merkezinde yaklasik 4x3 cm’lik
alanin tekrar acildigi ve beyin dokusunun bu
acikliktan disar1 dogru fitiklastig: izlendi (Sekil 1).
Olgunun yara yerinde yakinlarinca tarif edilen
kanama devam etmiyordu. Hastanin klinigimize
yatirildiktan saatler sonra daha 6nce olmayan
nobetleri bagladi ve ndobetleri takiben beynin
fiitklagsmasinda ilerleyici bir artis gozlendi (Sekil 2).
Olgunun acil BBT sinde minimal serebral &dem
disinda intrakranial herhangi bir patoloji yoktu.
Odem ve nébetleri icin medikal tedavi basland.
Elektif sartlarda ameliyat edilen olgunun fitiklasan
beyin dokusu tekrar intrakranial
yerlestirildikten sonra abdominal fasia parcasiyla
dural defekt, cilt flepleri yardimiyla skalp defekti

mesafeye

kapatildi (Sekil 3). Ameliyat sonrast cilt fleplerinde
nekrotik disinda
komplikasyon yasanmadi. Yara bakimi ile nekrotik

kismen alanlar gelismesi

alanlarda iyilesme sonrasi greftler yardimiyla cilt
defekti tamamen kapatild: (Sekil 4).
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Sekil 2: Periostal yap1 (penset ile tutulan), serebral doku
ve tizerinde yapisik epitelyumize ortti goriiliiyor.

TARTISMA

Kutis'in ~ konjenital  yoklugu  epidermis,
subkutanéz doku, galea ve nadir vakalarda kalvaryal
kemigin ve duranin konjenital yoklugu ile
karekterizedir. K/E oram yaklasik olarak 7/5 olan
yaygin olmayan bir hastaliktir. ik olarak 1767 yilinda
Cordon tarafindan tanimlanmigs yaklasik olarak
insidans1 10 000 dogumda 1‘dir (9, 10). ACC tanisi
klinik gortintii ile konur ve histolojik goriintiisii
degiskendir (10). Bildirilen vakalarin cogu sporadiktir,
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Sekil 3: Serebral doku tekrar intrakranial alana
yerlegtirildikten sonra abdominal fasia ile dural defekt
kapatild.

Sekil 4: Rotasyonel cilt flebi ve cilt greftleriyle skalp
defekti tamamen kapandi.

fakat otozomal dominant ve resesif kalitimda
tanimlanmistir (1,5,16). Ayrica Adams -Oliver
Sendromu gibi polimalformasyonlarla birlikte
goriilebilir ve noral disrafizm igin de bir kutanéz
belirteg olabilir (1,2,3,5,6).

Hastaligin nedeni kesin olarak bilinmemekle
birlikte etkilenmis deri bolgesinde dejenerasyona yol
acan vaskiiler enfarkt veya damar anomalisi sonucu
ortaya ciktigi ileri siiriilmektedir. One siiriilen diger
etiyolojiler arasinda embriyogenez esnasinda
ektodermal arrest, fetusta damarsal anomaliler,
tromboembolik olaylar, intrauterin travma, ve
herediter faktorler bulunur (10). Gebelik sirasinda
valproik asit ve metimazol kullaniminin etiyolojide
rol oynayabilecegi bildirilmigtir (8). Ayrica
antifosfolipid sendromlu anne bebeginde ve
amniotik band sendromu ile iligkili ACC olgusu
bildirilmistir (13,17). Trizomi 13'lii olgularin %35 ila
%50 sinde skalpte aplazi meydana gelir (20).

Friden (7) aplasia kutis konjenita’li olgular
hastaligin etyolojisi, klinik bulgulari, eslik eden
anomaliler ve genetik gecis yoniinden dokuz gruba
aywrarak smiflandirmistir (Tablo I). Olgumuzda
skalp, kalvaryum ve dural defekte eslik eden baska
bir anomali yoktu.

Tablo I: Aplasia Cutis Congenita icin Friden
siniflandirmasi (17)

Grup 1: Skalp lezyonlar1 multiple anomaliler
olmaksizin

Grup 2: Scalp aplasia cutis congenita ile kol ve
bacak anomalileri

Grup 3: Aplasia cutis congenita ile
iliskilendirilmis epidermal ve organoid nevus

Grup 4: Aplasia cutis congenita tizerine eklenmis
meningomyelocsel, gastrosizis omfalosel gibi
embriyolojik malformasyonlar

Grup 5: Aplasia cutis congenita ile
iliskilendirilmis fetus papiraseus or plasental
infarktlar

Grup 6: Aplasia cutis congenita ile
iliskilendirilmis epidermolisis bullosa

Grup 7: Su toplamaksizin ekstremitelere
yerlesmis aplasia cutis congenita

Grup 8: Spesifik teratojenler nedeniyle olusmus
aplasia cutis congenita

Grup 9: Aplasia cutis congenita ile

iliskilendirilmis malformasyon sendromlar1
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ACC'nin seyri daha ¢ok defektin biiytikligi,
derinligi ve eslik eden anomalilere baghdir.
Tedavide genel bir uzlasi olmamakla birlikte
konservatif ve/veya cerrahi yaklagim Onerilir
(2,9,10,14,16). Kugiik lezyonlar icin konservatif
tedavi ile graniilasyon ve kesin iyilesme saglanabilir.
Kigtik lezyonlarda defekt genellikle basit yara
bakimiyla alopesili fibréz plak birakarak iyilesir
(11,14,19). Konservatif yaklagimda temel olan
giinliik giimtis sulfadiazin pansumanidir. Povidone-
iodine (Betadine) ise yaranin kurumasma yol agip
masif kanamlar kolaylastirabileceginden &nerilmez
(15).

Cilt ve altindaki kemik dokuyu igine alan biiyiik
defektlerde mortalite orami yiiksektir. Bunun nedeni
enfeksiyon ve skarin kurumas: ya da ayrilmasiyla
sagittal sinus ya da btiylik kortikal vaskiiler
yapilardan kaynaklanan masif kanamadir (10,15).
Ayrica intrakranial basing atmosfer basincindan
yliksek oldugu icin serebral doku tizerinde yer alan
epitelize doku-pia ve araknoid tabakanin
yirtilmasiyla beyin dokusu agikliktan disa dogru
fittkklagabilir (16). Travma olgumuzdaki gibi agiklig:
orten zayif epitelize dokunun yirtilmasina ilaveten
serebral 6deme yol acarak fitiklasmanin olusumu ve
ilerleyisini kolaylastirir. Ayrica olgumuzda ndbet
ataklar1 ve cocugun aglama eylemi intrakranial
basinci artirarak fititklasmanin artmasina yol
acmigtir.

Cerrahi tedavide klinik seriler hala kiigiik
oldugundan en iyi cerrahi yontem tanimi
yapilmamustir. Fakat genellikle uygulanan agikligin
tam kat rotasyonel cilt flebi ile kapatilmasidir (10,4).
Deri greftleriyle ortiilmiis periostal fleplerde
uygulanmigtir (12). Literatiirde olgumuzdaki gibi
agikliktan beyin dokusunun belirgin fitiklagtig1
durumlarda uygulanacak cerrahi yaklasimin
tartisildigr bir sunumla karsilasmadik. Bu nedenle
cerrahi yaklagimimizin literatiire katk: saglayacagini
diistiniiyoruz. Bizim yaklagimimizda temel olan iki
unsur vardir. Birincisi fitiklasan beyin dokusunun
eksize edilmeden tekrar intrakranial mesafeye
yerlestirilmesidir. Ikinci unsur ise dural defektin
abdomen duvarinda almman fasia yardimiyla
kapatilmasidir.  Aplasia agkligindan  beyin
dokusunun herniasyonunun konjenital ensefalosel
gibi degerlendirilmemesi gerektigini diistiniiyoruz.
Cunkii konjenital ensefalosel olgularinda beyin
dokusunun yerlesecegi kalvaryal boslukta kiictiktir.
Cerrahi tedavide genellikle fititklagan dokunun
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intrrakranial mesafeye ittirilmesi 6nerilmez. Fakat
bizim olgumuzda ki gibi aplasia alaninda gelisen
fittklagmada intrakranial boglugun hacim olarak
gelisimi normaldir. Hatta genis bir alanda kemik
defektin olusu intrakranial basing artisinin daha iyi
tolere edilmesini saglar. Bu diisiinceden yola ¢ikarak
olgumuzda fitiklasan beyin dokusunu ¢evre
epitelyumize dokudan serbestlestirdikten sonra
yavas ve dikkatli sekilde intrakranial mesafeye
yeniden yerlestirdik. Buna bagli ameliyat sonrasi
olgumuzda herhangi bir komplikasyon gelismedi.
Olgumuzdaki iyi sonucu dikkate alarak fitiklasan
dokunun eksize edilmeden oldugunca normalde
bulundugu alana yeniden ittirilmesini 6neriyoruz.
Boylece fitiklasan beyin dokusunun fonksiyonel
anatomisi de dikkate alindiginda eksizyonun
getirecegi olumsuz neticelerden de kagimilmis
olunur.

Bu vakalarda BOS fistiilii ve enfeksiyon
komplikasyonu mortaliteyi ve yara iylesmesini
etkileyen temel faktorlerdir. Olgumuzdakine benzer
cerrahi gerektirecek bir komplikasyon durumunda
ya da ileri yas doneminde kranioplasti uygulanacak
olgularda cerrahi sirasinda beynin tizerini direkt
olarak orten epitelyumize iyilesme dokusunu
kaldirmak olduk¢a zor ve beyin dokusunda
zedeleyici olabilir (Sekil 2). Ayrica sadece konservatif
yaklasim uygulanan hastalarda iyilesme dokusu
ozellikle genis defektlerde giiclii bir bariyer
olusturmaz ve olgumuzdaki gibi travma ile birlikte
kolaylikla acilabilir. Yaklasimimizin ikinci temel
unsuru olan dural defektin cilt flebi ¢evrilmeden
once fasia yardimiyla kapatilmasinin biitin bu
olumsuzluklar: engelleyecegini diistintiyoruz.
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