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Genifl Kalvaryum ve Dural
Defektli Aplasia Cutis
Congenita: Olgu Sunumu

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

ÖZ
Aplasia cutis congenita nadir görülen deri tabakalarının, subkutan dokunun
daha nadir olarak da kemik ve duranın olmadığı bir hastalıktır. Vakaların
önemli bir kısmı infeksiyonlar, elektrolit kaybı ve masif hemoraji nedeniyle
kaybedilir. Ayrıca beyin dokusu nadir olarak bu defekten hernie olabilir. Biz bu
çalışmada geniş aplasia alanından beyin dokusunun fıtıklaştığı 10 aylık bir olgu
sunduk. Travma aplasi alanında zayıf epitelize dokuyu yırtar ilaveten travma
sonrası serebral ödemle artmış intrakranial basınç fıtıklaşmanın ilerlemesine
neden olur. Olgumuzda nöbet atakları ve çocuğun ağlama eylemi fıtıklaşmanın
artmasına yol açan diğer etkenlerdi. Cerrahi tedavide fıtıklaşan beyin dokusu
eksize edilmedi ve tekrar intrakranial mesafeye yerleştirildi. dural açıklık
abdominal fasia ile kapatıldı. Bu çalışmada bu farklı iki cerrahi unsuru tartıştık. 
ANAHTAR SÖZCÜKLER: 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



GİRİŞ
Aplasia cutis congenita (ACC) nadir görülen

non-enflamatuar, iyi sınırlı, deri tabakalarının,
subkutan dokunun daha nadir olarak da periost-
kemik ve dura defektiyle seyreden bir hastalıktır.
Defektler değişen oranlarda dermis ve epidermis’i
etkiler. Hastalığın en yaygın formu skalpte yerleşen
ve skalpte de daha sık vertekste görülen formudur
(11, 18). Scalp defekti olan hastalar %15 ile %30
arasında kafatası ve dural defekt’e sahiptir (21).

Vakaların %20-30”u menenjit, sekonder
infeksiyonlar, elektrolit kaybı ve sagittal sinustan
hemoraji nedeniyle kaybedilir (10, 15). Ayrıca nadir
olarak bu defekten beyin dokusunun herniasyonu
olabilir (16). Bu yazıda konservatif olarak takip
edilirken kafa travması geçiren ve sonrasında
defektten ilerleyici beyin herniasyonu oluşan bir
olgu eşliğinde ACC ve tedavisi tartışıldı. 

OLGU 
Doğumdan itibaren vertekste 9x10 cm

ebatlarında cilt, ciltaltı, kemik ve dura yokluğunun
eşlik ettiği geniş cutis aplasia congenita nedeniyle
yaklaşık 10 aydır kliniğimizce takip edilen erkek
çocuk. Anne kucağından düştükten sonra daha önce
ikincil iyileşmeye bırakılan aplasia cutis alanından
kanama ve defektin yeniden açılması nedeniyle
kliniğimize tekrar getirildi. Muayenesinde spontan
kapanan defektin merkezinde yaklaşık 4x3 cm’lik
alanın tekrar açıldığı ve beyin dokusunun bu
açıklıktan dışarı doğru fıtıklaştığı izlendi (Şekil 1).
Olgunun yara yerinde yakınlarınca tarif edilen
kanama devam etmiyordu. Hastanın kliniğimize
yatırıldıktan saatler sonra daha önce olmayan
nöbetleri başladı ve nöbetleri takiben beynin
fıtıklaşmasında ilerleyici bir artış gözlendi (Şekil 2).
Olgunun acil BBT sinde minimal serebral ödem
dışında intrakranial herhangi bir patoloji yoktu.
Ödem ve nöbetleri için medikal tedavi başlandı.
Elektif şartlarda ameliyat edilen olgunun fıtıklaşan
beyin dokusu tekrar intrakranial mesafeye
yerleştirildikten sonra abdominal fasia parçasıyla
dural defekt, cilt flepleri yardımıyla skalp defekti
kapatıldı (Şekil 3). Ameliyat sonrası cilt fleplerinde
kısmen nekrotik alanlar gelişmesi dışında
komplikasyon yaşanmadı. Yara bakımı ile nekrotik
alanlarda iyileşme sonrası greftler yardımıyla cilt
defekti tamamen kapatıldı (Şekil 4). 
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Şekil 1: Aplasi alanında fıtıklaşan beyin dokusu izleniyor.

Şekil 2: Periostal yapı (penset ile tutulan), serebral doku
ve üzerinde yapışık epitelyumize örtü görülüyor.

TARTIŞMA
Kutis’in konjenital yokluğu epidermis,

subkutanöz doku, galea ve nadir vakalarda kalvaryal
kemiğin ve duranın konjenital yokluğu ile
karekterizedir. K/E oranı yaklaşık olarak 7/5 olan
yaygın olmayan bir hastalıktır. İlk olarak 1767 yılında
Cordon tarafından tanımlanmış yaklaşık olarak
insidansı 10 000 doğumda 1‘dir (9, 10). ACC tanısı
klinik görüntü ile konur ve histolojik görüntüsü
değişkendir (10). Bildirilen vakaların çoğu sporadiktir,
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fakat otozomal dominant ve resesif kalıtımda
tanımlanmıştır (1,5,16). Ayrıca Adams –Oliver
Sendromu gibi polimalformasyonlarla birlikte
görülebilir ve nöral disrafizm için de bir kutanöz
belirteç olabilir (1,2,3,5,6). 

Hastalığın nedeni kesin olarak bilinmemekle
birlikte etkilenmiş deri bölgesinde dejenerasyona yol
açan vasküler enfarkt veya damar anomalisi sonucu
ortaya çıktığı ileri sürülmektedir. Öne sürülen diğer
etiyolojiler arasında embriyogenez esnasında
ektodermal arrest, fetusta damarsal anomaliler,
tromboembolik olaylar, intrauterin travma, ve
herediter faktörler bulunur (10). Gebelik sırasında
valproik asit ve metimazol kullanımının etiyolojide
rol oynayabileceği bildirilmiştir (8). Ayrıca
antifosfolipid sendromlu anne bebeğinde ve
amniotik band sendromu ile ilişkili ACC olgusu
bildirilmiştir (13,17). Trizomi 13’lü olguların  %35 ila
%50 sinde skalpte aplazi meydana gelir (20). 

Friden (7) aplasia kutis konjenita’lı olguları
hastalığın etyolojisi, klinik bulguları, eşlik eden
anomaliler ve genetik geçiş yönünden dokuz gruba
ayırarak sınıflandırmıştır (Tablo I). Olgumuzda
skalp, kalvaryum ve dural defekte eşlik eden başka
bir anomali yoktu.  Şekil 3: Serebral doku tekrar intrakranial alana

yerleştirildikten sonra abdominal fasia ile dural defekt
kapatıldı.

Şekil 4: Rotasyonel cilt flebi ve cilt greftleriyle skalp
defekti tamamen kapandı.

Grup 1: Skalp lezyonları multiple anomaliler
olmaksızın 
Grup 2: Scalp aplasia cutis congenita ile kol ve
bacak anomalileri 
Grup 3: Aplasia cutis congenita ile
ilişkilendirilmiş epidermal ve organoid nevus
Grup 4: Aplasia cutis congenita üzerine eklenmiş
meningomyelocsel, gastroşizis omfalosel gibi
embriyolojik malformasyonlar 
Grup 5: Aplasia cutis congenita ile
ilişkilendirilmiş fetus papiraseus or plasental
infarktlar
Grup 6: Aplasia cutis congenita ile
ilişkilendirilmiş epidermolisis bullosa
Grup 7: Su toplamaksızın ekstremitelere
yerleşmiş aplasia cutis congenita 
Grup 8: Spesifik teratojenler nedeniyle oluşmuş
aplasia cutis congenita 
Grup 9: Aplasia cutis congenita ile
ilişkilendirilmiş malformasyon sendromları

Tablo I: Aplasia Cutis Congenita için Friden
sınıflandırması (17)



ACC’nin seyri daha çok defektin büyüklüğü,
derinliği ve eşlik eden anomalilere bağlıdır.
Tedavide genel bir uzlaşı olmamakla birlikte
konservatif ve/veya cerrahi yaklaşım önerilir
(2,9,10,14,16). Küçük lezyonlar için konservatif
tedavi ile granülasyon ve kesin iyileşme sağlanabilir.
Küçük lezyonlarda defekt genellikle basit yara
bakımıyla alopesili fibröz plak bırakarak iyileşir
(11,14,19). Konservatif yaklaşımda temel olan
günlük gümüş sulfadiazin pansumanıdır. Povidone-
iodine (Betadine) ise yaranın kurumasına yol açıp
masif kanamları kolaylaştırabileceğinden önerilmez
(15).

Cilt ve altındaki kemik dokuyu içine alan büyük
defektlerde mortalite oranı yüksektir. Bunun nedeni
enfeksiyon ve skarın kuruması ya da ayrılmasıyla
sagittal sinus ya da büyük kortikal vasküler
yapılardan kaynaklanan masif kanamadır (10,15).
Ayrıca intrakranial basınç atmosfer basıncından
yüksek olduğu için serebral doku üzerinde yer alan
epitelize doku-pia ve araknoid tabakanın
yırtılmasıyla beyin dokusu açıklıktan dışa doğru
fıtıklaşabilir (16). Travma olgumuzdaki gibi açıklığı
örten zayıf epitelize dokunun yırtılmasına ilaveten
serebral ödeme yol açarak fıtıklaşmanın oluşumu ve
ilerleyişini kolaylaştırır. Ayrıca olgumuzda nöbet
atakları ve çocuğun ağlama eylemi intrakranial
basıncı artırarak fıtıklaşmanın artmasına yol
açmıştır.

Cerrahi tedavide klinik seriler hala küçük
olduğundan en iyi cerrahi yöntem tanımı
yapılmamıştır. Fakat genellikle uygulanan açıklığın
tam kat rotasyonel cilt flebi ile kapatılmasıdır (10,4).
Deri greftleriyle örtülmüş periostal fleplerde
uygulanmıştır (12). Literatürde olgumuzdaki gibi
açıklıktan beyin dokusunun belirgin fıtıklaştığı
durumlarda uygulanacak cerrahi yaklaşımın
tartışıldığı bir sunumla karşılaşmadık. Bu nedenle
cerrahi yaklaşımımızın literatüre katkı sağlayacağını
düşünüyoruz. Bizim yaklaşımımızda temel olan iki
unsur vardır. Birincisi fıtıklaşan beyin dokusunun
eksize edilmeden tekrar intrakranial mesafeye
yerleştirilmesidir. İkinci unsur ise dural defektin
abdomen duvarında alınan fasia yardımıyla
kapatılmasıdır. Aplasia açıklığından beyin
dokusunun herniasyonunun konjenital ensefalosel
gibi değerlendirilmemesi gerektiğini düşünüyoruz.
Çünkü konjenital ensefalosel olgularında beyin
dokusunun yerleşeceği kalvaryal boşlukta küçüktür.
Cerrahi tedavide genellikle fıtıklaşan dokunun
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intrrakranial mesafeye ittirilmesi önerilmez. Fakat
bizim olgumuzda ki gibi aplasia alanında gelişen
fıtıklaşmada intrakranial boşluğun hacim olarak
gelişimi normaldir. Hatta geniş bir alanda kemik
defektin oluşu intrakranial basınç artışının daha iyi
tolere edilmesini sağlar. Bu düşünceden yola çıkarak
olgumuzda fıtıklaşan beyin dokusunu çevre
epitelyumize dokudan serbestleştirdikten sonra
yavaş ve dikkatli şekilde intrakranial mesafeye
yeniden yerleştirdik. Buna bağlı ameliyat sonrası
olgumuzda herhangi bir komplikasyon gelişmedi.
Olgumuzdaki iyi sonucu dikkate alarak fıtıklaşan
dokunun eksize edilmeden olduğunca normalde
bulunduğu alana yeniden ittirilmesini öneriyoruz.
Böylece fıtıklaşan beyin dokusunun fonksiyonel
anatomisi de dikkate alındığında eksizyonun
getireceği olumsuz neticelerden de kaçınılmış
olunur. 

Bu vakalarda BOS fistülü ve enfeksiyon
komplikasyonu mortaliteyi ve yara iyleşmesini
etkileyen temel faktörlerdir. Olgumuzdakine benzer
cerrahi gerektirecek bir komplikasyon durumunda
ya da ileri yaş döneminde kranioplasti uygulanacak
olgularda cerrahi sırasında beynin üzerini direkt
olarak örten epitelyumize iyileşme dokusunu
kaldırmak oldukça zor ve beyin dokusunda
zedeleyici olabilir (Şekil 2). Ayrıca sadece konservatif
yaklaşım uygulanan hastalarda iyileşme dokusu
özellikle geniş defektlerde güçlü bir bariyer
oluşturmaz ve olgumuzdaki gibi travma ile birlikte
kolaylıkla açılabilir. Yaklaşımımızın ikinci temel
unsuru olan dural defektin cilt flebi çevrilmeden
önce fasia yardımıyla kapatılmasının bütün bu
olumsuzlukları engelleyeceğini düşünüyoruz. 
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