GuUncel Pediatri

OLGU SUNUMU

The Journal of Current Pediatrics

CASE REPORT

Fetiis Papyraceus ile lligkili Aplazia Kutis Konjenita
Aplasia Cutis Congenita Association with Fetus Papyraceus

Ahmet Ozdemir, Osman Bastug, Serra Algi*, Levent Korkmaz, Hilya Halis, Sabriye Korkut, Mehmet Adnan Oztiirk,

Tamer Giines

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Neonatoloji Anabilim Dali, Kayseri, Tlrkiye

*Erciyes Universitesi Tip Fakuiltesi, Pediatri Anabilim Dali, Kayseri, Tirkiye

Anahtar kelimeler
Aplazia kutis konjenita, re-epitelizasyon,
ikiz

Keywords
Aplasia cutis congenita, re-epithelialization,
twins

Gelig Tarihi/Received : 04.04.2014
Kabul Tarihi/Accepted : 13.06.2014

DOI:10.4274/jcp.04274

Yazigsma Adresi/Address for Correspondence:
Dr. Ahmet Ozdemir, Erciyes Universitesi Tip
Fakiiltesi, Neonatoloji Bilim Dal1, Kayseri,
Tiirkiye

Tel.: +90 352 207 66 66

E-posta: drozdemir564@hotmail.com

© Giincel Pediatri Dergisi, Galenos Yaymevi tarafindan basimistir.
© The Journal of Current Pediatrics, published by Galenos Publishing.

J Curr Pediatr 2015;13:147-50

Oz

Aplazia kutis konjenita (AKK) derinin lokalize veya genis alanlar seklinde yoklugu
ile karakterize nadir bir anomalidir. Genellikle skalpta goriilmekle birlikte, tek
veya multipl lezyonlar seklinde viicudun herhangi bir yerinde bulunabilir. On bin
dogumda bir goriilen AKK izole bir lezyon olarak ortaya ¢ikabildigi gibi, yarik
damak/dudak, sindaktili, parmaklarin yoklugu, g6z anomalileri ve konjenital kalp
hastaliklar ile birlikte goriilebilir. AKK’nin olduk¢a nadir goriilen bir formu da
intrauterin ex olan ikiz esine bagli gelisen formudur. Biiyiik lezyonlar cerrahi
onarima gerek duyarken, kiiciik defektler spontan re-epitelizasyon ile iyilegebilir.
Bu yazida; nadir olarak goriilen, fetiis papyraceus ile iligkili olarak govdesinde
AKK gelisen erkek olgu sunulmustur.

Abstract

Aplasia cutis congenita (ACC) is a rare malformation characterized by localized
or a wide area absence of tissue. The disease may involve any site of the body,
although usually seen on the scalp. Observed one in 10.000 births, it can occur
as the ACC as an isolated lesion and may be associated with cleft palate/lip,
syndactyly, absence of fingers, eye abnormalities and congenital heart disease.
ACC’s arare form due to intrauterine twin, which is a form of ex. Large lesions that
require surgical repair small defects heal spontaneously with re-epithelialization.
We present a rare case of newborn male with truncal ACC associated with fetus
papyraceus.

Giris

Aplazia kutis konjenita (AKK) cildin gelisimsel bir anomalisidir
ve lezyonlarin yerlesim yeri en sik skalp olmakla birlikte 6nkol, diz,
govdenin her iki tarafi ve boyunda da goriilebilir (1). Ilk olarak 1767
yilinda Cordon tarafindan tanimlanan hastaligin insidans: 10,000
dogumda birdir (2). Literatiirde fetiis papyraceus ile iligkili kirka yakin
AKK olgusu bildirilmisgtir (3). AKK tanis1 klinik olarak konulmaktadir.
Etiyoloji kesin olarak aydimnlatilamamis olmakla beraber lezyonun
vaskiiler infarkt, embriyogenez esnasinda ektodermal arrest, fetiiste
damarsal anomaliler, tromboembolik olaylar, intrauterin travma ve
kalitsal faktorler sonucu ortaya ¢iktigi ileri siiriilmektedir (4). Gebelik
sirasinda kullanilan diklofenak ve metimazol da etiyolojide su¢lanmistir
(5.6).

Bu yazida ikinci trimesterin baglarinda ikiz esinin intrauterin
Olimiintin gerceklestigi dikoryonik gebelikten dogan, nadir goriilen
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fakat artan ¢ogul gebelik insidansi nedeniyle klinikte
daha sik kargilasabilecegimiz fetiis papyraceus olgusu
literatiir esliginde sunulmustur.

Olgu

Otuz bir yasindaki saglikli annenin 2. gebeliginden
2. canli dogum olarak hastanemizde sezaryen ile
miadinda 2,655 gr agirliginda dogan erkek bebegin
viicudunda yaygin deri lezyonlari olmasi nedeniyle
yenidogan yogun bakim {initemize yatirildi. Anne-
baba arasinda akraba evliligi olmadigi, ailede benzer
bir problemin olmadig1 6grenildi. Annenin gebeliginde
vitamin haricinde herhangi bir ila¢ kullanmadig:
Ogrenildi.

Gebelik takiplerinde dikoryonik ikizin 2. trimesterin
baslarinda intrauterin exitus oldugu, hastamizla ilgili
ultrasonografi takiplerinde anormallik sdylenmedigi
ogrenildi. Fizik muayenesinde oOzellikle batin alt
kadranda yaklagik 8x3 cm ve sirt bolgesinde yaklasik
5x1 cm ¢apinda lezyonlar mevcuttu (Resim 1). Diger
fizik muayene bulgular1 dogaldi.

Hemogram ve  biyokimyasal degerlerinde

anormallige rastlanmadi. Herpes simplex ve varicella
zoster serolojisi negatif idi. Ek patolojiler acisindan
degerlendirmek icin yapilan batin ultrasonografisi
normal olarak raporlandi. Govdesindeki lezyonlar

Resim 1. Govde de goriilen yaygin deri defekt alanlari. ikinci
trimesterin baginda intrauterin ex olan ikizine bagli gelisen aplazia
kutis konjenita
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icin dermatoloji ve plastik cerrahi ile konsiilte edilen
hastaya basitrasin ve neomisin siilfat iceren pomad ile
pansuman Snerildi. Izleminde genel durumu iyi ve oral
alimi yeterli olan hasta mevcut deri bakim Onerileri ile
poliklinik kontrollerine ¢agrilarak taburcu edildi.

Tartisma

Cogul gebelikler, yardimci lireme tekniklerinin
daha sik kullanilmasi ile birlikte artig gostermektedir.
Buna bagli olarak goriilen komplikasyonlardan biri de
ikiz esinin intrauterin 6liimiidiir (7). Ikiz esinin ikinci
trimesterde oliimii sonucu olusan fetiis papyraceus
genellikle gebeligin 3. ay1 ile 5. ay1 arasinda olur ve 7.
gebelik ayindan sonra gozlenmez (8).

Fetiis  papyraseus etiyolojisinde  konjenital
anomaliler, kromozom kusurlari, plasental yetmezlik,
umbilikal kordonun velamentdz girisi, uterus
malformasyonlar1 ve ikizden ikize transfiizyon
sendromu rol oynamaktadir. Ancak bir¢cok olguda
etiyoloji kesin olarak belirlenememektedir (9).
Olgumuzda da kesin etiyoloji saptanamamusgtir.

Tempark ve Shwayder (10) 16. gestasyon
haftasinda ikiz esinin 6liimii sonrasi olusan bir AKK
olgu sunmuslardir. Bizim olgumuzdada ikizinin 2.
trimesterin baglarinda intrauterin exitus olmasi sonucu
AKK geligmistir. Literatiirde AKK ile iligkili en az 44
olgu sunulmusg olup ¢cogunda bizim hastamizda oldugu
gibi konservatif tedavi tercih edilmistir (10).

Mazza ve ark. (11) abdomen cevresinin kiiciik
olmasi, alfa fetoprotein ve asetilkolinesterazin
amniyotik mayide yiiksek saptanmasinin AKK ile
iligkili oldugunu gostermiglerdir. Bizim olgumuzda
ailenin amniyosentezi kabul etmemesi nedeniyle bu
iligski gosterilememisgtir.

Friden (12) AKK’li olgular1 hastaligin etiyolojisi,
genetik gecisi, klinik bulgular1 ve eglik eden anomaliler
acisindan dokuz gruba ayirmiglardir (Tablo 1).
Hastamizda aplazia kutis konjenita ile iligskilendirilmis
fetlis papyraceus mevcuttu ve bu siniflamaya gore
bizim hastamiz besinci gruba uymaktaydi.

Fetiis papyraceus olgularinda maternal ve fetal
komplikasyonlar gebelik haftasi ve koryonisite ile
iliskilidir (Tablo 2). Ikiz eslerden birinin &liimii ile
ortaya cikabilecek fetal komplikasyonlardan biri de
aplazia kutistir (13). Hastamizda da gebelik ikinci
trimester baslarinda meydana gelen fetiis papyraceus
ile iligkili AKK mevcuttu.
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AKK tedavisinde gerekli sartlar saglandiginda,
konservatif tedaviyle, spontan re-epitelizasyon
ve/veya skar olusumu saglanmaktadir. Re-
epitelizasyon sonrasi hipertofik skar gelisebilir.
Lezyon bolgesinde yillar sonra gelisen bazal hiicreli
karsinom bildirilmistir (14). AKK lezyonlarina
cerrahi yaklagim hala belirsizligini korumaktadir.
Genis defektlerde deri grefti ya da lokal flepler
tedavi alternatifi olabilir. Literatiirde otolog dermis
greftleri, allojenik dermal greftler, kiiltiire epitelyal
otogreftlerle abdominal AKK defektleri tedavi
edilmiglerdir (15).

Chanve ark. (16)1slak pansuman yontemiile AKK
lezyonunda tatmin edici iyilesme kaydetmislerdir.
Bizim olgumuzda lezyonlarin genis olmasi nedeniyle
enfeksiyon gelisimini Onlemek i¢in basitrasin ve

Tablo 1. Aplazia kutis konjenita i¢in Friden siniflandirmasi
12)

Grup 1 Sacl deri lezyonlar1 multipl anomaliler
olmaksizin

Grup 2 Sacl deri aplazia kutis konjenita ile kol ve bacak
anomalileri

Grup 3 Aplazia kutis konjenita ile iligkilendirilmig
epidermal ve organoid nevus

Grup 4 Aplazia kutis konjenita lizerine eklenmis
meningomiyelosel, gastrosizis omfalosel gibi
embriyolojik malformasyonlar

Grup 5 Aplazia kutis konjenita ile iligkilendirilmis fetiis
papyraceus veya plasental enfarktlar

Grup 6 Aplazia kutis konjenita ile iligkilendirilmig
epidermolisis bullosa

Grup 7 Biil olmaksizin ekstremitelere yerlesmis aplazia
kutis konjenita

Grup 8 Spesifik teratojenler nedeniyle olusmus aplazia
kutis konjenita

Grup 9 Aplazia kutis konjenita ile iligkilendirilmig
malformasyon sendromlari

Tablo 2. Fetiis papyraceus olgularinda maternal ve fetal
komplikasyonlar (13)

Maternal Komplikasyonlar ~ Fetal Komplikasyonlar

Vajinal kanama, uterin kramp  Serebral palsi

ve pelvik agr1 Aplazia kutis
Erken dogum eylemi Kutan6z nekroz
Maternal enfeksiyon Prematiirite

Puerperal hemoraji
Koagiilopati

Distosi

Sezaryen oraninda artig

Konjenital anomali
Intrauterin gelisme geriligi

neomisin siilfat pomad ile pansuman uyguladik.
Gozle goriiliir diizelme saptanan, re-epitelizasyon
ile iyilesen lezyonun takiplerine devam etmekteyiz.

Sonug olarak bu yazi ile lilkemiz literatiiriinde nadir
rastlanan fetlis papyraceus ile iligkili AKK tanisina
dikkat cekmek istedik.
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