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OZET: Aplazia kutis konjenita (AKK) nadir goriilen, dogumda izole ya da yaygin alanlarda cilt
yoklugu ile karakterize heterojen hastalik grubudur. insidans1 1:10 000°dir. Kiz ve erkekleri esit
oranda etkiler. Etnik kokene bagl sikliginda artis tanimlanmamustir. Siklikla tek, kiigiik (0.5-3
cm), skalp yerlesimlidir. Cesitli sendromlarla birlikteligi olsa da, siklikla izole lezyon olarak
goriiliir. Kemik yoklugunun da eslik ettigi olgularda komplikasyon sikliginda artig olabilir. Burada
skalpta, kemik yoklugunun eslik etmedigi aplazia kutis konjenita tanisi alan iki yenidogan
sunulmustur. Ozellikle sendromik bulgular1 olmayan vakalarda, sach deride gdzden kagabilecek
bir lezyon olmasi, eslik edebilecek kemik defektleri agisindan degerlendirmenin 6nemi
vurgulanmistir.

ANAHTAR KELIMELER: Yenidogan, skalp, cilt defekti, aplazia kutis konjenita

SUMMARY: Aplasia cutis congenita (ACC) is part of a heterogeneous group of disorders which
is characterized by the absence of a portion of skin in a localized or widespread area effecting
approximately 1 in 10,000 newborns. There is no sex predilection or increase in the frequency
depending on ethnic origin. Lesions are mostly seen on the scalp as a solitary, small (0.5-3 cm)
lesions with varying degrees in deepness. Although the association with various syndromes has
been defined, it is mostly seen as isolated lesions. If careful examination is not performed and the
consequences of the aplasia cutis congenita is not known, underlying bone defects in
nonsyndromic cases is unrecognized. Here in we reviewed the diagnosis and management of
aplasia cutis congenita with relevant literature. by presenting two newborn cases
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1. Giris

Aplasia kutis konjenita (AKK) dogumda
cildin, daha nadir olarak da cilt alt1
dokularin degisen derecelerde yoklugu ile
giden bir hastalik grubudur. (1). ilk kez

Cordon tarafindan 1767°de iki kiz
kardeste alt ckstremitelerde, Campbell
tarafindan 1862°de sach deride

tanimlamustir. Adams ve Oliver 1945°de
Aplasia cutis’le birlikte distal ekstremite
anomalileri olan sendromu yaymlamistir
(2,3). Frieden 1986’da hastalig1 lezyonun
karakteri ve eslik eden malformasyonlara
gore 9 grupta smiflandirmistir  (4).
Siklikla tek ve kiiciiktir (0.5-3 cm),
%701 sagh deride yerlesimlidir (5). Erken

gebelik haftalarinda olusan lezyonlar
dogumda atrofik ya da membrandz lezyon
olarak goriiliir. Cogu vakada ise dogumda
fokal iilsere lezyon olarak saptanir.
Cesitli sendromlarla birlikteligi olsa da,
siklikla izole olarak goriiliir (6). Hastaligin
insidanst  1-3/2000-10000°dir. Kiz ve
erkekleri esit oranda etkiler. Etnik kokene
baghh sikliginda artis tanimlanmamistir.
Cilt altinda kemik yoklugunun da eslik
ettigi olgularda hemoraji, enfeksiyona
bagli komplikasyon sikligi artar. Bu
vakalarda cerrahi gerekebilir (6). Burada
sagli deride, kemik yoklugunun eslik
etmedigi aplazia kutis konjenita tanis1 alan
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iki bebek sunulmustur. Bu yazida ilave
anomalisi  olmayan  aplazia  kutis
konjenitali iki bebek sunulmustur. Aplazia
kutis  konjenitanin izole olarak da
goriilebilecegi vurgulanmak istenmistir.
Olgu sunumu; 27 yasindaki annenin 2.
gebeliginden 2. yasayan olarak son adet
tarihine (SAT) gore 35 hafta, 4 hafta
intrauterin gelisme geriligi ile 6-9 Apgar
1590 (<5p) gram olarak dogdu. Bebegin
fizik muayenesinde periferik siyanozu,
burun kanadi solunumu ve posterior
parietal alanda sagli deride keskin sinirly,
izole kirmizi parlak zeminde sagsiz,
yizeyi kurutlu alan saptandi (Resim-1).
Viicudun diger bolgelerinde ciltte lezyon
yoktu, parmak ekstremite anomalisi
saptanmadi. Anneye 30. haftadan itibaren
gestasyonel DM ve preeklampsi tanist ile
yatirilarak insulin ve metildopa tedavileri
baglandigi  Ogrenildi. Dogum  Oncesi
calisgilan hepatit, TORCH serolojisinde

ozellik yoktu. Gebelik siiresince vezikiiler

dokiintiilerle giden enfeksiyon
gecirmemisti. Anne baba  arasinda
akrabalik yoktu. Ailede cilt problemleri ya
da  genetik hastalik  tanimlanmadi.

Yenidogan yogun bakim iinitesinde 1. giin
nazal CPAP’da izlendi. Solunum sikintisi
gerileyen bebegin 3. giinden itibaren ek
oksijen gereksinimi kalmadi. Solunum
sikintis1  diizeldikten sonraki donemde
calisilan metabolik, biyokimyasal ve
hematolojik  parametrelerinde  6zellik
saptanmadi. Kraniyal MR
goriintiilemesinde beyin parankiminde ve
kemikte defekt izlenmedi. izole cilt
defekti olan bebek plastik cerrahi ile
konsulte edildi. Yumusak parafin ile
doyurulmus, %35 oraninda klorheksidin
asetat ile pansuman Onerildi. Yatisi
sliresince pansumani yapilan bebek 15.
glinde yakin poliklinik izlemi ile taburcu
edildi.

Resim 1. Hastanin sa¢h derisindeki cilt defekti
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Olgu

37 yasindaki annenin  takipli = 2.
gebeliginden 2. yasayan olarak SAT’ne
gore 38 hafta 5 giinliik C/S ile baska bir

saglik  kurulusunda  dogan  bebek
hastanemize sagli deride cilt yoklugu
nedeniyle yonlendirildi. Fizik

muayenesinde viicut agirligi 2650 gr (5p)
boy 48 cm (10-25 p) bas ¢evresi 34 cm
(10-25 p) Sol parietooksipital alanda
2x1.5 cm boyutunda keskin sinirh etrafi
hiperemik cilt  yoklugu  mevcuttu.
(Resim-2) lezyon zemininde kemik doku
palpe ediliyordu. Bebegin viicudunun
diger bolgelerinde cilt yoklugu izlenmedi,
ekstremite anomalisi yoktu. Sendromik

bulgusu olmayan bebek norolojik olarak
aktif  goriiniimdeydi.  Diger  sistem
muayenelerinde  6zellik  saptanmadi.
Annenin prenatal ve perinatal laboratuvar
parametrelerinde 6zelik yoktu. Hamileligi
siiresince ila¢ kullanmamuisti. Ailede cilt
hastaligi ya da genetik hastalik Oykiisi
yoktu. Cekilen kraniyal MR
goriintiilemede beyin parankimi normal
kemik dokuda defekt izlenmedi. Lezyonlu
cilt bolgesine yumusak parafin ile
doyurulmus, %35 oraninda klorheksidin
asetat ile pansuman yapilarak yakin
poliklinik izlemi ile taburcu edildi.

Resim 2. Sol parietooksipital alanda cilt defekti izlenmektedir.
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2. Tartisma

Aplazia kutis konjenita cilt defektiyle
giden ve olduk¢a nadir goriilen bir
sendromdur. Frieden hastaligi lezyonun

sayisi, lokalizasyonu ve malformasyon
eslik edip etmemesine gore 9 grupta
smiflandirmustir (4) (Tablo I).

Tablo 1
Frieden Siniflamast

1 Eslik eden anomalinin olmadigi AKK

2 Ekstremite anomalileri ile beraber AKK

3 Epidermal veya orgonoid neviislerle birlikte AKK

4 Embriyonik malformasyon tizerinde AKK

5 ‘Fetus papareseus’ veya plasenta enfaktlar ile birlikte AKK

6 Epidemolisis biillosa ile birlikte AKK

7 Ekstremitede biillerin eslik etmedigi AKK

8 Teratojenlerle iliskili AKK

9 Malformasyon sendromlari ile birlikte AKK

Grup 1 multipl anomalinin eslik etmedigi
siklikla skalpde izole cilt defekti varligiyla
giden otozomal dominant ya da sporadik
goriilebilen lezyonlardir. Grup 2 cilt
defektine ekstremite anomalisinin de eslik

ettigfi  Adam’s  Oliver sendromunu
kapsayan gruptur. Grup 3 epidermal,
sebase neviislerin de eslik ettigi

hastalardir. Neviis siklikla aplasia ile
komsu alan ig¢indedir. Konviilziyon,
mental retardasyon, iris kolobomu gibi
norolojik bulgular ve goéz bulgulan eslik
edebilir. Grup 4 Aplazia kutis konjenita
tizerine  eklenmis  meningomiyelosel,
gastrosisiz, omfalosel gibi embriyolojik
malformasyonlarin oldugu gruptur. Grup
5 aplasia kutis  konjenita  fetus
papyraceous veya plasental infakt ile
birliktedir. Ozellikle govdede ya da
ekstremitede var olan lineer veya satellit
konfigiirasyondaki aplazia kutis fetus
papayraceous ile iligkilidir. Grup 6’da
aplazia kutis epidermolisis biilloza ile
birlikte goriilir. Lezyon siklikla alt

ekstremitededir. Pilorik, duodenal atrezi,
iiretral stenoz renal anomaliler eslik
edebilir. Grup 7’de ise epidermolisiS
biillosanin  olmadigr  alt  ekstremite
yerlesimli aplazia kutis konjenita olgular
vardir. Grup 8’de neden teratojenlerdir.
Gebelikte herpes simpleks, varisella
enfeksiyonu veya metimazol kullanimi
teratojenlere  Ornektir. Grup 9’da ise
aplazia kutisin  sendromlarla birlikte
goriildiigii vakalar1 igerir. Su ana kadar
bildirilenler arasinda Wolf Hirschhorn,
Trizomi 13, Goltz Sendromu, Ellis-van
Creveld Sendromu, Barts sendromu
vardir. Siklikla tek izole defekt olmakla
birlikte multipl lezyonlarda saptanabilir.
Sacli deri, hastaligin en sik gorildigi
bolgedir. Vakalarin %70’ini kapsar (5,7).
Deri defektine  ekstremite, 20z,
genitoliriner  sistem,  gastrointestinal
sistem, santral sinir sistemi anomalileri
eslik  edebilir (8). Hastalarimizda
lezyonlar sagli deri yerlesimliydi ve ek
anomali  eslik  etmiyordu.  Frieden
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siniflamasina gore grup 1’e girmekteydi.
Vakalarin  %20-30’unda alttaki kemik
doku ve dura mater de etkilenebilir (9).
Ikinci siklikta alt ve iist ekstremiteler
etkilenir ~ (10). Lezyonlar dogumda
inflamasyonun eslik etmedigi parlak
kirmiz1 zeminde {ilsere, egzamatéz veya
atrofik, iyi simirli alanlardir ve biiytikligi
degiskendir (8). Etkilenen bdlge tipik
olarak ince seffaf bir membranla kaplidir.
Yerini 1-3 ay icinde periferden santrale
dogru diiz kagit gibi ince sagciz bir alana
birakir. Ozellikle cilt altt dokularin da
etkilendigi agir vakalarda masif hemoraji,
enfeksiyon, menenjit gibi hayati tehdit
eden komplikasyonlar goriilebilir (6).
Patofizyolojisi tam bilinmemekle birlikte
embriyonik donemde kokain, eroin, alkol
veya antitiroid ila¢ maruziyeti gibi
teratojen maruziyeti sonucu epidermal ve
organ gelisiminin duraksamasi veya
intrauterin donemde plasental infakt, tek
arter nedenli  dolasim  bozuklugu,
intrauterin ~ travma, amniyotik  band
tizerinde durulmaktadir (8). Plasenta
incelemesi enfakt alanlarinin gosterilmesi
ile tanmiya yardimci olabilir (11). Moya
moya hastaligi ile birlikteligi rapor
edilmistir (12). Epidermolisis biillosa veya
Herpes simpleks viriisii, Varisella zoster
virtisii  gibi intrauterin enfeksiyonlarla
iliskili olabilir. Ancak literatiirde sunulan
vakalarin ¢ogunda altta yatan neden
tanimlanamamistir (13,14). Olgularimizda
da prenatal donemde annede dokiintiilii
hastalik ya da ila¢ kullanimi Oykiisii
yoktu. Bebeklerin fizik muayenesinde
genitoliriner, gastrointestinal ve santral
sinir ~ sistemleri  dahil ek anomali
saptanmadi. Aplazia kutis konjenitaya
zemin hazirlayici herhangi bir risk faktorti
tanimlanmadi. Diizensiz otozomal

dominant kalitim gosteren bir¢ok ailesel
olgu, daha nadir olarak da otozomal
resesif  kalihm  gdsteren olgular
bildirilmistir (15). Ancak bu olgularda
akraba evliligi yoktu. Hastaligin tanisinda
spesifik bir laboratuar testi yoktur. Bu
nedenle lezyonlarin bilinmesi klinik tani
icin cok onemlidir. Ozellikle cilt defekti
bliyiilk ve birden fazla alami etkileyen
vakalarda hayati tehdit eden olasi
menenjit, kanamayi Onlemek ve agikta
kalan beyin dokusunu travmalara karsi
korumak  gerekir. Bu  vakalarda
goriintiileme yontemi ile alttaki kemik ve
dokunun da degerlendirilmesi gerekir
(16). Vakalarimizin ¢ekilen kranial
goriintiilemelerinde kemik doku
biitiinliigii  korunmustu. Izole lezyonlar
tipik olarak haftalar igerisinde
kendiliginden geride atrofik sagsiz alan
birakarak iyilesir. Eslik eden kiigiik kemik
defekleri de bir sene i¢inde kendiliginden
kapanir. Hastalarimizda aktif donemde
lezyonun  kurumasi  Onlenerek  igin
yumusak parafin ile doyurulmus, %5
oraninda klorheksidin asetat iceren delikli
gazli bez ile bakim yapildi (16). Ek
anomali tanimlanmayan, genel durumu
iyi, oral alabilen bebekler poliklinik
kontrolii ile izleme alindi. Lezyonlarin
zaman ig¢inde atrofik zeminde sagsiz alan
olarak sebat ettigi gozlendi. Aplasia Kutis
Konjenita nadir goriilen bir anomali
olmakla birlikte, eslik eden anomalilerin
olmasi, c¢esitli sendromlarla birlikteligi,
genetik gecisli olabilmesi ve lezyonun
genis oldugu vakalarda hayati tehdit eden
komplikasyonlarin ~ varligit  nedeniyle
onemli bir hastaliktir. Tanist igin spesifik
bir laboratuvar testi olmayan AKK’da
klinik taninin  ve degerlendirmenin
onemine dikkat ¢ekilmistir.
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