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"Hair collar" isaretinin eslik ettigi biilléz aplazia kutis konjenita:
Bir olgu sunumu

Bullous aplasia cutis congenita with hair collar sign: A case report

e —
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Ozet

Aplazia kutis konjenita lokalize veya yaygin olarak gorilebilen deri yoklugu ile karakterize nadir bir embriyolojik bozukluktur. Cogunlukla
sporadik olarak gérilmesine ragmen ailesel olgulara da rastlanabilir. En sik sagl deriyi tutmakla beraber diger bélgelerde de gorulebilir. Deri izole
olarak tutulabilir ya da basta kemik defektleri olmak tzere bir takim konjenital anomaliler ile beraberlik gérilebilir. Sekiz aylik kiz cocugu verteks
bolgesinde dogumdan itibaren var olan deri defekti ile basvurdu. Lezyon etrafinda “hair collar” isareti gdzlemlendi. Olgumuzda deri defektine
kemik defekti ve ek sistemik anomali eslik etmiyordu. Klinik olarak biilléz aplazia kutis konjenita tanisi konan olgumuzu "hair collar" isaretinin
tabloya eslik etmesi ve nadir gértilmesi nedeniyle sunuyoruz. (Turkderm 2014; 48: 163-5)

Anahtar Kelimeler: Aplazia kutis konjenita, bulléz, hair collar

Summary

Aplasia cutis congenita is a rare embryologic disorder characterized by localized or generalized absence of skin. The disease is frequently
sporadic, however, it may also be familial. It usually affects the scalp, but, even rarely, it may be seen on other body areas. Skin may be affected
with or without some congenital anomalies, especially bone anomalies. An 8-month-old girl presented with skin defect at the vertex since
birth. A hair collar sign was observed around the lesion. In our case, bone and other systemic abnormalities were not associated with skin
defect. Here, we report the case of a patient clinically diagnosed with bullous aplasia cutis congenita with hair collar sign which is a rare entity.
(Turkderm 2014; 48: 163-5)
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Giris

Aplazia kutis konjenita (AKK) lokalize veya yaygin olarak
gorulebilen deri yoklugu ile karakterize nadir bir embriyolojik
bozukluktur. Sporadik olarak gd&rilebilir veya bir takim
genetik hastalik ve sendromlarla iliskili olabilir.2. En sik sacli
deride gorllmekle birlikte diger bélgelerde de rastlanabilir.
BUlloz aplazia kutis konjenita ise AKK'nin nadir gorilen bir alt
grubudur. Olgularin bir kisminda zeminde néral tlip defekti
ile birliktelik bildirilmistir. Literatlirde az sayida billoz aplazia
kutis konjenita olgusu bildirilmistir. Bazi olgularda lezyon
etrafinda zemindeki néral tlp defektinin glicli bir géstergesi
olabilen, “hair collar” isareti olarak adlandirilan yaka seklinde,
koyu siyah renkte sa¢ gézlemlenir3.

Olgu Sunumu

Sekiz aylik kiz cocugu klinigimize sacli deride, verteks bélgesinde
dogumdan berivar olan, 2x2 cm ebatlarinda rezorbe gériinimde
bllléz lezyon ile basvurdu (Resim 1). Lezyon etrafinda yaka
seklinde, diger sac yapilarina gére belirgin derecede koyu siyah
renkte bir sa¢ halkasi vardi ve bu gériinim “hair collar” isareti
olarak degderlendirildi. Hastanin fizik muayenesi bahsi gecen
dermatolojik bulgular disinda timuyle normaldi. Vicudun
baska herhangi bir yerinde bir defekt veya lezyona rastlanmadi.
Lezyon bolgesine yonelik olarak yapilan radyolojik incelemelerde
herhangi bir kemik defektine rastianmadi. Lezyona yénelik olarak
konservatif yaklagim Onerildi. Hasta plastik ve rekonstriktif
cerrahi klinigine yénlendirildi.
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AKK lokalize veya nadiren yaygin olabilen deri yokluguyla karakterize
bir durumdur. Sacl deri yerlesimli ilk AKK olgusu 1826 yilinda Cambell
tarafindan tanimlanmistir. Hastaligin tahmin edilen insidansi 10,000
dogumda 3 olarak bildirilmistir3. Olgularin  %20-30'unda lezyon
zeminindeki kemik veya dura gibi néral yapilarda defekt gozlenir!.2.
Hastalik genelde sacli deride lokalize konjenital defekt seklinde géralr.
Yaygin AKK olgulari daha nadirdir. Hastaligin lokalize formunda yaygin
forma nisbeten ailesel gegis insidansi daha yiksektir4. Olgumuz sacli
deri yerlesimli lokalize form ile uyumluydu ve yapilan incelemelerde
zeminde kemik ve noral yapilarda herhangi bir defekt saptanmadi.
Aplazia kutis konjenitanin etyolojisi bilinmemektedir fakat cesitli
teoriler ileri strllmustdr. Noral tiptn bitlinlyle kapanmamasi teorisi
daha ¢ok orta hat AKK lezyonlarini agiklayabilmekteyken gévde ve
ekstremite defektlerini agiklama noktasinda yetersiz kalmaktadir.
Vaskiler teori ile deride plasental yetmezlik sonucu defektlerin
olustugu 6ne surdlirken amniyotik teori fetal deriye yapisan amniyotik
membranin AKK tablosuna neden oldugu yéniindedir. Teratojenik
teori ise fetusun intrauterin dénemde maruz kaldidi cesitli teratojen
ilag ve infeksiyonlarin AKK'ya neden olabilecegini ifade eder>7. AKK
tablosu olasilikla genetik faktorler, teratojenler®, vaskiler nedenler
ve travma# gibi bir cok faktériin kombinasyonu sonucu meydana
gelmektedir. Hastamizda intrauterin teratojen maruziyeti veya travma
Oykusl yoktu.

Membrandz veya bulléz AKK olarak adlandirlan AKK alt grubu
literatlrde az sayida bildiriimistir3. Defekt dogumda kistik veya bulléz
gorintimdedir fakat zamanla ince bir epitel ile kapl atrofik diz bir
skar yapisina dénuslr. Hasta hekime getirildiginde genelde karsilasilan
lezyon goruintlsl bu sekildedir. Bazi yazarlar membranéz (bulléz) AKK
tablosunun noéral tip defektinin inkomplet bir formu oldugunu ve

Resim 1. Verteks bolgesinde 2x2 cm ebatlarinda rezorbe goriinimde
billdz lezyon
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benzer embriyolojik defektten kaynaklandigini belirtmislerdir. Lezyonun
ensefalosel ve meningosel durumlarindaki gibi ince bir epitelyal yapi ile
Ortlli olmasi bu gorist desteklemektedir3.

Bazi olgularda verteksteki defekti cevreleyen ve “hair collar” isareti
olarak adlandirilan koyu siyah renkte bir sa¢ yakasi gozlenir8.9. “Hair
collar” isareti, ensefalosel, meningosel, heterotopik beyin dokusu ve
membrandz AKK olgularinda gorilebilmektedir. Bu isaret zemindeki
noral tlp kapanma defekti icin rolatif olarak spesifik bir belirtectir. “Hair
collar” isaretinin olusum patogenezi net olarak ortaya konamamistir
ancak bir takim hipotezler 6ne strilmustir. Drolet ve ark. néral doku
herniasyonun, defektli alan etrafindaki sa¢ follikilinl erken gelisim
evresinde etkileyerek disari dogru yonelttigini  varsaymistir.  Noral
adhezyon molekdlleri expresse eden néroektodermin normal epidermal-
dermal etkilesimi  degistirmek suretiyle anormal genis follikillerin
olusumunu baglatiyor olabilecegi ise diger bir varsayimdir10.11,
Olgumuzda belirgin bir sekilde “hair collar” isareti gézlenmesine
ragmen noral tlp defekti saptanmadi.

AKK néral tlp defekti disinda yaygin unilateral lineer epidermal nevis,
hemanjiom ve multipl defektlerle iliskili olabilir!. Metta ve ark. HIV
pozitif bir annenin bebeginde billéz AKK olgusu bildirmis ve bulléz
AKK'nin HiV ile iliskili olabileceginden bahsetmislerdir'2. Olgumuzun
annesinin serumunda ELISA ile bakilan HIV antikoru negatif olarak
tesbit edildi.

AKK tanisi klinik olarak konur ve biyopsi siklikla gerekmez2.
Histopatolojide tipik olarak epidermis ve dermis yoklugu, subkutan
doku, kas ve fasyada azalma gdézlemlenir. Epitelize olmus ve iyilesmis
lezyonlarin histolojisinde ise fibroblast proliferasyonu ve kapiller
formasyon dikkat cekerken adneksiyal yapilar goriimez2.3.

AKK tedavisinde 6zellikle ebatlari 4x7 cm ve altinda olan lezyonlarda
topikal giimUs siilfodiazin veya antibiyotik pomadlari iceren konservatif
yaklasim onerilmektedir3. Noral yapilar da kapsayan biyik defektlerde
ise cerrahi operasyon ihtiyaci dogmaktadir'3.14. Literatlrde deri
greftleri ve lokal fleplere ek olarak otolog dermis greftleri, allojenik
dermal greftler, killtUre epitelyal otogreftler gibi farkli cerrahi secenekler
bildirilmistir>.13. Olgumuzda hasta klinigimize basvurdugunda lezyon
spontan olarak epitelize olmustu ve defektin derin olmamasi yoniyle
konservatif tedavi Onerildi. Yapicioglu ve ark.15 spontan reepitelize olan
bir AKK olgusu bildirmis ve epitelizasyonun olgularin cogunda lezyonun
spontan olarak meydana geldigini ifade etmislerdir.

AKK olgularinin timinde obsterik &ykl ve aile 6ykisu alinmalidir.
Hastaligin sonraki gebelikler sonucu dogacak cocuklarda rekirrens
olasiligi agisindan genetik danisma 6nerilmektedir2.3.

Sonug

Ozetle biilléz AKK, AKK'nin nadir bir formudur. Bazi gérisler hastaligin
noral tip defektinin inkomplet bir formu oldugu yonlndedir. “Hair
collar” isareti ise olgularin bir kisminda gorilmekte ve zemindeki olasi
noral tip defekti icin rolatif spesifik bir belirteg olarak kabul ediimektedir.
BUlléz AKK ve "hair collar” isaretinin dogru ve erken tanisi, iliskili
olabilecek anomalilerin ortaya konmasi ve komplikasyonlarin dnlenmesi
yoniyle 6nem arz etmektedir.
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