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Abdominal Kas Hipoplazisine Eslik Eden

Aplazia Kutis Olgusu

A Case of Aplasia Cutis Associated with Abdominal Muscle Hypoplasia

Semsettin Karaca, Mustafa Kulag, Mevlit Korkmaz*, Ahmet Songur**

Afyon Kocatepe Universitesi Tip Fakiltesi Dermatoloji, *Pediatrik Cerrahi ve

Ozet

**Anatomi Anabilim Dali, Afyon, Turkiye

Aplazia kutis, lokalize epidermis, dermis ve subkutan doku yokluguyla karakterize nadir gorulen bir malformasyondur. Na-
diren lezyonla ayni bolgede kas ve kemik gibi alt dokularda hipoplazi veya aplazi olabilir. Aplazia kutis vakalarinin %85'i sa¢-
Ii deri, %15'i diger lokalizasyonlarda gorultr. Burada, 3 yasindaki kiz cocugunda geg tespit edilen, aplazia kutis lezyonuna
eslik eden abdominal duvar defekti olgusu sunulmaktadir. Aplazia kutis skar lokalizasyonunda abdominal herniasyonla bas-
vuran hastada, hipoplastik abdominal duvar komputerize tomografiyle gosterilmistir. (Turkderm 2007; 41: 69-70)

Anahtar Kelimeler: Aplazia kutis, kas hipoplazisi, herniasyon

Summary

Aplasia cutis is a rare malformation characterized by localized absence of epidermis, dermis and subcutaneous tissue. Musc-
le and bone tissues beneath the lesion may rarely be hypoplastic or aplastic as well. Eighty-five percent of aplasia cutis ca-
ses are found in the scalp and fifteen percent of all cases involve other locations. Here, a 3 year old girl who has a recently
detected abdominal muscle hypoplasia during evaluation of abdominal hernia beneath an aplasia cutis lesion is presented.

(Turkderm 2007; 41: 69-70)
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Aplasia kutis (AK) etyolojisi hentiz bilinmeyen geli-
simsel bir hastaliktir. En sik skalpte yerlesim goster-
mekle beraber sirasiyla 6nkol, diz, gévdenin her iki
tarafi ve boyunda gérulebilir'. AK, altinda kas, kemik
hipoplazisi veya yokluguyla birlikte olabilir®. Lezyon
izole olabilecegdi gibi deri, g6z, kulak-burun-bogaz ve
ekstremite anomalilerinin yani sira kardiyovaskauler,
gastrointestinal, genitoUriner ve santral sinir sistemi-
nin gelisimsel defektleri, kromozom anomalileri,
Adams-Oliver sendromu, Bart's sendromu ve Johan-
son-Blizzard sendromu gibi malformasyon sendrom-
lariyla birlikte de olabilmektedir®. Histopatolojik ince-
lemede adneksiyal yapilarin veya Ust epitelin olmadi-
g1 ince dermal kollajen izlenir. Literatirde otozomal
resesif gegisin yani sira otozomal dominant gegis de
bildirilmistir2.

Uc¢ yasinda kiz cocugunda abdominal bélge sag st
kadranda, AK skari Gzerinde, aglamakla ve eforla be-

lirginlesen herniasyon nedeniyle tespit edilen abdo-
minal kas hipoplazisi sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Uc¢ yasindaki kiz cocugu klinige aglamakla ve eforla
belirginlesen batindaki sislik nedeniyle bagvurdu. Has-
tanin hikayesinde sismenin oldugu bélgede dogumda
deri olmadig, takiben 3x2 cm’lik skar gelistigi 6grenil-
di. Fizik muayene bulgulari normal sinirlardaydi. Pal-
pasyonla lezyonlu deri ve deri alti dokular komsu bol-
gelere gore daha ince ve gevsek olarak ele geliyordu.
Okstrmekle sislik belirginlesiyordu (Resim 1).

Cekilen bilgisayarli tomografide, batin sag orta kadran-
da, karaciger alt bélimi anterior komsulugunda, batin
on duvarda bulunan m. transversus abdominus, m. umb-
likus internus ve eksternus kaslarinda hipoplazik goru-
num izlendi (Resim 2). Hastaya cerrahi girisim planlandi.
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AK, derinin nadir gorulen bir anomalisidir ve canli dogumla-
rin 1/10 000'i etkiler. Bugline kadar sadece 500 kadar vaka
bildirilmistir*s. ilk olarak 1767 yilinda Cordon tarafindan
ekstremite lokalizasyonlu AK tanimlanmis®, daha sonra 1826
yilinda Campbell tarafindan skalp yerlesimli AK olgusu bildi-
rilmis’ ve 1828 yilinda ise Billard sacli deri yerlesimli ilk AK ol-
gusunu rapor etmistir®. AK olgularinda kizlar erkeklerden
daha sik etkilenir’. Cogu zaman yanlislkla dogum sirasinda
meydana gelen iyatrojenik bir komplikasyon olarak deger-
lendirilir.

Etyolojisi hakkinda cesitli teoriler ortaya atilmistir. Noral tu-
pUn tamamen kapanmamasi teorisi, orta hat AK lezyonlarini
aciklayabilirken bu teori govde ve ekstremite defektleri icin
gecerli degildir. Vaskuler teori, deride plasental yetmezlik ya
da fetus papiraseusdan gelen tromboplastik materyal nede-
niyle vasktler yetmezlik sonucu AK olustugu yonindedir.
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Resim 1. Aglamakla belirgilesen herniasyon ve AK lezyonuna
ait skar

Resim 2. Abdominal tomografide batin sag orta kadranda
karaciger alt bolimii anterior komsulugunda batin 6n duvar
da bulunan m. transversus abdominus m. umblikus internus ve
eksternus kaslarinda hipoplazik gériiniim
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Amniyotik teori, fetal deriye yapisan amniyotik membranin
AK’e neden oldugu yéniindedir®. intrauterin travma da AK
olusumunda suglanan noktalardan biridir. Teratojenik teoriye
gore, fetusun intrauterin maruz kaldigi ilaglar veya enfeksi-
yonlar AK lezyonunun ortaya ¢ikmasina neden olmaktadir.
Sonuc olarak denebilir ki; tim AK tiplerinin olusumunu agik-
layabilecek homojen bir teori hentiz bulunmamaktadir.

AK olgularinda morbidite ve mortalite lokal ve genel komp-
likasyonlara gore degiskenlik gostermektedir. Tedavi, skalp
defektlerinde kanama ve sepsis, abdominal bolgedeki genis
deri ve kas defektlerinde ise bakteriyel invazyon sonrasi ge-
lisebilecek olan peritonit ve muhtemel travmatik perforas-
yon gibi fatal komplikasyonlardan korunulmasi yéninde
planlanmahdir. Tam AK lezyonlarinda mortalite yaklasik %
21'dirt. Lezyonun lokalizasyonu, yerlesimi ve birlikte olan
anomaliler prognozu belirler'.

AK tedavisinde sartlar optimal oldugunda, konservatif teda-
viyle spontan re-epitelizasyon ve/veya skar olusumu saglan-
malidir. Re-epitelizasyon sonrasi hipertofik skar gelisebilir.
Lezyon boélgesinde yillar sonra gelisen bazal hucreli karsi-
nom bildirilmistir"'. AK lezyonlarina cerrahi yaklasim hala be-
lirsizligini korumaktadir. Genis defektlerde deri grefti yada
lokal flepler tedavi alternatifi olabilir. Literatirde otolog
dermis greftleri, allogenik dermal greftler, kulture epitelyal
otogreftlerle abdominal AK defektleri tedavi edilmislerdir®.
Olgumuzda dogumda var olan ve skarla iyilesen AK lezyon
bolgesindeki kas hipoplazisi ileri yasta herniasyon seklinde
ortaya ¢citkmistir. Zamaninda tespit edilemeyen AK lezyon al-
tindaki defektler lezyonun bulundugu yere goére sonradan
bulgu verebilir. Bu nedenle AK olgularinda tedavi ve yakla-
sim sadece deriyle sinirli kalmayip deri alti dokulari da icer-
melidir.
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