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Sa~lt derinin lokalize konjenital yoklugu mutad olmayan, iyi anla~tlmamt~ ve bazen de fatal seyreden bir 
-~•,vnnc1u1 • Qzellikle daha ~iddetli sa((lt den lezyonlanyla bir1ikte seyreden pek ~ok anomali tantmlanmt~sa da fokal 

titeratOr taramast oi~OsOnde rastlantlmamt~ltr. Bu yaztda boyle bir vaka klinik seyir ve cerrahi tedavisiyle oldugu 
patolojik ve genetik yonleriyle de tartt~tlmt~ttr. 
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Disease with Focal Epilepsy and Its Surgical Treatment 

. Localized congenital absence of the scalp is an uncommon, poorly understood, and at times fatal malformation. 
many associated anomalies occur frequently, particularly in association with the more severe scalp lesions, 
the literature on this subject revealed no similar case with focal epilepsy. In this paper such a case with its 

course and surgical treatment as well as the pathological and genetic aspects is discussed. 

Campbell's disease, epilepsy, surgical treatment 

1826'da Campbell taraftndan tantmlandtgtndan bu yana, bu ender konjenital malformasyon dermatoloji,noro~irOrji, 
patoloji ile plastik ve rekonstrOktif cerrahinin ilgisini 9ekmi~tir(1 ).Her ne kadar derinin konjenital yoklugu 
herhangi bir yerinde de olabilirse de(S) ((Ogunlukla yalntz sa91t deri tutulur(1). Genelde orta hat yerle~imli , ((apt 
kO<(Ok lezyonlardtr. Ancak ender de elsa 10 cm.'den daha bOyOk de olabilmektedirler(2,7,8). Vakalann %20 (3) 

sa91t den defektinin alttnda kranium defekti gorOIOr. Yalmzca bir vakada dura defekti rapor edilmi§tir 
pek 90k anomali ile birlikte gorOiebilir (6). 

22·26 Nisan 1987'de Mersin'de Noro§iriiryi Kongresinde sunulmu§tur 
C.O. Tip Fak. Noro§iriiryi Anabilim Da!J Ogretim Oyesi, Sivas 

C.O. Tip Fak. P!astik ve Rekonstriiklif Anabilim Dalt (Jgretim Oyesi, Sivas 
T fJ Fak. Radyoloji Anabilim Daft Qgretim Oyesi, Sivas 
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Bu yaztmn amac1 e~lik edebilen bir~ok anomafiden ba~ka fokal epilepsinin de gorOiebileceginin belirtilmesi, aynca menenjit 
ve kanama gibi riskier ta~tmas1 nedeniyle sa~h derive kemik defektinin kapalllmasmtn gerekliliginin vurgulanmast; bOIOn 
bunlara ek olarak da bu anomalinin klinik, patolojik ve genetik yonlerinin tart1~11mast ve cerrahi tedavisinden ktsaca soz 
edilmesidir. 

Vaka Takdiml 

Alii ya~maki erkek ~ocuk (U.K. prot.no:23776) sa~h deride dogu~tan olan sa~s1z alan ve anti-epileptik tedaviye ragmen 
s1k s1k epileptik nobel ge~irmesi nedeniyle hastaneye kabul edildi. Hikayesinden, oz ve soy ge~mi~inden ailenin ilk ve tek 
~ocugu oldugu, annenin uzun ytllar tedavi gormesi sonucunda dOnyaya geldigi, prematOr olarak dogdugu ve ne dogum 
travmasma ne de ba~ka bir travmaya maruz kalmad1g1 ogrenildi. 

Muayenesinde inionun hemen Ozerinde, orta hatta, 2 em. ebatlannda, irregular kena~1. par~omen gibi sa~tz bir alan tesbit 
edildi. Genel fizik ve norolojik muayenesinde ba~ka patolojik bir bulgu yoktu. Direkt gratilerinde sa~l1 deri defektinin alllna 
uyan bolgede 1 cm2'1ik bir kranium defekti tesbit edildi. ({ektirilen elektroensafalografi (EEG)'sinde (EEG No: 
1986/134) sa~h deri defekti ile anatomik olarak uyumlu fokal epilepsi odag1 tammlandt (Resim 1). Defektin orta hat 
yerle~imli olmas1 nedeniyle intrakranial komponenti olan konjenital bir tOmor veya ek bir konjenital anomalini varhg1 soz 
konusu olabilecegi dO~Oncesi ile komputerize tomografi (CT) ~ektirildi. Bu tOr ek bir patolojiye rastlamlmazken defekt 
bolgesinden ge~en kesitlerde, defektin hem en medialinde, kranial bo~luga uzanan bir kemik ~1ktnt1 gorOidO (Resim 2). Bu 
kemik yap1 mevcut epileptik odagm nedeni olarak dO~OnOidO. Ameliyatta defekti olu~turan ince epitelize alan eksize 
edildiginde 1 cm'lik bir kranium defekti gorOidO (Resim 3). Defektin medialindeki kemik ~tkmll ahndtklan sonra, ayn1 
seansda, methyl methacrylate ile kranioplasti yap1 ld1. Sa~ll deri iki adet rotasyon flebi ile kapallldt . Patolojisi {biopsi no: 
128/87) dermal elastik doku azalmas1 ve fibroz proliferasyon ile stratifiye squamoz epiteliuma uyar ~ekilde rapor edildi. 
Bu bolgede ktl kesitleri yoktu. Post-operatif CT'de epileptik fokOsOn nedeni olarak dO~OnOien kemik protrOzyon 
gorOimOyordu. Post-operatif 12 ay anti-epileptik tedavi alan ve son 6 aydtr bu ama~la, art1k, herhangi bir ila~ almayan 
hastada herhangi bir epileptik nobel gozlenmedi. Hasta.nm ~ekilen kontrol EEG'Ierinde bir patoloji tesbit edilemedi. 
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Resim 1: Pre·operatif EEG:Posterior oolgelerde yan ve yer degi§tiren fokal spike1ardan 

(ok ile i§aretli) olu§an epileptiform aktivite (fokal epilepsi) 

Resim 2: Pre-operatif CT gorOnOmO, beyine protrude kemik ~1k1nt1ya dikkat ediniz. 

&ciyes Ttp Dergisit1111~.~r; 1 1 1 



Campbell Hastallg1: ERGONGOR, M. Fikret ve ark. 

Resim 3: Pre-operatif defektin g6run0m0. 

TartJ~ma 

Campbell tarafmdan tammlanan ·campbell Hastahg1" 1975'de Demmer tarafmdan 350 vakada raper edilmi§tir (1). Bu 
vakalann yakla§lk yans1 orta hatta ve bir kranium defekti ife beraber seyretmektedir (1.4,6). <;ogu 2 cm'den daha kOgOk 
ve bregma Ozerindedir (2,7,8). KOgOk olanlar spontan iyife§ebilirse de bOyOkier (2cm) cerrahi tedaviyi gerektirirler. 
Sunulan vaka bu y6nleri ile literatorte uyumludur. 

Bu anomalinin etiyolojisi ile ilgili bilgiler yetersizdir. Demmel~in serisinde dominant yolla kaht1mla gegen vakalar mevcuttur 
(1). Ressesif genetik faktorden de s6z edilmektedir(3,7,9). Bir trisomy D vakasmda da raper edilmi§tir (6). Bu anomali 
daha gok k1z ~cuklannda ve yakla§lk yans1 ilk dogumda veya premator dogumda gorOIOr(2). Vakam1z da ilk ve premator 
gocuktur. Hidrosefali, meningomyelosel, yank damak ve dudak, konjenital kalb hastahklan, mikroftalmi ve parmak 
deformiteleri ile birlikte gorOiebilir (6). Etiyolojisinde deri vaskOiarizasyonunun oldugu gebeligin 4. ayma kadar fotus sa<{h 
derisinin amniyon kesesine yapl§ma bozukluklan, travma, sifilis gibi nedenler suglanml§llr (4). Bu vakada gorOien fokal 
epilepsi ise CT'de gorOien ve beyinin i<{ine g6mOIO kemik <(lklntlnm, serebral korteks yOzeyinde, beyin pulsasyonfanna bagll 
serebroskatrisiyel doku olu§Umuna yol a<{mas1yla aQ1kfanabifir. 
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delektinin histopatolojik incelemesinde atrofik korium, fibroz proliferasyon gorulmesine ragmen k1l, ter ve yag 
elastik fibrillere rastlamlmaz. Sunulan vakamn patolojisi de bu ozelliklere uymaktad1r. 

2 cm'den k090k sa9h deri lezyonlan kemik delekt olsun olmasm lokal sa9l1 deri rotasyon flebleri ile kapallhrlar. 
bOyiik defektler fleb ve/veya deri greftleri ile kapat1hrlar (6). Erken cerrahi, kanama ve enfeksiyon tehdidini 

kaldlrd1gl gibi sekonder yara iyile~mesine bagh alopesia da meyadna gelmez. Ge9 rekonstruksiyon ise kranium 
kapat11mas1m da gerektirebilir. 
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