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A Case of Aplasia Cutis Congenita with Failure of Expanded Scalp Flaps
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Özet
Aplasia Cutis Congenita (ACC) derinin bir kýsmýnýn doðuþtan
eksikliði ile kendini gösteren nadir bir hastalýktýr. Hastalýk
daha çok vertekste olmak üzere vücudun her yerinde
görülebilir. Etiyolojide bir çok faktör suçlanmaktadýr;
bunlardan birisi de vasküler anomalilerdir. Özellikle
verteksteki geniþ  ve derin defektler cerrahi giriþim gerektirir.
Bu yazýda, doðumdan sonra spontan olarak iyileþen ve
kliniðimize, vertekste 12 x 13 cm�lik bir alopesik skatrisyel
alan nedeniyle baþvuran 5 yaþýnda bir erkek ACC hastasý
sunulmaktadýr. Alopesik skarýn altýnda kraniyal kemik
defektinin de bulunduðu belirlenen hastada, alopesik skar
dokusunun tedavisi için, komþu saçlý deri bölgesinde
geniþletme planlandý. Geniþletme periyodu  problemsiz
geçti. Skar dokusunun eksizyonundan sonra oluþan defekte,
geniþletilmiþ saçlý deri transpozisyon flebi þeklinde adapte
edilirken, kraniyal defekt için de kosta kemik greftleri ile
kraniyoplasti yapýldý. Ameliyat sonrasý dönemde, hiçbir
gerginlik olmamasýna raðmen flepte venöz yetmezlik geliþti
ve flep kaybedildi. Hemen sonrasýnda defekti kapatmak için
yine komþu saçlý deriden yeni bir transpozisyon flebi yapýldý.
Bu flepte de venöz yetmezlik ile parsiyel flep kaybý gerçekleþti.
Bu flep kaybý sonrasýnda nekrotik bölgelerin debritmaný
sonrasý oluþan defekte deri grefti uygulandý. Sonuçta kemik
greftleri korunmakla birlikte, baþlangýçtaki kendiliðinden
iyileþmiþ alandaki skatrisyel alopesi yerine, deri greftine
baðlý alopesik alanlar nedeniyle kýsmen tatmin edici sonuç
elde edildi. Bu olgudan edindiðimiz deneyimlerimizle saçlý
derideki ACC defektlerinin kapatýlmasý için transpozisyon
flepleri yerine dolaþým açýsýndan daha güvenli olan
bipediküllü veya ilerletme þeklinde planlanan flep
uygulamalarýnýn daha uygun olacaðýný düþünmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Cerrahi flepler; Doku geniþletilmesi;
Ekdoranal displazi.

Abstract
Aplasia Cutis Congenita (ACC) is a rare disorder
characterized by the congenital absence of a portion of skin.
The disease may involve any site of the body, preferentially
the vertex of the scalp. More than one single cause is
considered as responsible for the aetiology of the disease,
including vascular anomalies. If the defects are large or
deep, especially on the vertex, surgical intervention is
necessary.

We report on a 5 year-old ACC case that healed
spontaneously after birth and, was admitted to our hospital
for a 12 x 13cm cicatrixial alopecic area and skull defect
on the vertex. For treatment, expanded scalp flaps were
planned and applied after a non-problematic expansion for
a long period. The expanded scalp flap was transposed to
the defect and although there was no tension, venous
insufficiency developed and the flap was lost during the
post-operative period. Immediately after this, another
transposition flap was used to close the skin defect. Again,
partial flap failure with venous insufficiency developed. A
split skin graft was applied after granulation tissue developed
on the site of debrided necrotic areas. The final result was
partially satisfactory with alopecic areas due to skin graft
instead of scar that resulted from the spontaneously healed
skin defect and preserved bone grafts. We suggest that the
flaps used for reconstruction of ACC defect in the scalp
should be either advancement or bipedicled flaps, because
of better  reliability.

Keywords: Ectodermal dysplasia; Surgical flaps; Tissue
expansion.



39

Giriþ
Aplasia Cutis Congenita (ACC) derinin bir kýsmýnýn
doðuþtan yokluðu ile karakterize nadir görülen bir
hastalýktýr. Hastalýk daha çok verteks olmak üzere
vücudun her yerinde görülebilir ve defektlerin
büyüklüðü 0,5 ile 15 cm arasýnda deðiþebilir. Bazen
doku eksikliði alttaki kraniyumu ve beyin zarlarýný da
ilgilendirmektedir. Defektif bölge doðumda skar ile
iyileþmiþ olabildiði gibi, yüzeyel veya derin bir yara
þeklinde de görülebilir. Hastalýðýn patogenezi ile ilgili
genel kabul görmüþ ortak bir teori bulunmamaktadýr
(1). Hastalarýn çoðu sporadik olarak görülmekteyse
de bazý ailesel olgularda genetik bir neden de ileri
sürülmektedir (2,3,4). Hastalýðýn valproik asit (5) ve
antitiroid ilaçlara (6) intrauterin maruz kalma nedeniyle
görüldüðü de bildirilmiþtir. ACC�nin patogenezinde
suçlanan bir baþka etken de prenatal fokal iskemidir
(7,8).

Hastalýðýn patogenezinde olduðu gibi, akut tedavisinde
de farklý görüþler ileri sürülmektedir. Bazý yazarlar
konservatif tedavi ile spontan kontrollü iyileþmeyi
önerirken (2,9,10,11), diðerleri uzun bir konservatif
tedavi yerine, erken cerrahi giriþimden yanadýrlar
(8,12). Hastalýðýn cerrahi tedavisinde tam kat veya
kýsmi kalýnlýkta deri greftleri (13,14) sentetik deri
eþdeðerleri (15) ve flepler (16,17) kullanýlmaktadýr.

Olgu
Erciyes Üniversitesi Týp Fakültesi, Gevher Nesibe
Hastanesi, Plastik ve Rekonstrüktif Cerrahi
Polikliniði�nde, 5 yaþýndaki bir çocuk baþýndaki saçsýz
bölge þikayeti ile görüldü. Muayenede 12 x 13 cm
boyutlarýnda alopesik atrofik skarlý bir bölge ile bu
bölgenin altýnda, kenarlarý düzensiz, kabaca ön-arka
doðrultuda uzanan, 9 x 4 cm boyutlarýnda kraniyal
defekt bölgesi belirlendi. Skarýn ortasýnda 1,5 x 1,5
cm boyutlarýnda kabuklu bir bölge de vardý (Resim
1).  Hastanýn ailesi, çocuðun miadýnda, spontan vajinal
yolla ve herhangi bir komplikasyon olmaksýzýn
vertekste bir yara ile birlikte doðduðunu bildirdi. Yara
uzun bir sürede alopesik bir skar býrakarak iyileþmiþti.
Ailede benzer olgu yoktu.

Tedavi planý, saðlýklý görünen komþu saçlý derinin
geniþletilmesi, ikinci seansta skar dokusunun
eksizyonu, kosta greftleri ile kraniyoplasti ve oluþan
defektin geniþletilmiþ saçlý deri flepleri ile
rekonstrüksiyonu þeklinde yapýldý.

Ýlk operasyonda her iki parieto-oksipital bölgeye iki
doku geniþletici yerleþtirildi ve 3 ayda þiþirildi (Resim
1). Ýkinci operasyonda skar dokusu eksize edildi ve
kemik defektin kenarlarý hazýrlandý. Kraniyoplasti
amacýyla sað göðüs duvarýndan alýnan bir kosta kemik
grefti, uzunlamasýna ortasýndan yarýlarak kemik defekti
bölgesinde yan yana yerleþtirilip, eriyebilir plak ve
vidalarla çevre kraniyuma tespit edildi. Sað taraftaki
geniþletilmiþ saçlý deri, anterior bazlý olarak vertekse,
boy/en oraný yaklaþýk 1,3 olacak þekilde transpoze
edilirken, sol tarafa ait geniþletilmiþ saçlý deri ise,
oksipito-parietal doðrultuda yönlendirilen ilk flebin
donör bölgesine adapte edildi (Resim 2). Saçlý deri
fleplerinin alt yüzünde skorlama yapýlmadý ve flepler
herhangi bir gerginlik olmadan suture edildi. Ameliyat
bitiminde flep kenarlarýndan parlak kýrmýzý renkli
kanama ve flepte iyi bir kapiller geri dolma vardý.
Ameliyat sonrasý 24 saat içinde kemik greftlerin üzerini
kapatan flepte ani bir venöz yetmezlik geliþti ve hasta
yeniden ameliyata al ýndý .  Flebin al t ýnýn
eksplorasyonunda dolaþýmý engelleyecek herhangi bir
bulguya rastlanmadý. Dolaþýmý düzelmeyen flep

Resim 1. Hastanýn ameliyat öncesi görünümü.
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debride edildi. Debridman sonrasý oluþan defekt
bölgesinde açýkta kalan kemik greftlerinin üzerini
kapatmak için, kýsmen sol tarafta kalan önceki
geniþletilmiþ flebi de içerecek þekilde, anterior bazlý
temporal saçlý deri flebi transpoze edilerek vertekse
çekildi (Resim 2). Bu transpozisyon esnasýnda flebin
pedikülünde süperfisyal temporal arterin  korunmasýna
özellikle dikkat edildi ve flebin donör bölgesine parsiyel
kalýnlýkta deri grefti uygulandý. Ameliyat sonrasýnda,
transpoze edilen ikinci flebin distalinde yine venöz
yetmezlik geliþti. Venöz konjesyonu bulunan flebin
distalinde doku içerisine heparin enjekte edilerek çok
sayýda 3-4mm insizyon yapýlýp venöz kan drene
edilmeye çalýþýldý. Bu iþlemden sonraki 5 gün boyunca
flep rengi düzeldi. Buna raðmen daha sonraki günlerde
flep distalinde dolaþým tekrar bozuldu. Bu kez
demarkasyon hattýnýn tam olarak belirginleþmesinden
sonra oluþacak defektin greft ile kapatýlmasý planlandý.
Sonunda eskar yer yer epitelize alanlar býrakarak
ayrýldý. Bir cm geniþlikte bir alan dýþýnda kemik doku
ekspozisyonu olmayan defekt bölgesi, parsiyel
kalýnlýkta deri grefti ile kapatýldý (Resim 3).

Resim 2.A- Ýki doku geniþletici 3 ay içinde þiþirildi.

Resim 2.B- Kraniyal defekt bölgesine yerleþtirilmiþ
kosta greftleri.

Resim 2.C- Ýlk operasyonda geniþletilmiþ saçlý deri
fleplerinin hareketlerinin þematik görünümü.

Resim 2.D- Ýlk flebin ameliyat öncesi görünüm
üzerinde þematik olarak yerleþtirilmesi. Taralý bölge
nekroze oldu.
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Resim 3. Hastanýn kýsmen tatmin edici haliyle son
görünümü

Resim 2.E- Ýkinci flebin ameliyat öncesi resim üzerinde
þematik yerleþimi. Çapraz çizgilerle taralý alanlarda
parsiyel nekroz görüldü ve daha sonra greftlendi
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Tartýþma
Derinin doðumsal eksikliði nadir bir malformasyondur.
Ýngilizce týbbi literatürde yaklaþýk 500 olgu
bulunmaktadýr (17). Hastalýðýn embriyonik temeli ve
patogenezi aydýnlatýlamamýþtýr (18). Olgularýn
%84�ünde saçlý deri tutulmuþtur (19) ve bu olgularda
alttaki kemik yapýlar da tutulabilir. Saçlý derideki
defektin geniþliði ile kemik ve dura defekti bulunmasý
ihtimali arasýnda doðru orantýlý bir iliþki bildirilmiþtir

(13). Tüm olgularýn %15 i saçlý deri dýþýnda kalan
bölgelerde yerleþir ve genellikle bilateral ve simetrik
olma eðilimindedir (20). ACC�nýn otozomal dominant
(3,4,21,22) veya resesiv (23) kalýtýldýðýna dair çok
sayýda yayýn bulunmaktadýr. Hastalýðýn geliþiminde
genetik faktörler yanýnda vasküler geliþim bozukluklarý
(24) ve geliþim anomalileri (25) gibi olaylar da
suçlanmaktadýr.

Diðer bölgelerdeki defektler spontan veya konservatif
tedbirlerle iyileþebilirken, saçlý deri ve kraniyumu
ilgilendiren ACC olgularýnýn tedavisinin kendine has
güçlükleri vardýr. Saçlý deri ve kraniyumu ilgilendiren
geniþ ACC defekti ile doðanlarda temel hedef, yara
bölgesinin enfeksiyon ve kurumasýnýn engellenmesidir.
Böylece eskar oluþumunun ve sonrasýnda alttaki sajital
sinüsün fatal olabilen kanamalarýnýn önüne geçilmesi
amaçlanýr. Bu nedenle doðumdan hemen sonra nemli
pansumanlarla beyin zarlarýnýn korunmasý ve
greftlenmesi önerilmektedir (10). Bununla birlikte,
nemli ortam saðlanmasý ve enfeksiyonun önlenmesiyle
defektin hýzla epitelize olduðu da bildirilmiþtir
(2,9,10,11). Defekt ister spontan iyileþmiþ, isterse deri
grefti ile kaplanmýþ olsun, oluþan alopesik bölge
geniþletilmiþ lokal saçlý deri flepleri (2,13,16) veya
serbest flepler (26) kullanýlarak tedavi edilebilir. Bazý
olgularda defektler hemoraji endiþesi ile erken
dönemde lokal saçlý deri flepleri ile kapatýlmaktadýr
(27). Spontan veya deri grefti ile  iyileþen ve altta
kraniyal defekti bulunan olgularda, serbest flepler (26)
veya lokal geniþletilmiþ flepler (16) altýnda kemik
grefti kullanýlarak geç dönemde kraniyoplastiler
yapýlmaktadýr. Bunun yaný sýra spontan iyileþen (10,14)
veya greftlenen (13,14) deri defektlerinin altýnda kemik
geliþiminin devam ettiði de bilinmektedir. Kraniyoplasti
için uygulanmýþ olan bir baþka metot da erken dönemde
perikraniyal flepler ile rekonstrüksiyondur (17).
ACC tedavisinde bir çok flep kaybý bildirilmiþtir (8,26-
29). Bu flep kayýplarý ACC tedavisinde konservatif
tedavi önerenlerin temel dayanaðýdýr (30). Benzer
þekilde Hidalgo ve ark. da defektin çevresinde
geniþlemiþ venöz yapýlar varlýðýnda bunu vasküler
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anomali iþareti sayarak flep yerine deri grefti ile defekt
rekonstrüksiyonu yapýlmasýný önermiþtir (18).
ACC tedavisi sýrasýnda görüldüðü bildirilen flep
kayýplarýnýn hepsi de sadece defektin primer
rekonstrüksiyonu sýrasýndadýr. Þimdiye kadar, bizim
olgumuzdaki gibi ACC defektinin spontan iyileþmiþ
alopesik skarýnýn geç dönemde rekonstrüksiyonu
sýrasýnda flep kaybý bildirilmemiþtir. Ayrýca, ister
erken dönemde primer rekonstrüksiyon, isterse geç
dönemde sekonder rekonstrüksiyon sýrasýnda olsun,
geniþletilen saçlý deri fleplerinin kaybý da daha önce
bildirilmemiþtir. Gerçekten de lokal saçlý deri flepleri
çok çeþitli durumlarda plastik cerrahlar tarafýndan
güvenle uygulanan çok güvenli fleplerdir. Üstelik
geniþletilmiþ saçlý deri flebinin güvenilirliði, bu esnada
artmýþ vaskülaritesi nedeniyle (31-34) daha da artar.
Bize göre yukarýda anlatýlanlarýn ýþýðý altýnda,
olgumuzdaki beklenmeyen flep kayýplarýnýn nedeni
saçlý deri fleplerindeki vasküler anomaliler olabilir.
Bu anomali, daha önceden de ileri sürüldüðü gibi (35)
ACC�nýn etiyolojik nedeni de olabilir. Aslýnda
literatürde geniþletilmiþ saçlý deri flebi ile rekonstrükte
edilen ACC sayýsý fazla deðildir. Bunlardan da biri
dýþýnda (16), defekt veya skarýn geniþliði bizim
olgumuza kýyasla oldukça küçüktür (2,13). Bu durum,
ACC olgularýnda geniþletilmiþ saçlý deri kaybýnýn
literatürde yer almamasýnýn nedeni olabilir.

Biz bu olgumuzdan edindiðimiz deneyime göre, ACC
olgularýnda, geç dönemde olsa bile, skar veya kraniyal
defektin rekonstrüksiyonu için fleple rekonstrüksiyon
yapýlacaksa peninsular transpozisyon flepleri yerine
dolaþýmlarý daha güvenli olan bipediküllü veya
ilerletme fleplerinin kullanýlmasýnýn daha uygun
olabileceðini düþünmekteyiz.
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