
Aplazia kutis konjenita, genellikle saçlý deride
çevresi düzgün sýnýrlý, 1-2 cm büyüklükte, oval
veya yuvarlak özellikte, çok sayýda, soliter ve
nonenflamatuar ülserlerle giden derinin geliþimsel
yokluðuyla karakterize görülen bir hastalýktýr.
Çoðunluðu sporadik olduðu gibi, otozomal domi-
nant veya otozomal resesif geçiþ de gösterir.
Hastalýk izole olabileceði gibi deri, göz, kulak-bu-
run-boðaz ve ekstremite anomalilerinin yaný sýra
kardiovasküler, gastrointestinal, genitoüriner,
santral sinir sisteminin geliþimsel defektleri, kro-
mozom anomalileriyle birlikte de olabilmektedir.

Aplazia kutis konjenita, epidermolizis bülloza ve
anoniþya veya distrofi þeklinde týrnak deðiþiklik-
leriyle karakterize olan tablo Bart's Sendromu
olarak bilinmektedir.

Olgu Sunumu

Bir günlük erkek hasta el, dudak, ayak ve ba-
caklarýnda yaralar nedeniyle getirildi. On yedi
yaþýndaki annenin ilk gebeliðinden, annenin belirt-
tiðine göre dört hafta erken doðan ve anne-babasý
arasýnda 3. derece akrabalýk bulunan hastanýn
ailesinde benzer hastalýk hikayesi olmadýðý ve an-
nenin gebeliðinde ilaç kullanmadýðý öðrenildi.
Fizik muayenesinde; vücut aðýrlýðý 1800gr, boyu
40 cm ve baþ çevresi 32 cm, Dubowitz skorla-
masýna göre, 34. gebelik haftasý ile uyumlu ve
AGA olan hastanýn genel durumu orta, yenidoðan
refleksleri aktif, spontan aktivitesi mevcuttu.
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Özet
Aplazia kutis konjenita, genellikle saçlý deride çevresi

düzgün sýnýrlý, 1-2cm büyüklükte, oval veya yuvarlak özel-
likte, çok sayýda, soliter ve nonenflamatuar ülserlerle giden
derinin geliþimsel yokluðuyla karakterize görülen bir hastalýk-
t ý r. Çoðunluðu sporadik olduðu gibi, otozomal dominant veya
otozomal resesif geçiþ de gösterir. Hastalýk izole olabileceði
gibi deri, göz, kulak-burun-boðaz ve ekstremite anomalilerinin
yaný sýra kardiovasküler, gastrointestinal, genitoüriner, santral
sinir sisteminin geliþimsel defektleri, kromozom anom-
alileriyle birlikte de olabilmektedir. Bu makalede Bart's
sendromuyla birlikte olan aplazia kutis konjenitalý yenidoðan
bebek literatür bilgileri ýþýðýnda sunulmuþtur. 
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Summary
Aplasia cutis congenita is a rare disorder that is charac-

terized by developmental absence of skin on the scalp as mul-
tiple or solitary, noninflammatory, well-demarcated, oval or
circular one-to-two cm ulcers. The disease may be isolated or
associated with anomalies of skin, eye, ear-nose-neck and
limb: Developmental defects of cardiovascular, gastrointesti-
nal, genitourinary or central nervous system and malformation
syndromes such as chromosomal abnormalities may also be as-
sociated. In this article,a newborn infant with aplasia cutis con-
genita and Bart's syndrome that is reraly seen in light of the lit-
erature is reported.
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Hastanýn üst dudaðýnda 3x2cm, bilateral 2. el par-
maklarýnda 1x1cm çapýnda, ayaklarda, pretibial
bölgede ve diz-lerde ise geniþ deri defekti ve sað ön
kolda, dental bölgede, sað 4. parmakta büllöz lezy-
onlar, 2. ve 3. el parmaklarýndaki týrnaklar rudi-
menter olarak saptandý (Þekil 1,2).
Ekokardiografik incelemesinde foramen ovale
açýklýðý, göz muayenesinde bilateral korneada op-
asite saptanan hastanýn bilgisayarlý beyin tomo-
grafisi normal, deri biopsisi aplazia kutis konjenita
ile uyumlu ve hastada epidermolizis bülloza ile
uyumlu bulgular mevcuttu. Elektroensefalografi,
abdominal ultrasonografi, tam kan sayýmý, idrar
incelemesi ve kan biokimyasý deðer-
lendirilmesinde patoloji saptanmadý. Uygun
bakým ve antibiyotik tedavisinden sonra kon-
trollere gelmek üzere taburcu edildi.

Tartýþma

Aplazia kutis konjenitada hastalýðýn nedeni
kesin olarak bilinmemekle birlikte, etkilenmiþ deri
bölgesinde dejenerasyona yol açan vasküler enfarkt
veya damar anomalisi sonucu ortaya çýktýðý ileri
sürülmektedir (1-3). Diðer taraftan gebelik
sýrasýnda valproik asit ve antitroid ilaç olan meti-
mazol kullanýmýnýn da etiyolojide rol oynayabile-
ceði bildirilmiþtir (4,5).Çaksen H. ve
arkadaþlarýnýn 4 olguluk serilerinde prenatal
dönemde ilaç kullaným hikayesi olmadýðýný be-
lirtmiþler (10). Bizim vakamýzda da prenatal ilaç
kullaným hikayesi yoktu. Kruk Leromin ve
arkadaþlarý 16 olguluk serilerinde etyopatogenetik

faktör bulamamýþlardýr(7). Bunun yanýsýra Roll
ve arkadaþlarý Antifosfolipid sendromlu anne be-
beðinde, Nagore ve arkadaþlarý ise Amniotik Band
sendromu ile iliþkili Aplazia kutis konjenita olgusu
bildirmiþlerdir (6,8).

Aplazia kutis konjenitada deri defektleri en sýk
saçlý deride genellikle paryetal ve oksipital bölge-
lerde daha az sýklýkta yüz, gövde ve ekstremitel-
erde görülmektedir. Özellikle gövde ve ekstremitel-
erde yer alan çok sayýdaki lezyonlarýn simetrik
daðýlým gösterdiði, lezyonlarýn derinliðinin
deðiþkenlik gösterdiði, sadece epidermise sýnýrlý
olabileceði gibi dermise, deri altý dokusuna, seyrek
olarak periosta ve kalvaryumda dura ve araknoid
bölgeye kadar uzanabileceði bildirilmiþtir (1,2).
Histopa-tolojik incelemede epidermisin olmadýðý,
dermal elastik liflerde azalma olduðu, daha derin
lezyonlarda ise derinin bütün tabakalarýnýn bulun-
madýðý saptanmaktadýr (1).

Bart's sendromu, aplazia kutis konjenita
yanýnda epidermolizis bülloza, anoniþya ve dis-
trofi þeklinde týrnak deðiþiklikleriyle karekterize
bir tablodur. Ayrýca son yýllarda yapýlan bazý
çalýþmalarla Bart's sendromunun otozomal domi-
nant olarak genetik geçiþ gösteren distrofik epider-
molizis büllozanýn bir alt tipi olduðu belirlenmiþtir
(11,12).

Frieden Aplazia kutis konjenita'lý olgularý
hastalýðýn etyolojisi, klinik bulgularý, eþlik eden
anomaliler ve genetik geçiþ yönünden dokuz gruba
ayýrarak sýnýflandýrmýþtýr (9). Bu sýnýflandýr-

Þekil 1,2. Vakamýzýn üst dudaðýnda, bilateral 2. el parmaklarýnda, her iki ayakta ve pretibial bölgede, dizlerde geniþ deri defekti,
sað ön kolda, dental bölgede, sað 4. parmakta büllöz lezyonlar, 2. ve 3. el parmaklarýnda rudimenter týrnaklar görülmektedir.
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maya göre, vakamýz 6. grupta yer almaktadýr.

Aplazia kutis konjenita, Adams-Oliver sendro-
mu ve Bart's sendromu dýþýnda kardiyovasküler,
gastrointestinal, genitoüriner ve santral sinir siste-
mi anomalileri ile birlikte olabilir (8). Vakamýzda
Bart's sendromu ile birlikte foramen ovale açýk-
lýðý mevcuttu.

Tedavide sekonder enfeksiyonlar kompresyon
ve antibiyotikli merhemlerle önlenmeðe çalýþýlýr.
Lezyonlarýn iyileþmesi genellikle atrofik veya
hipertrofik skarla olaysýz bir þekilde sonuçlanmak-
ta, iyileþme haftalar veya aylarca sürebilmektedir.
Geniþ ve çok sayýdaki skalp defektleri eksizyon ve
primer kapatmayla onarýlmalý, eðer mümkünse
flep rotasyonu veya doku geniþleticileriyle defekt
doldurulmalýdýr (1,2). Ancak bu hastalar genelde
enfeksiyonlar nedeniyle kaybedilmektedir. Çaksen
H. ve arkadaþlarýnýn 4 olguluk serilerinde 3
vakanýn sepsisten eksitus olduðu belirtilmiþtir
(10). Vakamýz yeterli destek ve uygun antibiotik
tedavisi uygulanýmý sonucunda kendi isteðiyle
kontrole gelmek üzere taburcu edildi. Bart's
sendromuyla birlikte seyreden aplazia kutis konjen-
ita'lý hasta, li-teratür bilgileri ýþýðýnda sunulmuþ-
tur.
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