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Streszczenie

Wrodzony ubytek skéry (ACC) najczesciej dotyczy skory owtosionej szczytu gtowy, ale moze pojawic sie na tutowiu lub
koniczynach. Po urodzeniu widoczne jest owrzodzenie, ktére szybko zmienia sie w blizne. Rzadko ubytkowi skéry owto-
sionej gtowy towarzyszy brak kosci i opony twardej. Czasami z wadg tg wspétistnieja inne anomalie odlegtych narza-
dow. Etiopatogeneza ACC nie do konca jest wyjasniona, bierze sie pod uwage czynniki zewnetrzne oraz genetyczne.
Leczenie zalezy od gtebokosci i rozlegtosci zmiany. Przy ubytku kosci i opony konieczna jest wczesna interwencja chi-
rurgiczna, natomiast blizne skéry owtosionej koryguje sie ze wzgledéw estetycznych w wieku przedszkolnym lub péz-
niej. Na podstawie obserwacji 28 0séb z ACC w wieku 246 lat leczonych w Klinice Chirurgii Plastycznej, Rekonstrukcyjnej
i Estetycznej Uniwersytetu Medycznego w todzi w latach 1981-2007 przedstawiono patomorfologie wady, wspétist-
nienie innych zaburzeh wrodzonych i r6zne metody plastyki ptatowej w obszarze skéry owtosionej gtowy. W badanym
materiale nie udato sie wskaza¢ czynnikéw etiopatogenetycznych. W badaniu histopatologicznym wycietych zmian
wykazano cechy typowej blizny. Leczenie chirurgiczne ze wskazan estetycznych dato dobre wyniki.

Stowa kluczowe: wrodzony ubytek skéry, owtosiona skéra gtowy, leczenie chirurgiczne.

Abstract

Aplasia cutis congenita (ACC) most commonly affects the apex of the scalp, but can also be seen on the trunk or
extremities. After birth the lesion appears as an ulceration that changes into a scar. ACC is occasionally associated with
absence of bone and dura mater. Sometimes ACC may be combined with other systemic anomalies. Aetiopathogenesis
is still unknown, but external and genetic factors have been implicated. Medical treatment depends on the depth and
size of the defect. In subjects with absent bone and dura mater early surgical management is required. However, when
considering aesthetic aspects, the scar of the scalp is corrected at pre-school age or later. We analysed 28 patients with
ACC aged between 2 and 46 years who underwent surgical management at the Department of Plastic Surgery, Medical
University of £t6dz, between 1981 and 2007. Pathomorphology of this anomaly, coexistence of other developmental
disorders and various methods of local scalp flaps are presented. No aetiopathogenetic factors were indicated.
Histopathological evaluation of specimens obtained from patients operated on for ACC revealed the characteristics of
the scar. In the presented cases, aesthetic results of surgical management were assessed as good.

Key words: aplasia cutis congenita, scalp, surgical treatment.

Wprowadzenie

Wrodzony ubytek skéry (ang. aplasia cutis congenita —
ACC) dotyczy gtownie skory owtosionej gtowy i wystepuje
u 1:10 tys. noworodkow. Najczestszg lokalizacja owrzodze-
nia lub blizny jest szczyt gtowy albo linia posrodkowa (75%).
Obserwacje kliniczne wykazuja, ze ubytek w ok. 20% przy-

padkéw moze dotyczyc¢ takze kosci, opony twardej, a na-
wet mozgu [1-3]. Anomalia w 25% pojawia sie na skorze
tutowia lub konczyn, czasami z obustronng symetria. U 10%
dzieci ubytek skory dotyczy jednoczesnie trzech opisanych
lokalizacji [1]. U noworodka obserwowana zmiana ma wy-
glad owrzodzenia o r6znej gtebokosci lub r6zowej, gtadkiej,
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ptaszczyznowej blizny, z reguty pozbawionej owtosienia [3].
U starszych dzieci i os6b dorostych wrodzona blizne nale-
7y réznicowac z blizng pourazowa i znamieniem tojowym.
Wrodzony ubytek skéry najczesciej wystepuje w postaci
izolowanej, ale moze wspétistnie¢ z innymi anomaliami,
np. rozszczepem podniebienia, przepukling pepkowa, wa-
dami serca, oczu, przewodu pokarmowego lub osrodkowe-
go uktadu nerwowego, a takze réznymi chorobami skory.
Opisano takze ACC u dzieci z zespotem Downa [1-9]. Po-
wazne postacie wady obejmujace nie tylko skore, ale tak-
ze czesct kostna pokrywy czaszki, a nawet gtebszych struk-
tur, wymagaja wczesnej interwencji chirurgicznej
[1-4, 7,10, 11]. Moga sie kojarzy¢ z anomaliami innych na-
rzadow lub pojawic sie w zespotach wrodzonych, takich jak
zesp6t Adamsa-Olivera (wady dystalnych odcinkéw kon-
czyn) lub trisomii 13 [2, 12, 13]. Mimo ze wrodzony ubytek

A

Ryc. 1. R6zne ksztatty wrodzonych ubytkéw skéry owtosio-
nej gtowy — podwajny (A) i poczworny (B)
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skory po raz pierwszy opisali Cordon i Friedel juz w 1767 1.,
aw XIX w. dane na ten temat uzupetnili Kampbell (1826 1))
oraz Conwey i Biliard (1828 r.), dotychczas nie wyjasniono
etiopatogenezy tej wady [1, 3]. Najpierw rozpatrywano nie-
prawidtowy rozw6j mézgowia i nadmierny ucisk powiek-
szajacego sie mozgu na skore szczytu gtowy. Wielu auto-
row bierze takze pod uwage dziatanie czynnikéw
wewngtrzmacicznych (zbyt mato lub zbyt duzo wéd ptodo-
wych, zrosty owodniowe, anomalie naczyniowe, zatory, nie-
dokrwienie skéry), urazy zewnetrzne, infekcje wirusowe
oraz farmakologiczne $rodki teratogenne [1-6, 8, 14, 15].
Bardzo rzadko obserwowano rodzinne wystepowanie ACC
[16, 17]. Podejrzenie budzi jednak udziat czynnika genetycz-
nego, szczegdlnie w przypadkach postaci wieloogniskowej
z symetryczng lokalizacjg zmian [1]. Najczestsza postacia
ACC, z jaka zgtaszaja sie pacjenci do chirurga plastyka, jest
ptaszczyznowa blizna na szczycie gtowy. Jedynym wskaza-
niem do leczenia okazuje sie wtedy likwidacja lub zmniej-
szenie nieowtosionej powierzchni w celu uzyskania dobre-
go efektu estetycznego owtosienia gtowy. Operacje
przeprowadza sie w wieku przedszkolnym lub p6zniej.
Po wycieciu blizny ubytek skory zamyka sie jednym lub kil-
koma ptatami skéry owtosione] z sasiedztwa. W bardzo du-
zych ubytkach mozna wczesniej wykorzystac ekspander —
rozciggacz skory [5, 6, 8, 9].

Cel pracy

Celem badan byto przedstawienie mato znanego za-
burzenia rozwojowego skéry owtosione] gtowy oraz me-
tod korekty chirurgicznej.

Materiat i metody oraz wyniki

W Klinice Chirurgii Plastycznej, Rekonstrukcyjnej
i Estetycznej Uniwersytetu Medycznego w todzi w la-
tach 1981-2007 leczono 28 pacjentéw w wieku 2-46 lat
z wrodzonym ubytkiem skéry owtosionej gtowy. Rozktad ptci
byt identyczny — 14 dziewczynek oraz 14 chtopcéw i mez-
czyzn. U 20 chorych wrodzona blizna znajdowata sie
na szczycie gtowy, u 6 w okolicy ciemieniowej w poblizu li-
nii posrodkowej i u 2 w okolicy skroniowej. W 16 przypad-
kach ksztatt zmiany byt okragty, a u 10 oséb owalny.
U 2 chtopcow blizna sktadata sie z kilku — 2 lub 4 — syme-
trycznych zmian. Wymiary blizny wynosity 4-25 cm?
(ryc. 1). U jednej dziewczynki wspdtistniaty rézne anoma-
lie w obrebie skéry owtosionej gtowy — tzw. wdowi czu-
bek i trojkatny zarost w linii posrodkowej czota, na twa-
rzy — guz czota i gtadzizny, hiperteloryzm, fatdy nakatne,
krétkie i szerokie wedzidetko wargi gérnej, diastema, wa-
skie i wysokie podniebienie z kostnym grzebieniem w li-
nii posrodkowej oraz wada serca (zmarta nagle w wie-
ku 18 lat) (ryc. 2.). W przeprowadzonych wywiadach
u zadnego z pacjentéw nie wykazano rodzinnego wyste-
powania wady czy wptywu czynnikdw zewnetrznych dzia-
tajacych podczas cigzy u matek.
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Ryc. 2. Dziewczynka z wrodzona blizng na szczycie gtowy (A) oraz licznymi wadami twarzy (B, C) i jamy ustnej (D)
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Leczenie chirurgiczne podjeto we wszystkich przypad-
kach ze wskazan estetycznych — braku owtosienia na bli-
znach w obrebie skory owtosionej gtowy (ryc. 3.). Opera-
cja polegata na wycieciu zmiany i pokryciu wtérnego
ubytku jednym lub kilkoma ptatami skéry owtosionej z sa-
siedztwa (ryc. 4.). Mniejsze zmiany byty wycinane
w jednym etapie (20 przypadkéw), a wieksze w dwdch
etapach (8 chorych). Gojenie przebiegato prawidtowo. Wy-
niki estetyczne byty bardzo dobre (22) lub dobre (6), w za-
leznosci od szerokosci blizny pooperacyjnej, ktéra byta po-
zbawiona wtoséw. W badaniu histopatologicznym
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wycietych zmian stwierdzono sciefczenie naskoérka, pro-
liferacje tkanki wtoknistej w skorze i zwiekszenie liczby
widkien kolagenowych w warstwie podskérnej. W 15 przy-
padkach odnotowano obecnos¢ pojedynczych mieszkow
wtosowych, a w pozostatych 13 —ich brak.

Omoéwienie

Rozpoznanie wrodzonego ubytku skéry owtosionej
gtowy opiera sie na wywiadzie, wygladzie i lokalizacji zmia-
ny oraz badaniu histopatologicznym. Wywiad wyklucza
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Ryc. 3. Chtopiec z wrodzong blizng skéry owtosionej gtowy
—przed (A) i po (B) chirurgicznym leczeniu

blizny pourazowe, natomiast badania kliniczne i histopa-
tologiczne wytgczaja zmiany chorobowe.
Etiopatogeneza ACC nie jest wyjasniona. Z reguty trud-
no jest okresli¢ szkodliwe czynniki wewnatrzmaciczne, na-
tomiast w badaniach genetycznych wykazuje sie odchy-
lenia od normy tylko w znanych zespotach wad
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Ryc. 4. Schematy réznych metod stosowanych do rekon-
strukcji skory owtosionej gtowy

wrodzonych, ktérym towarzyszy ACC [18]. Wiecej informa-
cji dostarczaja opisy rodzinnego wystepowania zmiany
na skérze owtosionej gtowy. Fullana i wsp. opisali 12 czton-
kow jednej pieciopokoleniowej rodziny, u ktérych obser-
wowano ACC [16]. Pousti i Bartlett przedstawili bliznieta
ptci meskiej z zespotem Adamsa-Olivera i ACC. U jednego
z blizniagt stwierdzono wade serca, natomiast u drugiego
wady palcéw. U matki chtopcow zaobserwowano wade
serca i ACC. Takze wielu cztonkow tej rodziny byto obar-
czonych wada serca [17]. Wérdd chorych leczonych przez
autorki niniejszej pracy tylko jedna dziewczynka z ACC mia-
ta takze inne anomalie rozwojowe gtowy i wade serca.

Leczenie ACC zalezy od nasilenia wady. Jezeli ubytek
tkanek dotyczy tylko skéry w postaci owrzodzenia, stan ta-
ki wymaga zmiany opatrunkéw do czasu zagojenia [2]. Bli-
zny z powodu braku wtoséw wycina sie w wieku przed-
szkolnym lub pézZniej — ze wskazan estetycznych.
W zaleznosci od wielkosci blizny do zamkniecia ubytku
wtornego po wycieciu zmiany stosuje sie r6zne metody
plastyki ptatowej [1, 3, 9, 19] (ryc. 4.). Autorki pracy u pa-
cjentoéw zastosowaty proste wyciecie blizny lub ptaty z s3-
siedztwa. Nowo powstate linijne blizny z reguty daja dobry
wynik estetyczny. Wczesnego leczenia chirurgicznego wy-
magaja ubytki skory potaczone z czeSciowym brakiem ko-
Sci pokrywy czaszki i opon. Wskazana jest wtedy ochrona
mozgu przed infekcja. Dlatego w zaleznosci od nasilenia
wady i wieku dziecka stosuje sie wolne przeszczepy skéry
lub ptaty skérno-okostnowe z sasiedztwa oraz przeszcze-
py kosci (zwykle autogenne z zeber) jako operacje pierwot-
ne lub wtérne [1-7, 19-21]. W klinice autorek nie byto pa-
cjentéw wymagajacych takiego leczenia.

Whnioski

Izolowane ubytki skéry owtosionej gtowy wymagaja
korekty tylko ze wskazan estetycznych. Rekonstrukcja
skory owtosionej gtowy polega na przesunieciu ptata/pta-
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tow skory z najblizszego sasiedztwa. Wiek pacjenta za-
kwalifikowanego do operacji odtworczej skory owtosionej
gtowy nie ma znaczenia.

Praca finansowana przez Uniwersytet Medyczny w todzi
(nr 503-101-4).
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