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RESUMEN

La aplasia cutis congénita (ACC) es una rara malformacién congénita que afecta sobre todo al cuero
cabelludo, aunque puede afectar al pericraneo, craneo y meninges. Sus complicaciones pueden llegar a
ser mortales por lo que es necesario un tratamiento adecuado. El prondstico estara determinado por el
tamano, localizacion del defecto y malformaciones asociadas. El tratamiento sigue siendo controvertido,
no habiendo consenso entre el abordaje quirdrgico o conservador.

Presentamos el caso de una ACC de gran tamario con defecto dseo asociado, en el que se ha instau-
rado tratamiento conservador con geles de hidrocoloide, presentando una evolucidn satisfactoria hasta
el momento actual.
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ABSTRACT

Aplasia cutis congenita (ACC) is a rare congenital malformation that affects mainly the scalp, although
it can affect the pericranium, skull and meninges. Its complications can be fatal, so adequate treatment is
critical. The prognosis will be determined by its size, location of the defect and associated malformations.
The treatment remains controversial, with no consensus between the surgical or conservative approach.

We present the case of a large ACC with associated bone defect, in which conservative treatment
with hydrocolloid gels has been established, presenting a satisfactory evolution up to the present time.
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INTRODUCCION sis a cerca de su etiologia: infecciones connatales
La aplasia cutis congénita (ACC) es una mal- (virus herpes simple o varicela zoster), malforma-
formacién que consiste en una ausencia congénita ciones vasculares, agentes teratogenos (consumo

de epidermis, dermis y en ocasiones de los tejidos materr\’o de me.tlm,azolty misoprostol durante la
subyacentes. La forma mas frecuente afecta al gestacion), amniogénesis.... Pero actualmente no

vertex, pudiéndose presentar aislada o asociada a existe una teoria etiopatogénica uniforme sobre el
otras malformaciones’2. En el 80-90 % de los casos origen de la ACC**. En ocasiones es posible tener
el defecto se presenta como una lesién oval o circu- una sospecha prenatal mediante el estudio ecogra-
lar, solitaria, sin pelo, bien delimitada de 1-2 cms y fico en las dltimas semanas de gestacion aunque el
localizada en vertex. Pueden afectarse otras partes diagnostico de esta enfermedad sera esencialmen-
del cuerpo variando en extension desde pequefias te clinico y postnatal®*®. El prondstico depende de
lesiones a toda la superficie corporall. Aunque la la superficie afectada, del grado de profundidad y
mayoria de defectos son pequefios y superficiales, la existencia de complicaciones?. En estadios ini-
aproximadamente un 20% de los casos incluye au- ciales el tratamiento es conservador, sin embargo,
sencia de hueso™. Se han propuesto varias hipSte- en algunos casos hay necesidad de realizar cirugia



reconstructiva. Para el tratamiento conservador
se recomienda evitar la manipulacion innecesa-
ria de la zona afectada y se enfoca a prevenir la
infeccidon de las lesiones y mantener una adecua-
da hidratacidon con un ambiente éptimo para su
eficaz cicatrizacién®.

Se presenta el caso de una aplasia cutis
localizada en cuero cabelludo, con importante
extension y ausencia de hueso subyacente, sin
otras malformaciones asociadas, en la que se ins-
taurd tratamiento conservador.

CASO CLiNICO

Se trata de un recién nacido vardn, que fue
primer gemelo de 36 semanas de edad gestacio-
nal. La gestacion fue controlada sin presencia de
enfermedad ni ingestion de farmacos o drogas.
Parto por cesarea, en presentacién cefalica. Ob-
tuvo un Apgar 10/10. El hermano gemelo fue
sano y tenia una hermana mayor con un aneuris-
ma del septo interauricular.

En la exploracion se objetivdé un peso de
2580 gramos (p25-50), una talla de 47 cms (p25-
50), y un perimetro craneal de 34 cms (p50-75).
Presentaba en vertex 3 placas de piel atrdéfica
bien delimitadas, sin foliculos pilosos (Fig. 1). A
la palpacion se detectd defecto dseo subyacen-
te. El resto de la exploracion fisica era normal. Se
realizaron hemograma y bioquimica que fueron
normales. Una ecografia trasfontanelar que mos-
tré dos defectos cutaneos craneales préoximos a
la linea media. Sin que se observarse hueso bajo
los defectos, ni en posiciones simétricas contra-
laterales y una resonancia cerebral (RMN) que
no mostrd alteraciones. Se realizd6 también una
ecografia cardiaca que mostré un foramen oval
permeable de 2 mm.

En este caso y pese a la extensién del de-
fecto dseo se optd por iniciar tratamiento con-
servador con parches de hidrocoloide, que se
cambiaban cada 48-72 horas. Hasta el momento
actual se ha logrado disminucion de la extensién
del defecto dseo y el engrosamiento de la piel
subyacente (Fig. 2).

DISCUSION

La aplasia cutis es una ausencia congénita
de piel que se localiza con mas frecuencia en el
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Fig. 1. Imagen de una de las placas que presentaba el nifio al nacer.

cuero cabelludo (80%), aunque puede afectar a
cualquier zona de la superficie corporal, como
extremidades, abdomen...... Puede aparecer
aislada o asociada a otras anomalias fisicas (al-
teraciones cardiovasculares, meningocele, gas-
trosquisis) incluso formando parte de sindromes
malformativos o cromosomopatias (aproximada-
mente en el 25% de los pacientes con trisomia
13-15 aparece ACC) por lo que se requiere una
exploracion fisica exhaustiva para descartar mal-
formaciones asociadas?.

Su frecuencia se estima en 3 de cada 10000
recién nacidos vivos. La mayoria de los casos sue-
len ser esporadicos, aunque también se han ob-
servado casos familiares cuya herencia puede ser
autosémica dominante®*.
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Fig. 2. Imagen de la lesidn tras 1 semana de tratamiento conservador con parche de hidrocoloide.

La presentacion tipica es de una lesion ais-
lada localizada en el vertex del cuero cabelludo
ovalada, bien demarcada, con ausencia de pelo
gue varia entre 1-3 cms de didmetro maximo,
con aspecto de cicatriz o tejido de granulacién.
El 70%-90% afecta al cuero cabelludo y hasta un
30% asocia defecto 6seo®. El diagnostico es cli-
nico y habitualmente postnatal. El diagnostico
diferencial debe efectuase con encefalocele, si-
nus pericranii y con tejido heterotépico del cuero
cabelludo®?.

La ACC es una caracteristica comun de un
grupo muy heterogéneo de alteraciones mucho
mas importantes que la simplemente cutanea,
por lo que, aunque se trate de una lesion aislada
en cuero cabelludo es necesario realizar una bue-
na historia obstétrica, una meticulosa historia
familiar y un cuidadoso examen fisico del recién
nacido asociada a una bateria de pruebas com-
plementarias que permitan descartar malforma-
ciones asociadas’?.

Se recomiendan las siguientes exploracio-
nes complementarias’?

® Pruebas de imagen:
-Rx de manos y pies
-Rx craneo

-TAC o RMN cerebral

-Eco abdominal

e Biopsia de piel
e Cariotipo

e Cultivos/serologias: Virus varicela zoster y
herpes simple

El tratamiento de la ACC es muy debatido y
no existe un consenso en relacién con el tipo de
manejo o intervencion a realizar3.

Los defectos cutaneos pequefios sin com-
plicaciones asociadas tienen buen prondstico, ya
qgue se produce una epitelizacién gradual desde
los bordes del defecto hacia el centro y en varias
semanas se forma una cicatriz atrofica, fina y sin
pelo*?*, El tratamiento es conservador y consiste
en proteccidn e hidratacidn de la zona afectada
cubriendo el defecto con compresas mojadas
en parafina o vaselina para hidratar y prevenir
la desecacidn. En lesiones extensas con defec-
tos 6seos asociados, existe alto riesgo de com-
plicaciones graves como infeccion (meningitis),
o hemorragia del seno longitudinal superior, que
pueden ser mortales. La piel humana constituye
una barrera frente a agentes quimicos, fisicos o
bioldgicos y por tanto una lesidn cutanea es una
potencial puerta de entrada para agentes infec-
ciosos?.

El tratamiento debe ser individualizado. Los
defectos pequefios suelen cerrarse de forma es-
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pontanea durante el primer afio de vida; en cam-
bio los defectos grandes o multiples generan mas
controversia a la hora de decidir la actitud tera-
péutica. El objetivo principal del tratamiento es la
prevencion de la infeccion y la hemorragia®>. Al-
gunos autores hablan de tratamiento quirudrgico
como medida inicial, sin embargo dependiendo
de la técnica usada se pueden llegar a producir
complicaciones importantes como la pérdida sig-
nificativa de sangre, hospitalizaciéon prolongada,
infeccién, ademas puede interferir con el poten-
cial osteogénico de la duramadre intacta para ini-
ciar y mantener el cierre del defecto 6seo, defi-
ciente cobertura de tejidos blandos , necrosis del
colgajo , perdida del injerto, alopecia persisten-
te y dafio cerebral potencial. Es por lo anterior
que la intervencién quirurgica temprana deberia
reservarse para los casos en los que hay forma-
cion temprana de escaras, hemorragia masiva,
pérdida de liquido cefalorraquideo, defectos de
la piel de un didametro mayor a 5 cms, exposicidon
de estructuras vitales y afectacidon de la durama-
dre y/o el cerebro®. El tratamiento conservador
es otra medida a emplear. Este debe ir encami-
nado a proveer la proteccion contra la infeccion,
mantener la herida lo suficientemente humeda y
suministrarle un ambiente optimo. Los productos
disponibles actualmente son: sulfadiazina argén-
tica (contraindicada en menores de 2 meses) ba-
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citracina o iodopovidona, dressing con soluciones
de Ringer, peliculas adhesivas vapor permeables
o parches de hidrocoloides?. En nuestro paciente
se observd una evolucién favorable asociada al
manejo realizado con hidrocoloides.
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do la infeccidn al proporcionar una barrera anti-
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mojarse, no producen dolor al ser retirados, favo-
recen el aporte de oxigeno y nutrientes a través
de la angiogénesis, facilitan la migracion celular,
acelerando la cicatrizacién, disminuyen el tiempo
y el nimero de curas locales y mejoran los resul-
tados estéticos®.

En nuestro caso el uso de hidrocoloide evi-
t6 las curas repetidas y permitié dar de alta al
paciente pudiendo seguir los cuidados desde su
domicilio. No presenté complicaciones infeccio-
sas asociadas. En la actualidad realiza controles
periddicos por los servicios de Pediatria, Neuro-
cirugia y Dermatologia. El manejo de la ACC sigue
siendo controvertido por lo que seria necesario
realizar mds estudios que permitieran evaluar la
eficacia de estos tratamientos.

1. Moros Pefia M, Labay Matias M, Valle Sanchez F, Valero Adan T, Martin-Calama Valero J, Mufioz Albillos M. Aplasia Cutis
Congénita en un recién nacido: Revisidn etiopatogénica y actitud diagnostica. Anales espafioles de pediatria. Vol. 52, N2

5, 2000.

2. Pareja Grande J, Olivares Sanchez L, Sanchez Romero |. Aplasia Cutis. Acta pediatrica Espafiola. 2006; 64: 232-235.

3. Betancourth-Alvarenga J.E, Vazquez Rueda F, Vargas-Cruz V, Paredes Esteban R.M, Ayala-Montoro. Manejo quirurgico de la
aplasia cutis congénita. Anales de pediatria. 2015; 83 (5): 341-345.

4. Suarez O, Lépez-Gutiérrez JC, Andrés A, Barrena S, Encinas JL, Luis A, Soto-Bauregard C, Diaz M, Ros Z. Revisidn de 36 casos

de aplasia cutis congénita. Protocolo quirurgico y resultados. Cirugia Pediatrica 2007; 20: 151-155.

5. Schierenbeck ML, Diaz Quijano FA, Alvarez Camacho JP. Aplasia Cutis congénita. Tratamiento con hidrocoloides. Med Cutan

Iber Lat Am 2013; 41 (2): 67-69.

Revista Atalaya Médica n2 15 / 2019

57



