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Resumen

La aplasia cutis (ACC) es una alteracion
congénita de aparicion inusual en
pediatria  especialmente en recién
nacidos, caracterizada por ausencia de
piel que puede comprometer la epidermis,
la dermis e incluso tejidos subyacentes
como pericraneo y meninges. !

Se presenta reporte de caso de un recién
nacido diagnosticado con ACC de forma
clinica, segun las -caracteristicas de
Frieden, corresponde a la clasificacion
tipo 1, teniendo en cuenta el tamafio y
localizacion de la lesion. El objetivo de
esta revision sistemética es describir los
resultados estéticos y funcionales en un
paciente con ACC con un tratamiento
conservador.

Palabras clave: aplasia cutis congénito,
piel, Recién nacido, dermatosis del cuero
cabelludo, tratamiento conservador.

Abstract

Aplasia cutis (ACC) is a congenital
condition with an unusual appearance in
pediatrics, especially in newborns,
characterized by the absence of skin that
can compromise the epidermis, dermis,
and even underlying tissues such as the
pericranium and meninges. 1

A case report of a newborn clinically
diagnosed with ACC is presented.
According to Frieden's characteristics, it
corresponds to the type 1 classification,
taking into account the size and location of
the lesion. The objective of this systematic
review is to describe the aesthetic and
functional results in a patient with ACC
with conservative treatment.

Keywords: congenital aplasia cutis, skin,
Newborn, scalp dermatosis, conservative
treatment.
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Introduccién

La aplasia cutis congénita es una
dermatosis poco frecuente del desarrollo
cutaneo que se presenta al momento de
nacer, puede afectar cualquier area de la
piel siendo la del cuero cabelludo la mas
comuin, suelen ser lesiones Unicas,
superficiales y pequefias, sin embargo
puede afectar al pericraneo, el craneo y
las meninges, aumentando el riesgo de
hemorragias, infecciones y mortalidad. *3
También pueden concurrir multiples
lesiones en el cuero cabelludo o en
cualquier otra area del cuerpo.t 2

Es una lesién congénita rara que afecta
ambos sexos por igual, con una incidencia
mundial entre 1-3 de cada 10.000 nacidos
vivos por afio.*

Su etiologia es desconocida, aunque se
ha relacionado con factores genéticos,
asociados a otro sindrome o presentarse
en forma aislada, como también a
infecciones intrauterinas especialmente
infeccién por el virus del herpes, algunos
teratogénicos que afectan el desarrollo
embrionario, ademas, de ser gestante
tardia, el numero de embarazos,
exostosis pélvica, traumatismos
intrauterinos, exposiciébn a radiacion
ionizante, defecto del tubo neural, ruptura
precoz de membranas y fuerzas de
tension. 2 10

Entre los factores infecciosos se cita el
virus de la varicela zéster, virus del herpes
simple. Se han mencionado factores de
adiccion materna a drogas como la
cocaina, la heroina, el alcohol vy
medicamentos como: antihipertiroideos
(metimazol), Heparina de bajo peso
molecular (tinzaparina), benzodiacepinas
en el primer trimestre del embarazo. De
igual forma existen casos sin asociacion
alguna o causa probable de esta
patologia.2 3

Las complicaciones mas comunes
cuando no se trata precozmente la
patologia suelen ser la hemorragia del
seno sagital, infecciones de la lesion,
meningitis, trombos del seno sagital
mayor aun cuando las lesiones son
extensas y profundas, alteraciones
hidroelectroliticas, etc. 2 °

El primer caso de ACC fue descrito en el
afio 1767 por Cordon, el cual consistié en
una lesion localizada en las extremidades,
sin embargo, el trabajo mas destacado
fue la clasificacion en 9 grupos diferentes
por la Dra. Frieden en 1986, donde se
reportaron lesiones en el cuero cabelludo.
Tabla 1.1210

La presentacion més frecuente es la
clasificacion tipo 1, caracterizada en una
lesiobn en el vértice de la cabeza, con
manifestaciones variadas como la erosion
superficial, una ulceracion profunda o la
cicatrizacion resuelta. Algunos defectos
se presentan como lesiones ampollosas y
puede ser ocasionado por ulceracion
resuelta en datero con cicatriz  por
curacion espontanea intrauterina. 34

El tamafio de los defectos del cuero
cabelludo es variada incluyen lesiones
muy pequefias pero también areas muy
extensas de la piel. *°

La morfologia de las lesiones es muy
variada, puede ir desde lesiones
circulares, ovaladas, triangulares, hasta
lineales o estelares. Su evolucion suele
depender de la etapa en que ocurrié la
patologia, por lo tanto las lesiones varian,
hay lesiones con ausencia de alguna capa
de la piel o tejidos adyacentes como
también lesiones ya cicatrizadas, atrofia
epidérmica, fibrosis de la dermis y total
ausencia de anexos. Suelen ser lesiones
Gnicas o mudltiples, que acostumbran a
dejar zonas alopécicas muy bien
delimitadas. "
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La ACC suele caracterizarse por dejar un
area alopécica, por lo tanto cabe resaltar
gue hay estudios dermatolégicos de las
causas mas frecuentes que producen
alopecia. De manera resumida, una de las
causas que predominan en la produccién
de alopecia en recién nacidos, es la ACC.
En lactantes, la quinta causa y en
prescolares, escolares y adolescentes; es
el origen menos probable. 2

El diagnostico es inminentemente clinico
después del nacimiento, teniendo en
cuenta el area comprometida, el tamafio,
la morfologia, y el nUmero de lesiones.*
Aunque puede transmitirse por herencia
no se ha descrito en la literatura pruebas
moleculares para diagnosticar la ACC.

La ACC suele asociarse a
malformaciones cémo lo son el sindrome
de adams-oliver que se asocia con
malformaciones en las extremidades,
sindrome de Bart que es un trastorno

caracterizado por epidermolisis
ampollosa, ausencia de piel y alteraciones
ungueales. Ademas asociado a sindrome
de bandas amnidticas o streeter, 3
también malformaciones aisladas como la
fistula traqueo-esofagica, malformaciones
renales, etc.24 10

En cuanto a los estudios complementarios
se pueden realizar en fase prenatal y
postnatal; solo se utilizan cuando hay
sospecha de las patologias antes
mencionadas. Las pruebas son las
siguientes: 4 ° 10

-Ecografia transabdominal: se utiliza
para el diagndstico de malformaciones de
extremidades en la fase prenatal. En fase
postnatal sirve para observar lesiones
espinales, debiéndose realizar antes de
los 6 meses de edad, puesto que aln no
se ha osificado la parte posterior de las
vértebras. Ademas, se pueden identificar
otras patologias. 4 °

CLASIFICACION DE FRIEDEN PARA APLASIA CUTIS CONGENITA (ACC)

TIPO CARACTERISTICAS HERENCIA

| ACC en cuero cabelludo sin anomalias asociadas HAD O
ESPORADICA

] ACC en cuero cabelludo con malformaciones en extremidades Sindrome de Adams Oliver HAD

(aplasia distal extremidades)
Falanges hipoplasicas ausentes

Cutis marmorata telangectasica, hemangiomas, malformacion arteriovenosa, craneal, politelia

mn ACC asociado a nevus epidérmico u organoide y problemas neurolégicos (convulsiones, retraso ESPORADICA

mental, opacidad corneal.)

v ACC asociado a malformaciones embriolégicas: mielomeningocele, porencefalia, angiomatosis SEGUN EL

leptomeningea, disrafia espinal, gastrosquisis. TRASTORNO
v ACC asociado a feto papiraceo e infartos placentarios ESPORADICA
Vi ACC en extremidades inferiores asociada con epidermolisis bullosa HAD O HAR
Vil ACC en extremiades inferiores sin epidermolisis bullosa HAD O HAR
Vil ACC causada por teratégenos: enfermedades viricas, farmacos (metamizol, carbimazol) ADQUIRIDO
IX ACC asociado a malformaciones: VARIABLE

Trisomia 13 (sindrome de Patau)

4p (sindrome de Wolf-Hirschhorn) Sindrome de Johanson-Blizzand

Sindrome de Glotz (displasia dermica focal)
Disrupcioén de bandas amnioticas
Sindrome de Kabuki

Disgenesia gonadal XY

Tabla 1 Adaptada por Aluma Lépez MA, tomado de Garcia Font, D., Pablo Marquez, B. y Pedrazas

Lopez, D., 2022. Aplasia cutis congénita. 1 27°
autosomica recesiva.

HAD: herencia autos6mica dominante, HAR: herencia
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-Radiografia simple de columna
vertebral: sirve para mostrar la presencia
de algunas anomalias éseas. 4 ° *°

-Resonancia magnética nuclear (RMN):
es ideal para evaluar la existencia de
algan disrafismo espinal, un seno
dérmico, etc. ° 10

-Tomografia  axial computarizada
(TAC): es util cuando hay defecto éseo
craneal ya que se puede observar la
extension del defecto, la deformidad y los
cambios tras el tratamiento. °1°

-Biopsia de piel: se utliza solo para
diferenciarse de otras dermatosis, por lo
cual no es de uso rutinario. *°

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Los diagnosticos diferenciales mas
relevantes, son producidas por: °1?

-Heridas y abrasiones producidas por la
aplicacion de electrodos durante las
monitorizaciones fetales o producidas por
instrumentacion en cesérea

-Seno dermoide en cabeza
-Lesiones yatrogenicas
-Epidermdlisis ampollosa
-Nevus sebéaceo

-Cicatrices por traumatismos

-Infecciones localizadas en cuero

cabelludo

-Quiste dermoide congénito
-Meningioma cutaneo

-Morfea en golpe de sable
-Alopecia cicatricial o congénita, etc.

El tratamiento varia segun el tamafio, la
localizacion y el grado, cuando se reporta
esas caracteristicas, se inicia manejo
precoz para prevenir sus complicaciones.

4 Se describe manejo médico conservador
y manejo quirdrgico.

El manejo conservador se realiza con
limpieza suave, antisépticos tdpicos, y
aposito oclusivo. Aunque aun es debatido
por lo cual no existe un consenso sobre el
manejo, pero suelen utilizarse antibiéticos
tépicos con el fin de evitar colonizacién e
infecciones por gérmenes frecuentes en
piel y asi se genere un cierre completo por
segunda intencion. 4 ¢ 13

El manejo quirargico es amplio, incluyen
cierre primario del defecto, procesos con
colgajos o0 injertos cutdneos que
acostumbra ser utilizado en lesiones con
exposicion de estructuras vitales. Al
realizar cualquiera de los procedimientos
anteriormente mencionados, baja el
riesgo de mortalidad en pacientes con
lesiones mas profundas y extensas. * ¢
Sin  embargo, se puede producir
complicaciones como son la
sobreinfeccion de la herida.

El prondstico suele ser satisfactorio,
excepto cuando la ACC se acomparia de
malformaciones, dependiendo de su
severidad, el prondstico baja.’ 1

La tasa de mortalidad puede oscilar entre
el 20 y el 55 % en asociacion con grandes
areas de ACC del cuero cabelludo, a
menudo es secundaria a hemorragia del
seno sagital, complicaciones quirurgicas,
infeccibn o  defectos  congénitos
asociados. ® "°

Presentacion del caso

Madre de 27 afos de edad, quien fue
atendida en hospital de nivel I, con
férmula gestacional gravidez 2, partos 1,
abortos u Obitos fetales 1. Edad
gestacional de 39 semanas por fecha de
Gltima  menstruacion 'y por primer
ecografia temprana dando 7.7 semanas,
con 9 controles prenatalesy RH O+.
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Sin antecedentes de infertilidad, ni
antecedentes patologicos como
hipertension arterial (HTA), diabetes
mellitus (DM), no present6 infecciones
virales como el Herpes Simple, ni
traumatismos, refiere no tabaquismo o
ingerir alcohol, niega consumo de
sustancias psicoactivas o]
medicamentosas durante la gestacion, sin
antecedentes de exposiciones quimicas o
contaminantes ambientales. Sin
patologias obstétricas como diabetes
gestacional, preeclampsia, eclampsia,
colestasis, placenta previa, etc. No
presenta historia familiar de lesiones
congénitas de piel u otras malformaciones
congénitas.

Madre quien convive con esposo,
presenta buena relacion familiar y laboral,
con buena estabilidad econémica, social y
emocional.

Presento perfil infeccioso negativo
durante el embarazo para serologia de
sifilis (VDRL), el virus de
inmunodeficiencia humana (VIH), el virus
de hepatitis B (VHB), toxoplasmosis, vy
rubeola. No realizé toma de cultivo recto
vaginal por el cual recibi6 4 dosis de
profilaxis antimicrobiana intraparto con
Ampicilina y ecografias prenatales sin
hallazgos patolégicos.

Durante el trabajo de parto en fase latente
presento ruptura prematura de membrana
(RPM) de 15 horas, con salida de liquido
amniotico claro, no fétido.

Se obtuvo recién nacido (RN) de sexo
masculino, quien nacio el 14 de marzo del
2022, fue producto de parto vaginal sin
complicaciones, parto eutdcico con peso
3410 gramos, talla 49 cm, perimetro
cefélico 34 cm, perimetro abdominal 34
cm, APGAR 9/10, Capurro: 39 semanas,
peso adecuado para su edad gestacional
(PAEG).

Durante el parto vaginal se observo area
de ausencia de piel en cuero cabelludo, lo
cual no esta relacionado con trauma
durante el trabajo de parto o por
manipulacién instrumental.

EXAMEN FISICO

Al examen fisico se presentd lesiéon en
linea media del vertex de 5x2.5 cm de
diametro, regular, de forma ovalada,
superficial no ampollosa con exposicion
de zona cruenta, no hay visualizacién de
estructuras  craneales, ni  anexos,
presenta limites bien definidos, con
ausencia de piel, sin material purulento o
signos de sobreinfeccidn. Inicialmente
cubierto con membrana fina que al
limpiarla dejo ulcera con secrecion sero-
hematica escaso. Sin otros hallazgos
positivos en el examen fisico.

DIAGNOSTICO

Su diagnostico se basoé en la clinica, de
igual forma se utilizaron pruebas
adicionales para descartar o confirmar
alguna patologia asociada.

Se indico ecografia transfontanelar donde
se reporta que no hay malformacién
cerebral. Asi como radiografia de craneo
sin hallazgos patolégicos, radiografia de
huesos largos sin  deformidades,
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ecografia abdominal total sin
malformaciones u otras alteraciones.

Hemograma:

Leucocitos 9-30 * 10°/L
Neutrofilos 2-6 * 10°%/L
Linfocitos 2-7.3 * 10°/L
Hemoglobina @ 14-19 g/dI
Hematocrito 42-60%

VCM 98-118 fl
Plaquetas 150-400
ALT 11-54 U/L
AST 25-75 U/L
BT 12 mg/dl
BD 0.3 mg/dl
Creatinina 0.3-1

(Cr de madre)

BUN 6-20mg/dlI

Tabla 2 adaptada por Aluma Lopez MA VCM-
volumen corpuscular medio, ALT- Alanina
aminotransferasa, AST-Aspartato aminotransferasa,
BT-Bilirrubina total, BD-Bilirrubina Directa, BUN-
Nitrégeno ureico en sangre. 7, 8, 14, 15

Ademas, reporte de prueba hematica:
hemograma: Leucocitos: 19300,
Neutréfilos: 2180, Linfocitos: 4520,
Hemoglobina: 16.8, Hematocrito: 49%,
Plaguetas: 163000 pruebas hepaticas:
transaminasas: ALT o GTP: 31, AST o
GOT: 117 vy bilirrubina total (BT): 9.31,
bilirrubina directa (BD): 0.31, bilirrubina
indirecta (BI): 9, pruebas de funcién renal:
creatinina: 0.84 y nitrégeno ureico en la
sangre (BUN): 17.15, por el cual se
denomina en rangos normales segun los

rangos para RN presentados en la tabla 2.
7 814 15

Segun la clasificacion de Frieden de ACC
se agrupa dependiendo la lesion y de su
localizacion, por lo que el caso reportado
del recién nacido se encontraria en el
grupo |, mencionada en la Tabla 1.

Teniendo en cuenta los diagnésticos
diferenciales mas relevantes
anteriormente mencionados y que aplican
segun la lesion presentada por el recién
nacido, las dermatosis mas parecidas son
producidas por:

-Heridas y abrasiones producidas por la
aplicacion de electrodos durante la
monitorizacion fetal, por instrumentacion
en cesarea

-Seno dermoide en cabeza
-Epidermdlisis ampollosa
-Nevus sebaceo

El diagnostico de ACC se realiz6 al
nacimiento, por lo que se dio manejo con
tratamiento conservador y antibiético con
Acido Fusidico topico al 2% de 15g, cada
6 horas por 3 semanas, el médico le dio
recomendaciones a la madre de limpiar la
lesién con agua antes de aplicar la crema,
y se hizo seguimiento cada 2 semanas
para ver la evolucion.

Hay reacciones adversas que se pueden
producir por la administracion del
antibidtico tépico como lo es la dermatitis
de contacto al combinarlo con alcohol u
otras cremas, reacciones como eccema,
erupcién cutanea, prurito, eritema, dolor o
irritacion, las cuales fueron referidas a la
madre por el médico tratante.

Cdémo se menciona anteriormente se dio
seguimiento al paciente, en el cual se
encontré buena evolucién con un manejo
conservador, sin la necesidad de realizar
procedimientos invasivos, obteniendo un
area completamente indemne, con un
proceso de epitelizacion desde los bordes
hacia el centro sin dejar cicatriz atrofica.

Es importante aclarar que en la
elaboracion de este reporte de caso no se
realiz6 ningun tipo de intervenciones
diagnostica ni terapéutica directa sobre el
paciente, pues el trabajo se limita a
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reportar la informacién contenida en la
historia clinica aportada por los padres del
paciente y obtenida mediante entrevistas
con los mismos.

Un afio después

DISCUSION

La ACC, segun lo descrito por Willem Et
al (2017) plantea que se observa con
mayor frecuencia lesiones en cuero
cabelludo entre el 80-90%, y el restante
es ocasionalmente con presentacion en
extremidades superior o inferior que se
presenta como defecto Unico, que puede
ser grande o multiples lesiones pequefias
aislado o] asociado a otras
malformaciones. '@

En colaboracion con lo anterior descrito
Garcia et al (2015) refiere que la mayoria
de los individuos con ACC no presentan
otras anomalias, pero pueden asociarse
con un gran nimero de malformaciones
congénitas o sindromes genéticos, !
ademas Morales et al (2022) menciona
que la malformacion mas comuinmente
asociado es el sindrome de Adams-Oliver
gue se describe como una formacion de
la ACC en cuero cabelludo, defectos
terminales  transversales de las
extremidades 'y  piel marmorata
telangiectasica congénita. 2°

Una de las teorias de la etiologia de ACC
gque han planteado Geroy et al (2021) son
la adherencia entre la piel y membranas
amnidticas con arrancamiento de la piel
adherida. Dicha teoria afirma que la ACC
se debe a una posible infeccion
intrauterina de corioamnionitis
secundario a infeccion intrauterina por
varicela o herpes tipo 2. ®

Por otro lado Marrero Et al (2021) plantea
gue la aplasia del vértex es el resultado
de unaruptura de la piel embrionaria. Esta
tensibn es maxima en el vértex,
correspondiendo al &rea donde se soporta
la mayor tensién biomecanica del cuero
cabelludo como resultado del rapido
crecimiento del cerebro."® pero en
contraste Mufioz et al (2017) plantea otra
teoria que describe una posible etiologia
teratogénica inducida por drogas adictiva
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como la cocaina o drogas formuladas
como los antitiroideos (metimazol), el
diclofenaco sodico, el &cido valproico y el
astemizol. *°

Realizando un abordaje al tratamiento
Betancourth et al (2015) Manifiesta que se
emplea con el fin de lograr una resolucién
completa de la lesiobn para asi evitar
complicaciones. En la actualidad existe
controversia acerca del manejo, debido a
gue hay autores que eligen el tratamiento
quirargico como medida inicial sin
plantearse las multiples complicaciones
de este procedimiento, por lo cual deberia
reservarse para casos Con COmpromiso
de estructuras vitales. 4

Por ende Kim J et al (2019) plantea Que
el tratamiento conservador es el que mas
se emplea ya que ayuda a prevenir
infecciones, se elige por encima de un
procedimiento quirdrgico puesto que
disminuye las complicaciones quirtrgicas
y las hospitalizaciones prolongadas, el
cual conlleva a un prondstico satisfactorio
al tratarse de pacientes con ACC sin otras
afecciones o lesiones no extensas o
profundas. 7

Apoyando lo anterior Lujan et al (2013)
recomienda el uso de sulfadiazina de
plata, bacitracina o0 iodopovidona,
solucion de Ringer o parches de
hidrocoloides. Ademas se individualiza el
uso de antibioticos topicos y endovenosos
para cada caso ya que pueden generar
citotoxicidad, resistencia bacteriana vy
generar dermatitis de contacto alérgica.
Sin embargo es controvertido ya que el
uso de sulfadiazina de plata es muy
frecuente, teniendo en cuenta que esta
contraindicado en menores de dos meses
por el riesgo de kernicterus 'y
agranulocitosis. '®

CONCLUSION

En conclusion con el caso clinico
reportado, se describe un recién nacido
con ACC clasificado segin Frieden en
tipo 1 que corresponde a una lesién a
nivel cefalico a la altura del vertex con
ausencia de piel, sin mas hallazgos
asociados en examen fisico, ademas
cabe resaltar que no se registré ningun
antecedente  perinatal o  periparto
traumético que ocasionara el
desprendimiento del cuero cabelludo. Al
ser una patologia poco frecuente se
cuenta con dos tipos de tratamientos
siendo ellos el quirdrgico y conservador,
dénde en este caso se eligié el segundo
de ellos, haciendo uso de apoésitos de un
antibiético topico como el acido fusidico,
ya que se relaciona estrechamente con el
manejo de infecciones dermatoldgicas y
posee minimas interacciones con otros
medicamentos sistematicos, dado que la
absorcion a través de la piel es escasa.
Cabe resaltar que la mayoria de los casos
con ACC destacan por dejar grandes
zonas de cicatrizacion y alopecia,
situacion que no se vio reflejada en el
paciente en estudio, ya que curso con un
excelente resultado estético y funcional,
quedando la zona de lesion con buen
implante capilar y zona de cicatrizacion
imperceptible.
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