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RESUMEN

Antecedentes: La aplasia cutis congénita (ACC) es una patologia poco comun en pediatria que se presenta como le-
siones visibles al nacimiento con ausencia de las capas dermis y epidermis, pudiendo asociar otras malformaciones
craneales, faciales y dseas. Es fundamental su tratamiento precoz para prevenir cicatrices y otras secuelas. Descripcion
del caso clinico: Presentamos el caso de una recién nacida de 37 semanas de gestacidon que presentaba unas extensas
lesiones cutaneas en ambas extremidades inferiores consistentes en fragilidad cutanea y pseudomembranas sobre un
fondo eritematoso, con ausencia de dermis y epidermis en la zona y un area con inicio de necrosis. Se descartaron
otras malformaciones con ultrasonido y se realizaron curas diarias con apositos de poliamida y silicona, aplicindose
ademas pomada reparadora a base de parafina, que ayudaron a que las lesiones epitelizaran de forma adecuada.A los
quince dias de vida se pudo dar de alta a la paciente y continuar el tratamiento en domicilio. Conclusiones: La ACC esta
incluida dentro de un grupo heterogéneo de alteraciones mas complejas, por lo que aunque observemos este tipo
de lesiones dermatolégicas siempre deberemos realizar una meticulosa historia clinica ginecolégica y familiar para
descartar patologia asociada.
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Congenital skin anomaly:Aplasia cutis

ABSTRACT

Background: Aplasia cutis congenita (ACC) is an uncommon pathology in pediatrics that presents as visible lesions at birth
with absence of the dermis and epidermis layers, being able to associate other cranial, facial and bone malformations. Early
treatment is essential to prevent scars and other sequelae. Description of case: We present the case of a 37-week-gestation
newborn with extensive skin lesions on both lower extremities consisting of skin fragility and pseudomembranes on an erythe-
matous background, with absence of dermis and epidermis in the area and one with onset of necrosis. Other malformations
were ruled out with ultrasound and daily dressings were performed with polyamide and silicone dressings, also applying
paraffin-based repairing ointment, which helped the lesions to epithelialize adequately. At fifteen days of life, the patient could
be discharged and treatment continued at home. Conclusions: ACC is included within a heterogeneous group of more complex
alterations, so if we observe this type of dermatological lesions, we must always carry out a meticulous gynecological and family
clinical history to rule out associated pathology.
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Patologia dermatoldgica en el recién nacido: aplasia cutis congénita

INTRODUCCION

La aplasia cutis congénita (ACC) es un raro trastorno
dermatoldgico, que afecta a de uno a tres de cada diez
mil recién nacidos. Son lesiones cutdneas visibles al
nacimiento con ausencia de las capas dermis, epidermis
y de tejido celular subcutdneo, asociando en ocasiones
también ausencia de tejidos subyacentes. La afectacidn
més frecuente es en cuero cabelludo@, en su mayoria
de forma solitaria sin otras anomalias, aunque también
puede presentarse como lesiones en tronco y extremida-
des. Hasta en un 25% de los casos pueden superponerse
a malformaciones embrioldgicas manifiestas u ocultas tal
que craneales, faciales u éseas, como reduccion de extre-
midades o nevus epidérmicos organoides. Ademds, pue-
de estar incluida dentro de algunos sindromes genéticos
como el sindrome de Adams-Oliver. El diagndstico es
clinico, mostrando unas lesiones bien delimitadas, de tipo
no inflamatorio, con una extensién que puede abarcar
hasta |0 cm de didmetro. El prondstico es bueno a medio
y largo plazo.

DESCRIPCION DEL CASO

Recién nacida a las 3741 semanas de gestacidn, sin an-
tecedentes familiares relevantes, fruto de un embarazo
gemelar monocorial biamnidtico bien controlado y suple-
mentado, en el que no existian factores de riesgo infec-
cioso. A destacar, hubo un crecimiento intrauterino re-
tardado y se produjo un feto dbito en la decimoséptima
semana de gestacién. La paciente nace viva, con esfuerzo
respiratorio eficaz y un peso de 1.930 gramos vy test de
Apgar 9/10. Al nacer se perciben unas lesiones cutdneas
en cara anterior de muslos y rodillas de 6 cm de didmetro,
caracterizadas por fragilidad cutdnea y pseudomembranas
sobre un fondo eritematoso, con ausencia de dermis y
epidermis en la zona, con un drea con inicio de necrosis
y en determinadas zonas un aspecto mds costroso y me-
licérico (figura 1). Se clasificaron como lesiones tipo VII
segln la clasificacion de Frieden. No se aprecid ninguna
otra lesién cutdnea y el resto de la exploracidn fisica fue
normal. En su primer dia de vida se realizd una ecografia
de partes blandas que mostraba una capa muscular sub-
yacente adecuada, visualizdindose en los dos muslos de
forma similar, con una ecoestructura conservada y sin de-
rrame articular. Ademds, se realizé también una ecogra-
fla abdomino-pélvica en busqueda de algin otro defecto
malformativo, que fue completamente normal. Se realizé
también un despistaje analitico con bioquimica, hemogra-
ma, hemocultivo y cultivo de frotis de las lesiones que

no mostraron ninguna alteracién patoldgica. Durante su
ingreso en la unidad de neonatos intermedios de nuestro
hospital, se realizé una interconsulta al servicio de der-
matologia que valoraron a la paciente, realizdindose asf
de forma conjunta un diagndstico diferencial con otras
entidades y estableciendo el diagndstico de ACC. Desde
el primer dia de nacimiento se practicaron curas diarias
con apdsito de ldmina de poliamida cubierta por silicona
Safetac®, aplicdindose posteriormente una pomada repa-
radora a base de parafina, manteniendo cubiertas las le-
siones para evitar la sobreinfeccion. A los seis dias de tra-
tamiento, las lesiones mostraron un tejido de granulacién
y una epitelizacion progresiva, comenzando a cicatrizar y
a desaparecer las pseudomembranas (figura 2). Se decidio
de forma consensuada no aplicar tratamiento antibidtico
empirico sistémico ni tépico para prevenir la infeccion, ya
que las lesiones no mostraron signos de sobreinfeccion y
habfa normalidad de las analiticas. Las lesiones evoluciona-
ron favorablemente, apareciendo signos de granulacion y
epitelizacion a final de la primera semana de tratamiento.
La paciente fue dada de alta a los quince dias de vida
para continuar el tratamiento en domicilio con control
ambulatorio en consultas de dermatologia al mes de vida.
Las lesiones terminaron cicatrizando de forma adecuada
sin presentar ninguna complicacién y sin precisar cierre
quirdrgico (figura 3).

Figura |. Lesiones en primer dfa de vida, cubren cara anterior
e interna de ambas extremidades inferiores.
Caracterizadas por ausencia de piel con zonas
costrosas y pseudomembranas sobre un fondo
eritematoso. En tercio medio de m. inferior derecho
se observa una regidn con necrosis incipiente.
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Figura 2. Lesiones a los seis dias de vida y tratamiento, fueron
tratadas con curaciones y colocacién de apdsitos no
adherentes. Se observa una adecuada epitelizacion
por segunda intencidn, sin signos de sobreinfeccion.

Figura 3. Después de quince dfas de tratamiento las lesiones
han mejorado considerablemente, apareciendo una
cubierta cutdnea completa de forma progresiva, y sin
aparecer complicaciones.

DiscusioN

La ACC puede relacionarse con otros trastornos, siendo
preciso descartar con ultrasonido otro tipo de malforma-
ciones y realizar un diagndstico diferencial con epidermo-
lisis ampollosa, teratégenos o infecciones intrauterinas, asf
como descartar la asociacién con anomalfas cromosdmi-
cas como la trisomia |3 o la delecién 4p, el sindrome de
Adams-Oliver, la displasia ectodérmica vy la telangiectasia
marmorata®. Una forma de ACC se presenta en el con-
texto de infartos placentarios o de muerte intraltera del
feto gemelo, como ocurre en nuestro caso™. Se caracte-
rizan por lesiones heterogéneas que se forman al inicio
de la gestacion, pudiendo cicatrizar prenatalmente. Son
placas himedas eritematosas y ulcerosas, cubiertas por
membranas, con una profundidad variable que en algunos
casos puede abarcar todas las capas dérmicas e incluso
afectar a estructuras dsteo-musculares. La mortalidad de
la ACC es directamente proporcional a la profundidad
y al tamafo de las lesiones. Asi mismo, si hay un defec-
to dseo aumentardn las tasas de complicacién y se ha
estimado una mortalidad asociada del 25 al 55% en es-
tos casos debido a complicaciones como hemorragia o
trombosis del seno sagital, infeccién o meningitis. El obje-
tivo del tratamiento es acelerar la epitelizacidn, prevenir
la sobreinfeccién de las lesiones y minimizar las cicatri-
ces evitando retracciones, curdndose la mayorfa de ellas
con tratamiento conservador. Para las lesiones de menor
tamafio se aconseja un tratamiento conservador con el
cuidado local de la herida que permita la granulacién y
la curacidn definitiva con cicatrices alopécicas, mientras
que en los defectos mds grandes se presenta el dilema
de seguir el enfoque conservador o plantear tratamientos
quirdrgicos con injertos de piel, realizacién de colgajos li-
bres y expansiones tisulares.
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