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El incremento en el consumo de esta sustancia a eda-
des cada vez mas precoces podria provocar un aumento
del nimero de casos de esta entidad, en edad pediatrica y
adolescencia, siendo necesario un mayor conocimiento por
parte de las entidades sanitarias para poder diagnosticarlo
de forma oportuna.
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Cinco casos de aplasia cutis
congénita”™
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Five cases of aplasia cutis congenita
Sr. Editor:

La aplasia cutis congénita (ACC) es un trastorno infrecuente
y heterogéneo, con una incidencia estimada de 1-3 casos por
cada 10.000 nacimientos'. Se caracteriza por la ausencia
congénita de areas de piel y, en algunos casos, de tejido
subcutaneo e incluso éseo’3. Por lo general se manifiesta
como un defecto Unico del cuero cabelludo, pero también se
puede presentar con multiples lesiones en el cuero cabelludo
o puede afectar cualquier otra regién corporal’2. En algunos
casos la ACC se asocia a otras anomalias fisicas o sindromes
malformativos?.

Presentamos 5 casos de ACC del cuero cabelludo que
ocurrieron en un periodo muy breve de tiempo (4 meses)
y sin relacion aparente. En todos los casos los padres eran
mayores de 35 afnos, y no habia antecedentes de enfermedad
materna o exposicion a farmacos durante el embarazo.

El primero es el de un neonato fruto de un embarazo
sin incidencias y con ecografias prenatales normales. Nacid
a término por parto vaginal espontaneo; inmediatamente
después del nacimiento se detectaron 3 lesiones ovales en
la linea media del vértice, la mayor de las cuales era de
4 x 3cm, con bordes limpios en todas (fig. 1). La ecografia
cerebral no evidencid signos de hemorragia o trombosis del
seno sagital o infeccion del sistema nervioso central, y la
tomografia craneal confirmo la ausencia de defectos 0seos.

* Presentado en las Séptimas Jornadas de Pediatria Aveiro-Viseu,
16 y 17 de junio de 2016, Viseu, Portugal.

El segundo corresponde también a un varon nacido a
término, pero en este caso fruto de un embarazo geme-
lar bicorial biamniotico, con muerte espontanea de uno de
los fetos a las 15 semanas de gestacion (feto papiraceo). El
gemelo superviviente naci6 con un defecto Unico de forma
oval de 3 x 2cm (fig. 2). Los hallazgos de la ecografia cere-
bral fueron asimismo normales, y la resonancia magnética
craneal confirmé la ausencia de malformaciones del sistema

\

Figura1 Neonato con mUltiples lesiones de aplasia cutis con-
génita en el cuero cabelludo.
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Figura 2 Neonato con una Unica lesion por aplasia cutis con-
génita en el cuero cabelludo.

nervioso central, cuya prevalencia es mayor en gemelos que
sobreviven a un feto papiraceo.

Los 3 pacientes restantes, un nino y 2 ninas, nacieron con
defectos Unicos de forma circular en el vértice del cuero
cabelludo, que median entre 3 y 5mm. En el varon hubo
antecedente de diabetes gestacional y el parto fue extre-
madamente complicado, con realizacion de cesarea urgente
por prolapso de cordon a las 35 semanas de gestacion; ade-
mas, la madre tenia una lesion alopécica congénita. Las
nifas nacieron a término por parto vaginal espontaneo,
sin antecedentes de enfermedad materna o complicaciones
durante la gestacion. Dado el pequeno tamano de las lesio-
nes, en estos 3 casos solo se realizo ecografia cerebral, que
presento resultados normales.

En 5 casos el manejo fue conservador. Las lesiones se
limpiaron 2 veces al dia con bastoncillos estériles impregna-
dos con una solucion surfactante de polihexamida y betaina,
con aplicacion posterior de pomada de acido fusidico hasta
alcanzarse mejoria clinica. No se registraron complicaciones
agudas y los defectos se cerraron en todos los pacientes en
un plazo de 6 a 12 semanas, dejando cicatrices alopécicas.

Aunque en la mayoria de los casos aparece aislada,
la ACC también puede formar parte de varios sindromes
polimalformativos'. Puede afectar a cualquier area cor-
poral, pero el cuero cabelludo, especialmente a nivel del
vértice, es la localizacion mas comun de las lesiones, en el
70-90% de los casos, y hasta un 20-30% de los casos asocian
defectos dseos'.

Su etiopatogenia se desconoce, aunque se ha pro-
puesto que la ACC resulta del desarrollo interrumpido o la

degeneracion de la piel durante la gestacion®. Varios estu-
dios han descrito su asociacién con la presencia de feto papi-
raceo, mientras que otros atribuyen su aparicion a factores
genéticos, infarto placentario, farmacos teratogenos, infec-
cion intrauterina, traumatismo, compromiso vascular, facto-
res amniogenéticos o la adherencia de la membrana amnio-
tica a la piel del feto, entre otras teorias*. En la serie aqui
presentada se identificaron posibles mecanismos en 2 casos
(feto papiraceo en uno, y posibles factores genéticos y parto
traumatico en el otro).

No hay consenso en lo referente a su manejo. En la mayo-
ria de los casos el abordaje inicial es conservador, pero
algunos autores defienden que el tratamiento quirdrgico es
preferible en casos con defectos mayores de 4cm o defecto
6seo'. Por otra parte, hay estudios que demuestran que el
manejo conservador se puede emplear con éxito en lesio-
nes alin mayores*>°>, como demuestra el primer caso de esta
serie.

Las complicaciones mas frecuentes son la infeccion o san-
grado locales. Las mas graves, como la infeccion del sistema
nervioso central o la hemorragia o trombosis del seno sagi-
tal pueden resultar mortales; su aparicion esta asociada al
tamario del defecto y a la afectacion 6sea’. La alopeciay las
cicatrices hipertroficas son las complicaciones tardias mas
frecuentes, y por lo general son irreversibles?. En los casos
que se presentan no hubo complicaciones agudas, aunque
el cierre de las lesiones dejo areas de alopecia residual en
todos los pacientes.
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