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Aplasia cutis: una afeccion infrecuente

Aplasia cutis: a rare condition.

Mario Nicolds Ayala Lozano,* Julio César Velasco Castro,? José Luis Cruz Urrego,?
Gloria Valentina Mosquera Sepulveda,® Lorena Garcia Agudelo*

Estimado Editor:

La aplasia cutis congénita fue descrita por Cordon en 1767, al observarla
en las extremidades de dos pacientes. En 1826 William Campbell iden-
tificd que esta afeccion ocasioné defectos en la piel cabelluda en dos
pacientes que fallecieron, uno por hemorragia del seno sagital superior
y otro por hidrocefalia." La aplasia cutis congénita es una condicion
congénita rara, ocurre en el 0.01% de los nacimientos, se estima una
incidencia de 0.5 a 3 casos por cada 10,000 habitantes; la mortalidad
es del 18 al 50% de los casos, afecta toda la poblacién en general y
se han informado aproximadamente 500 casos en la bibliografia.? Se
caracteriza por la ausencia de capas de piel y ocasionalmente de otras
estructuras subyacentes, puede ser local o generalizada afectando la
linea media del vértice del craneo y, con menos frecuencia, el periostio
y huesos subyacentes.** La etiopatogenia de la aplasia cutis congénita
alin no esta bien establecida; sin embargo, se describe que es de origen
multifactorial al ocasionar alteraciones en el desarrollo, degeneracién
de la piel durante la gestacion o ambas.>® Entre los factores de riesgo
se han descrito las alteraciones vasculares, eventos trombéticos, trau-
matismos de las embarazadas, anomalias cromosémicas o mutaciones
genéticas, displasia ectodérmica, defectos del tubo neural, ingesta de
medicamentos como misoprostol, benzodiazepinas, acido valproico,
cocaina, metotrexato, inhibidores de la enzima convertidora de angio-
tensina y el metimazol.”®
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CASO CLiNICO

Recién nacido de sexo masculino en quien
durante el examen fisico se evidencié en la he-
micara derecha una lesion epidérmica levemente
elevada, irregular, de bordes definidos, con afec-
tacién malar, cigomatica y preauricular de 4 x
5 cm (Figura 1), con micropapulas, sin masas
ni adenomegalias cervicales; el ojo izquierdo
no tenia anormalidades y en el globo ocular
derecho, en la conjuntiva bulbar, se evidencio
una lesion elevada que se extendia a mitad de
la cérnea, de caracteristicas quisticas; asimismo,
una mucosa eritematosa que afectaba la pupi-
la y microtia grado |, sin otras alteraciones al
examen fisico. Durante la estancia hospitalaria,
requirié fototerapia simple durante dos dias por
ictericia Kramer Ill, con bilirrubinas totales de
13.39 mg/dL, bilirrubina directa de 0.61 mg/dL

Figura 1. Lesion epidérmica levemente elevada,
irregular, bordes definidos, con afectaciéon malar,
cigomatica y preauricular de 4 x 5 cm.
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y bilirrubinas transcutdneas: frontal de 10.9 mg/
dLy térax de 11 mg/dL. El neonato estuvo estable
durante la hospitalizacion, los signos vitales se
mantuvieron en normalidad, por lo que al dia
fue dado de alta con seguimiento ambulatorio
por el servicio de Dermatologia. Por evolucién
clinica favorable y hallazgos imagenoldgicos el
paciente fue dado de alta con manejo conserva-
dor de tratamiento antibiético tépico y vaselina;
igualmente se dio cita para control por el servicio
de Dermatologia para seguimiento y observacién
para futuro tratamiento quirdrgico por el servicio
de Cirugia plastica.

DISCUSION

La aplasia cutis es un hallazgo clinico neonatal
de ausencia o defectos que afectan la piel y
que abarca trastornos heterogéneos de diversas
causas. Algunos estudios®'® informaron que del
70 al 90% de las lesiones se localizan en el vér-
tice de la piel cabelluda; se manifiestan como
lesiones solitarias o mdltiples, no inflamatorias,
bien delimitadas, en forma de lamina o que apa-
recen como parches con formas irregulares, de
tamafio y afectacién variable y profundidades de
la piel." La aplasia cutis congénita puede tener
tamanos y profundidades variables; puede afec-
tar solamente la epidermis o la dermis superior,
o extenderse hasta la dermis profunda, el tejido
subcutaneo y raramente al periostio, el craneo y
la duramadre.'? AlShehri describe que la aplasia
cutis puede ocurrir en otras localizaciones como
en el torax, el abdomen o las extremidades,’
como en el caso clinico comunicado, que se
encontr6 en la hemicara derecha una lesién epi-
dérmica levemente elevada, irregular, de bordes
definidos, con afectaciéon malar, cigomatico y
preauricular de 4 x 5 cm.

La aplasia cutanea congénita es una afeccion
poco frecuente, con cifras de mortalidad ex-
tremadamente altas que varian entre el 20 y el
55%; por ello es de gran importancia examinar
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todo el tegumento para buscar alteraciones der-
matolégicas como la aplasia cutis y realizar una
valoracion completa de las lesiones.'® Por esta
razén es probable que la aplasia cutis no se diag-
nostique, ya que las lesiones aisladas mas leves
en los recién nacidos sanos a menudo podrian
pasar inadvertidas.' El diagnéstico de la aplasia
cutis es clinico principalmente; sin embargo, por
su baja prevalencia es necesario descartar otras
alteraciones mds frecuentes, como cutis mar-
morata, telangiectasia, disrafia espinal, estenosis
craneal, onfalocele, atresia pilérica, displasia
dérmica focal y sindrome de Johanson-Blizzard,
mediante la analitica sanguinea y estudios de
imagen prenatales.” La biopsia es un estudio
histopatolégico esencial cuando no existe exacti-
tud clinica del diagnéstico o cuando el paciente
cursa con otras alteraciones poco especificas en
la piel para demostrar la ausencia de epidermis,
dermis y grasa subcutanea.'®'” Las complica-
ciones de la aplasia cutis congénita son poco
frecuentes y no se asocian con su mortalidad;
las mas frecuentes son: infeccién local, desca-
macién, meningitis, trombosis del seno sagital,
hemorragias, infecciones 6seas y desequilibrio
electrolitico; igualmente, este padecimiento se
asocia con malformaciones morfolégicas, como
meningomielocele, angiomatosis, estenosis cra-
neal, gastrosquisis y extrofia vesical.’®' En vista
de la baja incidencia y de la bibliografia limitada
de la aplasia cutis, representa grandes desafios
para los médicos, por lo que es de gran impor-
tancia resaltar la trascendencia de los factores de
riesgo y diagnostico de este padecimiento para
prevenir potenciales complicaciones.
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