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Resumen

La Aplasia Cutis Congénita se define como una condicién médica que incluye una variedad de
manifestaciones clinicas diversas y poco homogéneas. En esta patologia, se observa que, al
momento del nacimiento, hay una carencia localizada de piel en diferentes areas del cuerpo.
Esta falta de piel puede ser causada por factores externos, es decir, de origen exdgeno, 0, en
situaciones menos comunes, puede tener un origen genético que influye en su desarrollo. En
ciertos casos, se ha observado que esta condicion estd relacionada con el Crecimiento
Intrauterino Retardado Severo, y en algunas ocasiones también puede presentarse junto con
malformaciones en diferentes &reas del cuerpo. Se expone el caso clinico de una paciente de 1
mes de edad del sexo femenino que fue diagnosticada y recibié atencion médica por parte de un
equipo multidisciplinario. Esta pequefa paciente se sometié a un tratamiento médico en nuestro
servicio especializado y, posteriormente, se beneficidé de la aplicacién de un semiinjerto de piel
sintética, elaborado con poliuretano, el cual mostré una evolucién favorable y positiva en su
estado de salud.

Palabras claves: Aplasia de cutis; Congénita; Cirugia plastica.

Abstract

Congenital aplasia cutis is defined as a medical condition that includes a variety of diverse and
inconsistent clinical manifestations. In this pathology, a localized lack of skin is observed in
different areas of the body at birth. This lack of skin can be caused by external factors, i.e.,
exogenous, or, in less common situations, it can have a genetic origin that influences its
development. In certain cases, this condition has been observed to be related to severe
intrauterine growth restriction, and in some cases it may also occur alongside malformations in
different areas of the body. We present the clinical case of a 1-month-old female patient who was
diagnosed and received medical care from a multidisciplinary team. This little patient underwent
medical treatment in our specialized service and subsequently benefited from the application of
a synthetic skin semi-graft made of polyurethane, which showed favorable and positive progress
in her health.
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1. Introduccién

La Aplasia Cutis Congénita se define
como un conjunto diverso y variado
de manifestaciones clinicas en las
cuales se presenta una falta
localizada de piel desde el momento
del nacimiento. Esta condicion
generalmente se origina por factores
externos, tales como adherencias
amnidticas,  traumatismos  que

ocurren  durante el proceso
intrauterino y/o anomalias en el
sistema vascular. Es importante
destacar que, en raras ocasiones,
esta afeccion puede tener un origen
hereditario. Se puede relacionar de
manera significativa con el fenébmeno
conocido como Crecimiento
Intrauterino Retardado en su forma

mas severa (1).

La region que ha sufrido dafos,
comunmente se encuentra protegida
por una delgada capa de membrana
gue es transparente. Ademas, es
posible que existan diversas
malformaciones que se relacionen
con esta condicion, tales como el
meningocele, asi como otras
modificaciones que pueden afectar
la médula espinal. Esta condicion
tiene un impacto significativo,

especialmente en el cuero cabelludo,

y se pueden identificar diferentes
subgrupos clinicos que presentan
caracteristicas especificas dentro de

esta afeccion (2).

La causa de esta condicion se basa
principalmente en un defecto que
ocurre en las primeras etapas de la
diferenciacion del embrién. La gran
mayoria de los casos se presentan
de manera esporadica, es decir, sin
un patrén claro de herencia familiar.
Sin embargo, también hay algunos
casos que presentan defectos
especificos 0 circunscritos que se
transmiten a través de un patrén de

herencia autosémico dominante.

La identificacion del diagndstico de
Aplasia Cutis Congénita, que es una
condicion médica caracterizada por
la falta de una parte de la piel en el
nacimiento, generalmente se lleva a
cabo exclusivamente a través de una
cuidadosa y detallada exploracion
clinica del paciente (3). Un gran
namero de profesionales que
trabajan en el ambito de la salud
optan por no llevar a cabo una
biopsia de la lesion observada,
principalmente debido a la edad
avanzada del paciente y a la forma
caracteristica en que dicha lesion
afecta al cuero cabelludo. Cuando se

considera imprescindible la
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realizacion de una biopsia para
ayudar en el proceso de diagndstico
de una condicion médica, es de
suma importancia llevar a cabo una
evaluacion diagnostica exhaustiva.
Esta evaluacion debe incluir la
obtencién de imagenes detalladas
de la lesidén sospechosa, utilizando
técnicas como la ecografia (US) o la
resonancia magnética. Este paso es
vital para asegurar que no hay
malformaciones 0 anomalias
subyacentes que puedan sufrir dafio
durante el procedimiento de la
biopsia. Los resultados obtenidos a
través del andlisis histopatologico de
las lesiones que no han sanado
adecuadamente muestran, entre
otros aspectos, la falta de epidermis
y posiblemente de dermis, ademas
de wuna notable proliferacion de
vasos sanguineos en el érea
afectada. Un subtipo que se clasifica
como Aplasia Cutis Congénita en su
variante membranosa se caracteriza
por la presencia de una delicada y
casi transparente membrana que la

cubre completamente (4).

Las lesiones que ya han sanado y
gue dejan wuna cicatriz visible
muestran caracteristicas como una
epidermis que se encuentra delgada
o achatada. Ademas, se puede notar

la falta de estructuras anexiales, y se
evidencia la presencia de una
fibrosis dérmica que es densa. Todo
esto se puede constatar mediante un
analisis realizado en el estudio

anatomopatoldgico.

2. Caso clinico

Se expone el caso clinico de una
paciente del sexo femenino, que
tiene apenas un mes de vida, fue
gestada a término y pertenece a la
etnia blanca. Ademas, presenta un
peso que es considerado adecuado
y apropiado para su edad
gestacional. Desde el momento de
su nacimiento, se ha observado la
presencia de una notable ausencia
de tejido cutaneo en la parte superior
del pie derecho, la cual se manifiesta
a través de bandas eritemato-
violdceas. Estas bandas poseen
bordes bien definidos y wuna
superficie  exudativa, pero no
presentan la formacion de ampollas.
La anomalia se extiende hasta el
borde superior de los dedos.
Ademas, en el pie izquierdo se
pueden apreciar pequenas bandas
que presentan caracteristicas

similares (Figura 1).
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Figura 1. Aplasia de Cutis Congénita

a

Se comienza el tratamiento con
curas humedas localizadas en las
lesiones utilizando una mezcla de
Solucién Salina Fisiolégica junto con
Amikacina al 1/1000 durante las
primeras veinticuatro horas.
Posteriormente, se procede a la
aplicacion de Sulfadiacina de Plata 'y
Nistatina en forma de crema; es
importante mencionar que esta
altima tiene un efecto necrolitico
gracias a su pH bajo. Después de
estos pasos iniciales, se incorporara
Factor de Crecimiento Epidérmico a
las aplicaciones para promover una
mejor recuperacion de las lesiones.
En el cuarto dia después del
nacimiento, se lleva a cabo el
procedimiento de un semi-injerto de
piel de cerdo, el cual se realiza con
el propdsito de promover la curacion.
Esta intervencion se protege
cuidadosamente utilizando vendajes
gue tienen como finalidad prevenir el

dolor, evitar posibles traumas

adicionales y reducir el riesgo de
sepsis.

3. Resultados y discusion

Es fundamental llevar a cabo un
examen minucioso y sistematico de
la piel en los recién nacidos, ya que
este proceso es crucial para
identificar cualquier anomalia
congénita que pueda presentar el

bebé (5).

La Aplasia Cutis Congénita es un
trastorno congénito de la piel que se
manifiesta como una anomalia
notable, caracterizada por la falta de
partes especificas de la piel, es
decir, la epidermis, la dermis y el
tejido celular subcutaneo en ciertas
areas. En algunos casos, esta
condicion también puede
comprometer el hueso subyacente,
lo que puede complicar aun mas la
situacion (6). Esta condicion se

manifiesta desde el momento del
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nacimiento y tiene un impacto
considerable en el cuero cabelludo,
afectando predominantemente el
area situada en la parte superior del
craneo, especificamente cerca de la
linea media, lo cual se observa en
aproximadamente el 60 por ciento de
los casos. Sin embargo, también es
importante sefialar que puede
extenderse e influir en otras regiones
de la piel del cuerpo. La
manifestacion de la condicién puede
ocurrir en forma de una sola lesion o,
por el contrario, en forma de
multiples lesiones. Estas pueden
presentar un tamafio que oscila entre
0.5 y 10 centimetros. Las lesiones
suelen tener formas ovulares o
circulares, se caracterizan por no
estar inflamadas y poseen bordes

claramente definidos (7).

En ciertas ocasiones, el defecto en
cuestion se encuentra cubierto por
una delgada membrane que tiene un
aspecto similar al de una ampolla, lo
que puede causar confusién en su
identificacion. Estas lesiones tienen
la capacidad de manifestarse ya sea
de manera aislada, sin ninguna otra
complicacion que las acompafe, o
pueden estar asociadas a
alteraciones en otros niveles del

organismo, e incluso llegar a ser

componentes de otros sindromes
clinicos mas amplios (8). Se ha
establecido una conexion con
agentes que pueden causar
malformaciones en el desarrollo de
organismos, los cuales pueden ser
de naturaleza tanto quimica como
biologica. Existen diversas
malformaciones congénitas que se
relacionan con esta condicion, entre
las cuales se incluyen el paladar
hendido, el Ilabio leporino, la
presencia de hematomas, las
malformaciones vasculares, las
anomalias en los miembros

inferiores 'y también diversas
alteraciones que afectan al sistema

nervioso central (SNC) (9).

El diagnéstico de esta condicion
especifica en las primeras horas
después del nacimiento de un bebé
puede llegar a ser confundido con
diferentes tipos de traumatismos que
pueden ocurrir durante el proceso
del parto. Sin embargo, en la gran
mayoria de los casos, la ubicacion
especifica de la aplasia, asi como su
apariencia caracteristica, son
suficientes para permitir a los
meédicos establecer un diagnostico

preciso (10).
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4. Conclusiones

El manejo de la condicién conocida
como aplasia cutis congénita puede
ser relativamente simple y directo,
salvo que haya otras anomalias o
complicaciones subyacentes que
complicarian el proceso de
tratamiento. Es posible que surjan
diversas complicaciones en el
proceso, lo cual hace necesario
contar con un equipo interprofesional
compuesto por distintos
especialistas y profesionales de la
salud que colaboren juntos para
facilitar el diagnostico adecuado y
proporcionar el tratamiento

necesario en estos casos.
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