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PALABRAS CLAVE Resumen

Aplasia cutis Introduccion: La aplasia cutis congénita (ACC) es una malformacion congénita rara que afecta
congénita; sobre todo al cuero cabelludo, aunque puede afectar al pericraneo, el craneo y la meninges.
Vértex; Las complicaciones pueden llegar a ser fatales, por lo que es necesario un tratamiento opor-
Colgajos cutaneos; tuno. El tratamiento sigue siendo controvertido, sin encontrar un consenso entre el abordaje
Injertos cutaneos; conservador y el quirtrgico. El objetivo de este estudio es describir nuestra experiencia en el
Sindrome de Bart; manejo de la ACC.

Sindrome de Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de las historias clinicas de los pacientes
Adams-Oliver menores de 14 afios con diagndstico de ACC, atendidos entre el afio 2000 y el 2013.

Resultados: Veintidds casos de ACC con lesiones que variaban de 1cm (0,79 cm?) a 14cm (153,94
cm?). Dieciocho casos presentaron lesiones en el cuero cabelludo, 3 en extremidades y uno en
tronco. Se realiz6 tratamiento conservador en 9 y quirGrgico en 13 (8 cierres primarios, 2
plastias, 2 injertos cutaneos y un colgajo). Dos pacientes fallecieron por complicaciones de
otras patologias no asociadas a la ACC.

Conclusiones: La ACC es infrecuente y puede tener un desenlace fatal. Para prevenirla es nece-
saria una evaluacion inicial completa para establecer un tratamiento oportuno. La cirugia es
una buena opcion terapéutica, sobre todo en defectos con diametro>4cm (12,6 cm?), ya que
disminuye el riesgo de complicaciones mortales.
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Surgical management of aplasia cutis congenita

Abstract

Introduction: Aplasia cutis congenita (ACC) is a rare congenital malformation that commonly
involves the scalp, but can affect pericranium, bone and dura mater. Complications are rare,
but can be fatal, so early treatment must be achieved. The treatment remains controversial
with no consensus between the conservative and surgical approach. The aim of this study is to
describe our experience in the management of ACC.

Material and methods: Retrospective review of the medical records of all children up to 14
years diagnosed with ACC and treated between 2000 and 2013.

Results: There were a total of 22 cases of ACC with lesions ranging from 1cm (0.79 cm?) to
14cm (153.94 cm?). ACC of the scalp was found in 18 cases, with 3 in extremities and 1 in
trunk. Conservative treatment was performed on 9 patients and 13 underwent surgical treat-
ment (8 primary closures, 2 plasties, 2 skin grafts, and 1 skin flap). Two patients died due to
complications of other diseases not related with the ACC.

Conclusions: ACC is a rare disease that can be fatal. A complete initial assessment to esta-
blish early treatment is necessary to prevent this. Surgery should be considered as an initial
therapeutic option in defects >4cm (>12.6 cm?) as it prevents the risk of fatal complications.
© 2014 Asociacion Espanola de Pediatria. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reser-

ved.

Introduccién

La aplasia cutis congénita (ACC) es una malformacion que
consiste en la ausencia congénita de areas de piel. Su pre-
sentacion mas frecuente es a nivel del cuero cabelludo,
limitado a la epidermis o dermis en forma de cicatriz
o Ulcera. Su etiologia es desconocida, aunque existen
multiples factores bioldgicos, farmacologicos, mecanicos y
genéticos que podrian contribuir a su etiopatogenia. La
transmision hereditaria ha sido descrita en algunos casos,
asociando otros defectos congénitos'.

El diagndstico suele realizarse durante la exploracion
neonatal. Su tratamiento depende del tamano, la localiza-
cion y el grado de afectacion de estructuras adyacentes.
Se recomienda un manejo precoz para prevenir compli-
caciones, como hemorragia del seno sagital, infecciones,
alteraciones hidroelectroliticas y térmicas’.

El objetivo de este trabajo es describir las caracteris-
ticas clinico-epidemioldgicas de la ACC, asi como nuestra
experiencia en su manejo.

Material y métodos

Estudio descriptivo, retrospectivo, donde se revisaron las
historias clinicas de los pacientes con ACC menores de 14
anos que han sido tratados en nuestro servicio en el periodo
comprendido entre enero del 2000 y diciembre del 2013. Se
incluy6 a todos los pacientes con diagndstico preoperatorio
compatible con ACC. Se excluyeron las lesiones que fueron
estudiadas histolégicamente con hallazgos microscopicos
distintos de ACC. Se realizd un analisis descriptivo seglin la
distribucion de variables mediante medidas de tendencia
central, estudiando la relacién entre el tratamiento utili-
zado, el tamafo de la lesion, la aparicion de complicaciones

postoperatorias, el tiempo de hospitalizacion y la necesidad
de reintervenir.

El manejo conservador de los pacientes incluyo curas
diarias con aplicacion de sulfadiazina argéntica al 1% o nitro-
furazona al 0,2%, con aposito oclusivo hasta obtener un
cierre completo por segunda intencion. El manejo quirurgico
fue variado, extirpacion y cierre primario del defecto, apli-
cacion de injertos de espesor total, aplicacion de injertos de
espesor parcial previo injerto de materiales biosintético de
matriz celular de mono o doble capa y colgajos de rotacion o
avance, con uso o no de expansores cutaneos. La indicacion
del manejo quirlrgico o conservador fue determinada por el
criterio del cirujano responsable. Esta decision dependia del
tamario de la lesion, la afectacion 6sea y el estado clinico
del paciente.

En todos los casos donde se obtuvieron muestras biologi-
cas, estas fueron enviadas para estudio anatomopatoldgico
y, en caso de defuncién, se realizé una autopsia para deter-
minar la causa de muerte. En caso de no tener muestra
bioldgica, el diagndstico fue clinico. El seguimiento de los
pacientes se realiz6 en consultas externas para revision de
la herida quirurgica o lesion cutanea, control de comorbili-
dades, complicaciones postoperatorias y resultado estético.

Resultados

Se revisaron 23 historias de pacientes con diagnostico inicial
de ACC, de los cuales se excluyd del analisis un caso con
estudio histologico de la pieza quirirgica no compatible con
ACC (nevus de Jadassohn).

Se tratd a 22 pacientes con ACC (tabla 1). EL 54,5% (12/22)
de los pacientes fueron diagnosticados y tratados desde el
nacimiento. El resto (10/22), aunque diagnosticados al naci-
miento, fueron referidos para tratamiento entre los 4 meses
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