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RESUMEN

Introduccién: La aplasia cutis congénita (ACC) es un trastorno poco frecuente que se caracteriza por la
ausencia localizada de piel al nacimiento, que compromete principalmente el cuero cabelludo, con lesiones
que pueden ser desde superficiales hasta extensas asociadas a compromiso 0seo o sistémico. Metodologia:
Se presenta un caso clinico de un recién nacido de término (RNT) hijo de madre con diabetes gestacional
(DG), nacido por cesarea de urgencia que presenta una lesion extensa de ACC del cuero cabelludo. La
evaluacion clinica consider¢ la extension, localizacion y profundidad de la lesion, asi como la presencia de
compromiso neuroldgico, dseo, vascular o sistémico. Para orientar la conducta terapéutica se realizé una
revision narrativa de la literatura disponible sobre ACC, enfocada en criterios de evaluacion, factores
asociados a complicaciones y alternativas de manejo conservador y quirurgico. Resultados: Se realizo
evaluacion multidisciplinaria sin evidenciar compromiso sistémico asociado. El paciente evoluciond
favorablemente con manejo conservador. Discusion: La extension de la lesion y la cercania con estructuras
vasculares criticas representaron un riesgo clinico significativo; sin embargo, la ausencia de compromiso
oseo identificable mediante radiografia, junto con la estabilidad clinica y la ausencia de complicaciones
hemorragicas o infecciosas, permitid6 mantener un manejo conservador bajo vigilancia estrecha.
Conclusién: Este caso destaca la importancia de un enfoque integral en la evaluacion de la ACC extensa,
asi como el rol del manejo conservador en pacientes seleccionados sin complicaciones mayores.

Palabras clave: Anomalias Congénitas, Anomalias Craneofaciales, Cicatrizacion de Heridas, Recién Nacido,
Tratamiento Conservador.

ABSTRACT

Introduction: Congenital cutis aplasia (CCA) is a rare disorder characterized by the localized absence of
skin at birth, primarily affecting the scalp, with lesions ranging from superficial defects to extensive lesions
associated with osseous or systemic involvement. Methodology: We present the case of a full-term newborn
(FTN) born to a mother with gestational diabetes (GD) and delivered by emergency cesarean section, who
presented with an extensive CCA lesion of the scalp. Clinical evaluation considered the extent, location,
and depth of the lesion, as well as the presence of neurological, osseous, vascular, or systemic involvement.
To guide therapeutic decision-making, a narrative review of the available literature on CCA was conducted,

focusing on evaluation criteria, factors associated with complications, and conservative and surgical

management options. Results: A multidisciplinary evaluation was performed, with no evidence of
associated systemic involvement. The patient showed a favorable clinical course with conservative
management. Discussion: The extent of the lesion and its proximity to critical vascular structures
represented a significant clinical risk; however, the absence of radiographically identifiable osseous
involvement, together with clinical stability and the absence of hemorrhagic or infectious complications,
allowed conservative management to be maintained under close monitoring. Conclusion: This case
highlights the importance of a comprehensive approach to the evaluation of extensive CCA, as well as the
role of conservative management in selected patients without major complications.

Keywords: Congenital Abnormalities, Craniofacial Abnormalities, Wound Healing, Infant Newborn,
Conservative Treatment.
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Introduccion

La ACC es una ausencia congénita de piel que
afecta la epidermis, dermis y ocasionalmente el tejido
subcutaneo, pudiendo comprometer en casos severos
estructuras profundas como hueso o duramadre. Su
etiologia es multifactorial, involucrando alteraciones del
desarrollo embrionario de piel por compromiso vascular,
bridas amnioticas y mutaciones genéticas. Dentro de los
factores de riesgo destacan las infecciones intrauterinas,
exposicion a farmacos teratdogenos, como el acido
valproico, y anomalias cromosomicas'?.

Epidemiologicamente, es poco frecuente, con una
incidencia estimada de 0,5 a 1 por cada 10.000 recién
nacidos vivos. No presenta clara predileccion por sexo,
aunque algunos estudios sugieren una leve mayor
frecuencia en mujeres. La mayoria de los casos son
aislados, siendo menos frecuentes aquellos asociados a
sindromes genéticos o malformaciones congénitas®.

El diagnostico es clinico basado en lesiones Unicas
o multiples, generalmente bien delimitadas,
presentandose como Ulceras o areas atroficas
cicatriciales, con profundidad variable que puede
extenderse a tejidos subyacentes. Aunque pueden afectar
cualquier zona corporal, entre el 70-90% se localiza en
el cuero cabelludo, especialmente en la linea media*’.

El manejo es individualizado segin extension,
profundidad, localizacion y compromiso de estructuras
subyacentes. En la mayoria de los casos, el tratamiento
es conservador, mediante curaciones locales con apdsitos
adhesivos o no adherentes, con o sin antibidticos topicos
o sistemas de hidrogel, junto a control infeccioso y
seguimiento estrecho, favoreciendo la epitelizacion
progresiva"®’.

El manejo conservador se ha utilizado
principalmente en defectos pequeios del cuero cabelludo
(<1 cm), con duramadre intacta y sin compromiso del
seno sagital ni malformaciones vasculares. Sin embargo,
el tamafio por si solo no constituye necesariamente un
criterio suficiente para definir la necesidad de cirugia, ya
que la profundidad y el compromiso de estructuras
subyacentes tienen un papel fundamental en la decision
terapéutica'.

En lesiones extensas o con compromiso profundo,
el manejo requiere un enfoque multidisciplinario,
incluyendo especialidades como dermatologia, cirugia
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plastica y neurocirugia, dada la posibilidad de
complicaciones graves como hemorragia del seno
sagital superior, meningitis o trombosis. En estos casos
se puede requerir tratamiento quirurgico, incluyendo
injertos cutaneos o colgajos, especialmente ante
exposicion de estructuras intracraneales. En aquellos
casos con compromiso Oseo significativo, la
reconstruccion mediante craneoplastia puede ser
necesaria*’.,

En este contexto, resulta relevante analizar el
manejo de las lesiones extensas del cuero cabelludo,
debido a que existen casos de gran tamaio tratados de
manera conservadora con evolucion favorable. La
evaluacion de la profundidad de la lesion y del
compromiso de estructuras subyacentes,
principalmente hueso, duramadre y estructuras
vasculares, resulta fundamental para establecer una
conducta individualizada'®.

El presente caso resulta de interés por tratarse de
una ACC extensa del cuero cabelludo, de
aproximadamente 6 X 5—6 c¢m, en la que se optd por
manejo conservador pese a su tamafio y localizacion
cercana al trayecto del seno sagital superior. La
evolucion favorable, sin complicaciones hemorragicas
o infecciosas y sin evidencia radiografica de
compromiso 6seo, permite destacar la importancia de
una evaluacion integral y de la individualizacion del
tratamiento. El objetivo del siguiente reporte de caso es
describir el abordaje diagnoéstico y terapéutico de una
ACC extensa manejada de forma conservadora y
discutir los criterios que pueden orientar la seleccion de
esta estrategia.

Metodologia

Se realizé un reporte de caso clinico con revision
narrativa de la literatura. La informacion clinica, las
evaluaciones por especialidades, los examenes de
laboratorio y los estudios complementarios fueron
obtenidos de la ficha clinica del paciente. Para la
evaluacion de la ACC se consideraron principalmente la
localizacion, extension y caracteristicas de la lesion, junto
con la presencia de compromiso neuroldgico, Oseo,
vascular o infeccioso, asi como de otras malformaciones
asociadas. Estos elementos fueron utilizados para orientar
la conducta terapéutica y determinar la factibilidad de un
tratamiento conservador.
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Para contextualizar el caso y orientar la discusion
terapéutica, se realizd una busqueda de la literatura
cientifica disponible, principalmente en
PubMed/MEDLINE y Google Scholar, utilizando los
términos “aplasia cutis congenita”, “scalp”, “skull
defect”, “conservative management” 'y ‘“surgical
management”. Se priorizaron publicaciones recientes
relacionadas con la evaluacion clinica, compromiso de
estructuras subyacentes, complicaciones y alternativas
terapéuticas. Debido a la baja frecuencia de la
enfermedad, también se incluyeron series, reportes de
casos y publicaciones historicas relevantes para su
abordaje.

La elaboracion del presente reporte se realizo
resguardando la confidencialidad y anonimizacion de la
informacion clinica del paciente. Se obtuvo el
consentimiento informado de los padres tomando
conocimiento que esta publicacion es para fines
académicos y cientificos.

Desarrollo del Caso Clinico

RNT de 38 semanas adecuado para la edad
gestacional, hijo de madre con diabetes gestacional.
Nace por cesarea de urgencia por fracaso de induccion.
Al nacimiento se constata lesion compatible con ACC en
cuero cabelludo, de distribucion sagital y parasagital, de
contornos irregulares de extension aproximada de 6 cm
en ¢je sagital y 5-6 cm en eje transversal (Imagen N°I).

;

Imagen N°I. Recién nacido con ACC al momento del nacimiento. Uso
concedido mediante consentimiento informado.

—
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Dada su extension y localizacion se hospitaliza para
vigilancia por riesgo de sangrado, particularmente desde el
seno venoso longitudinal superior, asi como por riesgo de
sobreinfeccion.

Ademas, es evaluado por neurocirugia y
dermatologia, confirmandose el diagnostico e indicandose
tratamiento conservador mediante curaciones con apositos
locales. Se  realiza estudio dirigido para descartar
compromiso sistémico. La evaluacién neuroldgica no
evidencia alteraciones al examen fisico, radiografias de
craneo, columna y huesos largos resultan normales. La
ecocardiografia no muestra anomalias estructurales, con
adecuada saturacion de oxigeno y ausencia de soplos.
Asimismo, la ecografia abdominal y el fondo de ojo no
evidencian alteraciones. Es evaluado por genética clinica,
sin identificar malformaciones mayores.

Durante su evolucion, el estudio metabdlico-
hormonal no evidencia alteraciones significativas, con
niveles normales de hormona paratiroidea y funcion
tiroidea conservada. No se observan signos clinicos ni de
laboratorio de infeccion o trastornos de la coagulacion. La
funcion renal es normal, sin evidencia de proteinuria
significativa ni alteraciones en el metabolismo del calcio.

A pesar del extenso compromiso cutaneo, evoluciona
favorablemente con manejo conservador mediante
curaciones diarias con ungiiento y vaselina solida, siendo
dado de alta con controles por cirugia (Imagen N° 2).

T

Imagen N°2. Recién nacido con ACC al momento del alta tras manejo
conservador. Uso concedido mediante consentimiento informado.

—
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Resultados y Discusion

El presente caso corresponde a un recién nacido con
una ACC extensa del cuero cabelludo, de
aproximadamente 6 X 5-6 cm, localizada en region
sagital y parasagital. Su tamafo y proximidad anatomica
al trayecto del seno sagital superior -constituian
elementos de riesgo, dado que las lesiones extensas
pueden asociarse a defectos 6seos, compromiso dural o
vascular y complicaciones potencialmente graves,
particularmente hemorragia e infeccion'*'".

La extension del defecto ha sido tradicionalmente
considerada uno de los elementos relevantes para decidir
entre tratamiento conservador y quirurgico. Sin
embargo, no existe un punto de corte universalmente
aceptado. En una serie retrospectiva de pacientes con
ACC se propuso considerar cirugia inicial en defectos
mayores de 4 cm, aunque esta recomendacion no
constituye un consenso'*. La evidencia mas reciente
también cuestiona el uso del tamafo como criterio
aislado. Una revision sistematica de 102 pacientes con
ACC del cuero cabelludo asociada a defecto 6seo
encontr6 un tamafio promedio de 7.9 cm;
aproximadamente el 50% presentaba defectos durales y
el 66% exposicion del seno sagital. Aunque el 69,6% fue
tratado quirrgicamente, no se observo asociacion entre
cirugia y mejores resultados''.

Por lo tanto, aunque las dimensiones de la lesion del
paciente presentado podrian favorecer inicialmente la
consideracion de tratamiento quirurgico, el tamafio por si
solo no constituia una indicacion suficiente para cirugia.
La decision debia incorporar principalmente la
profundidad del defecto, el compromiso de estructuras
subyacentes, la presencia de complicaciones y la
condicion clinica del recién nacido.

En este paciente existian varios elementos que
favorecen una estrategia conservadora. Se encontraba
clinicamente estable, sin alteraciones neurologicas,
hemorragia activa, infeccion ni trastornos de la
coagulacion. La radiografia de craneo tampoco identifico
compromiso 6seo y la evaluacion multidisciplinaria no
evidencié malformaciones mayores ni compromiso
sistémico asociado. Estos hallazgos contrastan con los
escenarios de mayor riesgo descritos en la literatura, en
los cuales la presencia de exposicion o compromiso de
estructuras intracraneales, hemorragia, infeccion o
evolucion clinica desfavorable puede justificar una
intervencion quirtirgica’!'.
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La posibilidad de tratamiento conservador en
defectos extensos también se encuentra respaldada por
experiencias previas. Starcevic et al. describieron una
lesion de 8 X 12 cm con compromiso del cuero cabelludo
y craneo que presentd epitelizacion completa y cierre
secundario del defecto craneal sin cirugia'®’. Bouali’
reportaron una lesion de 9 x 10 cm asociada a defecto 6seo
y exposicion del seno sagital, con epitelizacion completa y
evolucion favorable a cinco anos mediante tratamiento
conservador'>.  Asimismo, Fréjd"”’> comunicaron un
defecto de 11 x 9 cm con compromiso cutaneo y 6seo que
alcanzd cobertura cutanea completa en 20 semanas sin
intervencion quirtrgica'. Estos reportes demuestran que
la gran extension del defecto no excluye necesariamente la
posibilidad de cicatrizacion mediante tratamiento
conservador, aunque corresponden fundamentalmente a
reportes de casos y, por tanto, su generalizacion es
limitada.

La literatura tampoco permite establecer una
superioridad definitiva de una estrategia sobre otra. En una
serie de 17 pacientes con ACC del cuero cabelludo, 13
fueron manejados inicialmente de forma conservadora y
ninguno present6 complicaciones agudas durante dicho
tratamiento'®. Por otra parte, también se han descrito
fracasos del manejo conservador que posteriormente
requirieron intervencion quirtrgica, especialmente frente
a defectos complejos o evolucion desfavorable™!'. En
consecuencia, la evidencia disponible favorece una
seleccion individualizada del tratamiento mas que una
indicacion basada exclusivamente en las dimensiones de
la lesion.

Aplicando estos antecedentes al presente caso, se
considerd razonable iniciar tratamiento conservador pese
al tamanio del defecto, debido a la estabilidad clinica del
recién nacido, la ausencia de complicaciones hemorragicas
o infecciosas, un examen neuroldgico normal y la ausencia
de compromiso 6seo identificable mediante radiografia.
Esta estrategia no implico considerar la lesion como de
bajo riesgo; por el contrario, su localizacion sagital y
parasagital justifico la hospitalizacion, evaluacion
multidisciplinaria y vigilancia estrecha, manteniendo la
posibilidad de intervencion quirurgica ante la aparicion de
complicaciones o una evolucion desfavorable. La posterior
evolucion favorable con curaciones locales apoyo la
continuidad de la estrategia inicialmente seleccionada.

No obstante, existe una limitacion relevante en la
caracterizacion anatomica del defecto. La radiografia
convencional permiti6 evaluar principalmente la presencia
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de alteraciones dseas, pero no permite excluir de manera
confiable compromiso de la duramadre, del seno sagital
superior u otras estructuras vasculares intracraneales. Al
no haberse realizado tomografia computarizada ni
resonancia magnética, en este paciente no puede
afirmarse que el compromiso dural o vascular haya sido
descartado mediante neuroimagen. Esta limitacion
resulta particularmente importante considerando la
localizacion sagital y parasagital de la lesion y obliga a
interpretar con cautela la aparente ausencia de
compromiso profundo”'".

En conjunto, la evolucion de este paciente y los
antecedentes disponibles sugieren que la extension de la
ACC no deberia considerarse aisladamente como
indicacion de tratamiento quirtrgico. La decision
terapéutica debe integrar el tamafio y localizacion del
defecto, compromiso 6seo, dural o vascular, presencia de
complicaciones, anomalias asociadas y evolucion
clinica. En pacientes seleccionados, clinicamente
estables, sin evidencia de compromiso 0seo y sin
complicaciones agudas, puede considerarse un manejo
conservador bajo vigilancia estrecha, manteniendo un
bajo umbral para reconsiderar el tratamiento quirtirgico
frente a una evolucion desfavorable”!' 1313,

Conclusion

La ACC extensa del cuero cabelludo constituye una
condicion poco frecuente que puede asociarse a
complicaciones potencialmente graves, particularmente
cuando se localiza proxima a estructuras vasculares
intracraneales. Este reporte de caso destaca Ia
importancia de una evaluacion multidisciplinaria que
considere la extension y localizacion de la lesion, el
compromiso Oseo, la posibilidad de afectacion de
estructuras profundas y la presencia de malformaciones
asociadas. La evolucion observada sugiere que, en
pacientes seleccionados, clinicamente estables y sin
evidencia de compromiso 6seo o complicaciones agudas,
el manejo conservador bajo vigilancia estricta puede
considerarse una alternativa terapéutica. Sin embargo, la
ausencia de neuroimagen avanzada limita la
caracterizacion del compromiso vascular y dural en este
paciente, y la naturaleza descriptiva de un Unico caso
impide generalizar estos resultados.
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