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Introduccion:
La aplasia cutis congenita (ACC) es una alteracion rara de la piel, que se caracteriza por la ausencia o adelgazamiento
de la epidermis, la dermis y, en ocasiones, de los tejidos subyacentes, presente desde el nacimiento.

Si bien puede afectar cualquier region corporal, el cuero cabelludo es la localizacion mas frecuente.

Puede ocurrir de manera aislada o asociada a otras malformaciones.

Existen formas esporadicas y otras hereditarias.

La etiologia no esta bien aclarada.

La apariencia clinica es variable y su origen multifactorial. La forma mas comun de ACC es la membranosa.
El diagnostico de ACC es eminentemente clinico y la evolucion depende de la existencia de otras anomalias.

Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas y asociaciones de la ACC en una poblaciéon pediatrica.

Materiales y metodos: Estudio retrospectivo y descriptivo de los casos con ACC evaluados en el sector de Dermato-
logia Pediatrica del Hospital J.M. Ramos Mejia, durante el periodo comprendido entre agosto de 1997 y junio de 2016.

Resultados: Se vuelcan en la siguiente tabla:
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Pacientes: 62 n

Edad (momento consulta)

Menos de 12 meses 49 (79%)
Entre 12 y 24 meses 0

Entre 2 y 6 afios 13 (21%)
Entre 6 y 11 anos 0

Antecedentes

Prematurez 5 (8%)
Feto papiraceo 2 (3,22%)
ACC familiar 2 (3,22%)
Ingesta de misoprostol 1(1,6%)

Sexo
Masculino 34 (54,8%)

Femenino 28 (46,6%)

Numero de lesiones
Unica 53 (85,4%)

Multiples 9 (14,5%)

Localizacion .
Cuero cabelludo 53 (85,3 %)
Tronco y extremidades 9 (14,6%)

Caracteristicas clinicas
Membranosa 51 (83.8%)
No membranosa 11 (16,2%)

Asociaciones
Anomalias vasculares
Defectos 6seos

Feto papiraceo

Sme. Adams-Oliver

Discusion:
En 1986, Frieden propuso una clasificacion de ACC en 9 grupos, basada en la localizacion de las lesiones y la presencia
de anomalias asociadas.

La presencia de casos familiares sugiere un patron de herencia, habitualmente autosomico dominante.

| La ubicacion mas frecuente de la ACC es el cuero cabelludo (principalmente el vertex) (Fig. 1 y 2) y generalmente son
lesiones solitarias, mientras que las lesiones que aparecen en tronco y/o extremidades suelen ser multiples.

La forma clinica mas comun de ACC es |la membranosa, que se manifiesta como una placa atréfica pequena,
redondeada, de bordes definidos y cubierta de una membrana delgada (Fig. 1y 2).

La forma no membranosa se presenta como defectos cutaneos grandes, irregulares y estrellados (Fig. 3) o lineales (Fig.
4). Pueden asociarse a la presencia de feto papiraceo (Fig. 3y 4).

Las lesiones de mayor tamano estan comunmente asociadas a alteraciones oseas subyacentes y/o anomalias
vasculares. Pueden formar parte del sindrome de Adams-Oliver (Fig. 5 y 6)

Un anillo de hipertricosis perilesional asociado a una ACC localizada a nivel de la linea media, es marcador de disrafismo
(Fig. 7, 8y 9).

Conclusion: La/ACE es Una patelegia peco) ffeclente. A pesar de quella mayeria se presenta en fonma aislada; puede
ORSERNAarse la aseciacion conotras anemalias y sindremes maliomatives
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