
Resumen

La Aplasia Cutis Congénita es una afección in-
frecuente caracterizada por la ausencia de piel al 
nacer. Su localización más frecuente es en vértex, 
siendo rara en miembros inferiores como es el caso 
de nuestra paciente. La misma puede presentarse 
de forma aislada o asociada a otras anomalías o 
alteraciones genéticas. Analizamos el caso de una 
paciente de sexo femenino, con antecedente de 
consumo de marihuana materno durante la ges-
tación, que presenta una aplasia cutis congénita 
extensa de miembro inferior derecho con acorta-
miento del mismo a expensas de partes blandas, 
sin otras anomalías asociadas a la que se le realizó 
tratamiento tópico con gel antiséptico y apósitos 
glicerinados estériles con buena evolución y sin 
complicaciones.

Palabras claves: Aplasia cutis; Piel; Recién Na-
cido; extensa

summaRy

Aplasia Cutis Congenita is an infrequent condi-
tion characterized by the absence of  skin at bir-
th. The most frequent location is the scalp, being 
rare in lower limbs as is the case of  our patient. It 
can be an isolated condition or be associated with 
other anomalies or genetic disorders. We analy-
zed the case of  a female patient, with a history 
maternal use of  marijuana during pregnancy, 
who presented a congenital extensive aplasia cu-
tis of  the right lower limb, with shortening at the 
expense of  soft parts, without other abnormalities 
associated, who received topical treatment with 
antiseptic gel and sterile glycerinated dressings 
with good evolution and without complications.

Key words: Aplasia cutis; skin; new born; ex-
tensive
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La Aplasia Cutis Congénita (ACC) es una 
afección poco frecuente caracterizada por la 
ausencia de piel al nacer que se presenta de 

forma aislada o asociada a otras anomalías o alte-
raciones genéticas. La localización más frecuente es 
en el cuero cabelludo (vértex), siendo rara a nivel de 
extremidades, con escasos casos reportados en la lite-
ratura. Describimos el caso de un recién nacido, que 
presentaba como antecedente perinatal el consumo 
materno de marihuana durante la gestación, en el 
que se evidencia al nacer una ACC extensa de miem-
bro inferior derecho, asociada a un acortamiento de 
dicho miembro. Se presenta el caso y su seguimiento.

Caso ClíniCo

Recién nacido de término, sexo femenino, sana, AP-
GAR 7/9, con un peso adecuado para la edad ges-
tacional, producto de primera gesta, embarazo bien 
controlado y tolerado, madre de 17 años con antece-
dente de consumo de marihuana durante el embara-
zo, sin otros antecedentes perinatales a destacar. Pre-
sentaba al examen físico una placa erosiva extensa en 
miembro inferior derecho, de límites bien definidos, 
dolorosa, localizada desde la rodilla, comprometien-
do cara anterointerna de pierna hasta el dorso de pie. 
Impresionaba acortamiento del miembro y cuello de 
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pie en valgo; el resto del examen físico no presenta-
ba alteraciones. (Figura 1A) Por la presencia de esa 
lesión se realizó diagnóstico clínico de aplasia cutis 
congénita de miembro inferior  y se determinó in-
terconsulta con traumatólogo, quien solicita estudio 
radiológico donde no se evidencian alteraciones os-
teoarticulares. Se indicó como tratamiento lavados 
con suero fisiológico, colocación de gel antiséptico de 
polihexametileno biguanida y apósitos antisépticos 
hidrosolubles (HIDROBAS®). Al mes de seguimien-
to, la paciente mostró elementos de reepitelizacion 
casi completa desde la periferia de la lesión (Figura 
1B). Al año y dos años de vida la paciente presentaba 
en la localización descrita una placa cicatrizal bien 
delimitada con brillo superficial, destacando a nivel 
de la primer uña de pie derecho una paquioniquia y 
acortamiento de dicho miembro. (Figura 2A y 2B).

DisCusión

La ACC es una una afección cutánea caracterizada 
por la ausencia congénita de la piel. Comprende una 
dermatosis poco frecuente con una incidencia esti-
mada de 1 a 3 por 10000 nacimientos y fue descrita 
por primera vez por Cordon en 1967.1,2 Pertenece 
a un grupo heterogéneo de desórdenes y se puede 
presentar como una condición aislada o coexistir con 
otras alteraciones genéticas.3 

Esta entidad ha recibido múltiples clasificaciones 
pero la más utilizada es la de Frieden que la catego-
riza en nueve subgrupos según la localización, ano-
malías asociadas y patrón de herencia.1 Dadas las 
características clínicas de nuestra paciente, la misma 
pertenecería al grupo siete que incluye la ACC loca-
lizada en extremidades sin ampollas. Según esta cla-
sificación se trataría de una ACC de incidencia fami-
liar que puede tener múltiples patrones de herencia. 
Cabe destacar que nuestra paciente no presentaba 
antecedentes familiares de esta patología.1-4 

En cuanto a la etiología de la ACC existen múltiples 
teorías. La teoría embriogénica plantea que la for-
mación de bandas o adherencias amnióticas sobre la 
piel del feto podría arrancar la misma, dejando zonas 
denudadas, si bien hay autores que plantean que esto 
no explicaría la ACC de cuero cabelludo, donde la 
placa a nivel del vértex se formaría debido a la ten-
sión ejercida sobre la piel durante el desarrollo, que 

Figura 1
A. Lesión al nacimiento, ausencia completa de piel desde la rodi-
lla, cara anteroexterna de pierna y dorso de pie. 
B. Un mes de vida. Reepitelización parcial desde los bordes de 
la herida.
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es máxima a dicho nivel.1-5 La teoría vascular postula 
que el defecto cutáneo sería producido por episodios 
isquémicos, como en el caso del feto papiráceo, don-
de la muerte de uno de los fetos produciría pasaje de 
material tromboplástico de una circulación a la otra, 
produciéndose las lesiones cutáneas por isquemia.3,4

Existen drogas que se ha demostrado que  pueden 
ejercer una acción teratogénica produciendo lesiones 
de ACC como son los fármacos antitiroideos como el 
metimazol y carbimazol, asi como el ácido valproi-
co y misoprostol, también se ha relacionado con el 
abuso de alcohol y el consumo de cocaína, heroína y 
marihuana durante el embarazo.1-3-6-8 En el caso de 
nuestra paciente existe el antecedente del consumo 
de marihuana durante toda la gestación, que si bien 
puede haber sido un factor contribuyente no pode-
mos asegurar que haya sido el causante único de la 
alteración.

Determinadas infecciones durante la gestación, como 
la Varicela, Herpes Simple e infecciones del grupo 
TORCH se han relacionado también con ACC.1

La ACC se presenta como úlceras que afectan la piel 
en sus diferentes capas (solo epidermis o alcanzar 
la dermis profunda) y eventualmente comprometen 
el tejido celular subcutáneo, pudiendo afectar es-
tructuras más profundas como el músculo, hueso y 
membranas meníngeas.1,2  La presentación más fre-
cuente es como un defecto único a nivel del vértex 
en el cuero cabelludo (80%) sin otras anomalías aso-
ciadas, pero pueden ser placas múltiples o presentar-
se en cualquier sector de la superficie cutánea. La 
presentación como una placa extensa en el miembro 
inferior, como es el caso de nuestra paciente, es rara. 
Cuando es bilateral y simétirca, debe considerarse 
feto papiráceo, que corresponde a la muerte intra-
uterina de un feto gemelo hacia fines del primer tri-
mestro o inicios del segundo trimestre del embarazo, 
cuyo antecedente no existe en este caso. Cuando es 
unilateral, un diagnóstico a descartar es la epider-
mólisis bullosa con ausencia congénita de piel (antes 
llamada Síndrome de Bart)9, que incluye aplasia cutis 
congénita localizada de piel, ampollas y alteraciones 
ungueales.5-7 La misma no se planteó en el caso de 
nuestra paciente ya que nunca presentó ampollas, ni 
al nacimiento ni en el seguimiento a 4 años,  mos-
trando además una buena evolución, por lo cual no 
se realizaron estudios para descartarla. Otros diag-

Figura 2
a. Al año de vida. Cicatrización completa, acortamiento del 
miembro y paquioniquia de primera uña de pie derecho.
b. Dos años de vida. Placa cicatrizal que compromete el área afec-
tada.
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nósticos a considerar incluyen el Sindrome de Ban-
da Amniótica, cuya etiología no se conoce comple-
tamente, y la Contractura Isquémica de Volkmann, 
que corresponde a un sindrome compartimental que 
se inicia in utero, habitualmente se presenta en extre-
midades superiores, y suele presentarse con parálisis 
flácida del miembro al nacer. 

En los casos de Sindrome de Banda Amniótica y 
Contractura Isquémica de Volkmann se ha reporta-
do hipoplasia de partes blandas. En este último caso, 
además se desarrolla una contractura de la extre-
midad, que da la apariencia de acortamiento de la 
misma, cómo se evidencia en nuestra paciente, en la 
que clínicamente impresiona un acortamiento de la 
extremidad pero el estudio radiológico realizado al 
año de vida descarta compromiso óseo, por lo cual 
podría deberse al mecanismo mencionado para la 
Contractura Isquémica de Volkmann10.

Es importante tener en cuenta que, siempre que un 
recién nacido se presenta con una ACC debemos 
pensar y buscar posibles anomalías asociadas como 
alteraciones en el Sistema Nervioso Central en el 
caso de las ACC de cuero cabelludo, o en el caso de 
las ACC de miembros alteraciones óseas subyacen-
tes o de partes blandas, etc.  Las mismas se buscarán 
con un exhaustivo examen físico, mediante diferentes 
estudios complementarios adecuados y con un abor-
daje interdisciplinario con otras especialidades como 
puede ser neurocirugía, neurología, traumatología o 
cirugía plástica según la localización de la ACC y la 
anomalía que sospechamos. 

En cuanto al tratamiento de la ACC si bien no hay 
consenso entre los diferentes autores, la mayoría 
coinciden en que en el caso de defectos pequeños, 
sin compromiso de estructuras profundas el trata-
miento debe ser conservador mediante la utilización 
de apósitos glicerinados, parches de hidrocoloide 
y antibióticos tópicos con el objetivo de facilitar la 
cicatrización (para prevenir cicatrices atróficas o hi-
pertróficas que generen limitaciones funcionales)  y 
evitar la sobreinfección y la hemorragia. No se re-
comienda el uso de antibióticos sistémicos de forma 
profiláctica. En nuestro caso se utilizó gel antiséptico 
de polihexametileno biguanida y apósitos hidrosolu-
bles (HIDROBAS®). Otra opción terapéutica, de-
pendiendo de la localización, el tamaño y de cuáles 
sean las estructuras comprometidas es el tratamiento 
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RefeRencias

quirúrgico, y dentro de éste se puede optar por los 
injertos, plastias, cierre primario o colgajos.1-3-11,12  

ConClusión

En conclusión hemos presentado un caso de un re-
cién nacido con una ACC extensa de miembro in-
ferior, que como única asociación presenta una 
acortamiento de dicho miembro sin compromiso 
óseo subyacente, que presentaba como antecedente 
perinatal el consumo materno de marihuana duran-
te toda la gestación, en el que se realizó tratamiento 
conservador con una  buena evolución presentando 
cicatrización completa, con la secuela estética de una 
cicatriz y sin secuelas funcionales a nivel de dicho 
miembro.


