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La aplasia cutis congénita consiste en un grupo heterogéneo de trastornos,

en el que zonas de mayor o menor tamafio presentan ausencia de piel al mo-

mento del nacimiento. Este proceso se puede observar de manera aislada o

puede presentarse asociado a otras anomalias.

Reportamos tres casos de aplasia cutis membranosa congénita de localizacion

exclusiva en cuero cabelludo, atendidos en nuestro centro a lo largo de afios;

dos casos con lesiones multiples y otro paciente con lesion unica y con el

“signo del collarete de pelo” asociado. Se analizan las caracteristicas clinicas,

dermatoscépicas, ecograficas e histopatolégicas de acuerdo con cada caso.

La aplasia cutis congénita (ACC) es un grupo relativa-
mente raro y heterogéneo de trastornos congénitos ca-
racterizados por la ausencia localizada o generalizada
de la piel y en algunos casos del tejido subcutdneo y
hueso, presente al momento del nacimiento. Si bien,
puede presentarse en cualquier parte del cuerpo, la
mayor parte de los casos se observa en cuero cabelludo
(CC). Es un trastorno generalmente aislado pero puede
asociarse con otros sindromes genéticos o con otras
anomalias congénitas; siendo la epidermdlisis ampo-
llosa distrdéfica v mas especificamente, la dermdlisis
ampollar del recién nacido las mds frecuentes, pero en
general se asocia con todas las formas clinicas de epi-
dermdlisis ampollosa hereditariaz* Curiosamente, la
presencia al nacimiento de estas lesiones en cuero ca-
belludo ha provocado demandas legales de los padres al
cirujano en la creencia de que estas lesiones son pro-

ducto de mala practicas

Presentamos tres casos observados en nuestro centro,
uno actual y dos de nuestro archivo de la era pre-der-
matoscopica y revisamos las manifestaciones clinicas,
ecograficas, dermatoscépicas e histopatolgicas de

acuerdo con cada caso.

Se trata de un paciente de sexo masculino, de cinco afios
de edad, que consulta en el afio 2010. En el interrogatorio
no se encuentran antecedentes personales ni familiares
de importancia. Es llevado por su madre por presentar
lesion en region occipital del CC que, segtn refiere ha
aumentado discretamente de tamafio, hecho que proba-
blemente estd mas en relacién con el desarrollo corporal
del paciente que con un aumento lesional real (Fig. 1).

No refiere ningtin tipo de sintomatologia subjetiva.
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Figura 1: Lesién alopécica ubicada en regién occipital del CC.

El examen de la zona afectada nos permite observar
una lesion de forma triangular ubicada en la region
occipital, con un borde mas claro y zona central algo
pigmentada, con aspecto atréfico y cicatrizal del area.
La lesion es alopécica con muy escasos cabellos re-
manentes. Estd conformada por dos lesiones alopé-
cicas, una de mayor tamafio de ubicacién superior y
otra mas pequeiflia inferior, separadas por un espacio

mas estrecho que las divide. (Fig 2)

Figura 2: Aumento de la anterior. Se observan dos zonas alopé-
cicas de aspecto atréfico y cicatrizal y una zona estrechada que las
separa incompletamente.
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Al examen dermatoscdpico del area afectada pudo obser-
varse ausencia total de aperturas foliculares, zonas blan-
quecinas que alternan con espacios pigmentados y se

notan vasos sanguineos dilatados puntiformes y lineares

que se transparentan a través de la epidermis. (Fig 3)

Figura 3: Tricoscopia lesional donde se observan dilataciones vas-
culares lineares y puntiformes marcadas y ausencia de aperturas
foliculares.

El examen histopatoldgico mostré un adelgazamiento
epidérmico moderado con ausencia de anexos cutaneos
con excepcién de muy eventuales formaciones vellosas
en la dermis superior (Fig 4). Ausencia de elementos

inflamatorios significativos.

Figura 4: Ausencia de anexos cutdneos. Adelgazamiento de la
epidermis.
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Paciente masculino de 7 afios de edad, sin antece-
dentes personales ni familiares de ningtn tipo. Con-
sulta por presentar un cuadro de tres meses de evo-
lucion con muiltiples nédulos inflamados en la zona
occipital del CC. Durante el examen fisico, se aprecian
adicionalmente, 2 lesiones alopécicas en el vértex, que
la madre refiere estan presentes desde el nacimiento.
En lo que respecta a los nédulos se hicieron los es-
tudios pertinentes con diagnéstico final de nddulos

alopécicos y asépticos del cuero cabelludo.

Nos centramos entonces en las alteraciones congénitas
y vemos que se trata de dos lesiones redondeadas, se-
paradas por un delgado puente de escaso cabello y que,
al igual que en el caso anterior se aprecian dos zonas,
una periférica mas clara y una central algo mas pig-
mentada. La piel presenta un aspecto atrofico, no ob-
servandose persistencia de cabello en el area afecta.
(Fig 5y 6)

Figura 5: Se aprecian las dos zonas alopécicas redondeadas sepa-
radas por un puente piloso incompleto.

En la Fig 6, con un mayor aumento se puede apreciar

que la zona central presenta no sélo un patron pig-
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Figura 6: Con mayor aumento se observa el aspecto atréfico de
la piel con total ausencia de cabello y de aperturas foliculares. Se
aprecia discreto eritema del drea central.

mentado discreto, sino también una zona eritematosa
probablemente dada por la traslucidez epidérmica que

deja transparentar la trama vascular cutanea.

En las Figuras 7a y 7b se aprecian dos vistas de la cabeza
del nifio y sus lesiones; en la parte superior las placas
alopécicas que corresponden a la ACC y en la zona pos-
terior las lesiones con diagnéstico de nddulos asépticos

y alopécicos del CC.

Se realiz ecografia en equipo de ultrasonido de alta
resolucién 18 MHz y con Doppler color de region oc-
cipital, vista longitudinal, observandose un area ane-
coica dérmica, con disminuciéon del espesor y au-
mento de la ecogenicidad lo que sugiere un defecto de
la dermis. Los planos dérmicos y subcutdneos adya-
centes se encuentran de grosor conservados. Con Do-
ppler color no se detectan signos de vascularizacion en
su interior y periferia. No se visualizaron defectos en

el margen 6seo. (Fig 8)
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Region Occipital

Figura 8: Ecografia de la zona afecta observdndose las alteraciones
antes citadas.

Paciente de nuestros archivos de 2 meses de edad, quien
presenta desde el nacimiento, placa alopécica de aspecto
cicatrizal, de superficie irregular, eritematosa, atréfica y
en cuya periferia se observa un collar de pelos largos que
parten radialmente del borde lesional hacia la zona ex-
terna. No referian antecedentes personales ni familiares

ni sintoma subjetivo alguno. (Fig 9)

Figura 7a (superior): Circulo blanco que encierra las placas de
ACC y cfrculo rojo que rodea la zona de los nédulos alopécicos y
asépticos del CC y Figura 7b (inferior): que muestra los nédulos Figura 9: Lesién alopécica occipital con “signo del collarete de pelo”
multiples con mayor claridad.
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Se hace el diagndstico clinico de ACC membranosa de
CC con “signo del collarete de pelo” el cual se muestra
con mayor aumento en la Fig 10 y se practica biopsia
comprobatoria que da como resultado la presencia
de atrofia epidérmica marcada, fibrosis cicatrizal

dérmica, no se visualizan anexos pero si focos de infil-

trado linfocitario moderado. (Fig 11.)

Figura 10: Borde rojo externo que encierra el “collarete de pelo.”
El borde rojo interno delimita la zona alopécica y la flecha blanca
sefiala muy escasos pelos residuales.

Figura 11: La microfotografia muestra marcada atrofia epidérmica,
ausencia de anexos y fibrosis cicatrizal de la dermis con focos de
leve infiltrado linfocitario.
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La ACC no es un cuadro nuevo, fue descrita por primera
vez por Cordén en el afio de 1767 en un paciente que
presentaba sus lesiones en los miembros inferiores,
mientras que en 1826 Campbell describe el primer caso

con compromiso del CC$

Es un trastorno infrecuente cuya incidencia se calcula
en 1a 3 por cada 10.000 nacidos vivos, sin embargo, es
probable que lesiones moderadas y aisladas no sean in-
formadas y, por otra parte, lesiones solitarias en el con-
texto de sindromes polimalformativos no siempre son
reportadas’ por lo que, la incidencia puede no ser to-
talmente exacta. Existe un ligero predominio en el sexo
femenino y en 85 % de los casos se ubica en el CC. La
mayor parte de los casos son esporadicos pero se han
reportado casos familiares® El modo de transmision
parece ser autosdmico dominante (AD) con penetracién

reducida o autosémico recesivo (AR)!

La etiologia se mantiene poco clara, no obstante, tanto
causas genéticas como ambientales han sido involu-
cradas y diversas teorias han sido propuestas como
son: cierre incompleto del tubo neural, trauma intrau-
terino, compromiso vascular por insuficiencia placen-
taria, adherencias de la membrana amnidtica (teoria
amniogénica, que sostiene que la membrana amniética
se adhiere a la piel del feto a la que puede arrancar
dejando areas denudadas); infecciones intrauterinas
viricas por varicela y herpes simple asi como, toxo-
plasmosis, rubeola, citomegalovirus y en general, las
infecciones incluidas en el sindrome TORCH ocu-
rriendo durante el embarazo, han sido asociados a
ACC}® lo mismo ocurre con el SIDA™ e incluso la sifilis

ha sido citada como causal en su momento.

Diversas drogas usadas durante la gestaciéon como el
acido valproico, medicamentos antitiroideos como el
metimazol> benzodiazepinas*> o el consumo de co-

Caina, entre otras se presumen como causales. Marneros
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en el 2013 publica un estudio en el que identifica el inico
gen conocido asociado con ACC no sindrémica (el BMS1)
en una familia con un pedigree de 5 generaciones y una
herencia AD de penetrancia completa, mutacién que da
como resultado un defecto en la proliferacion de tejidos
durante el desarrrollo celular’3-*4 Hay quien ha preco-
nizado que la ACC es el residuo de un hemangioma in-
volucionado in ttero y reportan un caso de 2 lesiones de
ACC en CC en un paciente con una malformacion intra-

craneal (angiomatosis encéfalo-trigeminal)?

Varios sistemas de clasificacion han sido propuestos,
sin embargo dos son los mas aceptados. El primero, su-
gerido por Sybert VP. en 1985 en un articulo publicado en
Pediatric Dermatol* y al afio siguiente Frieden IJ. presenta
un segundo sistema de clasificacion, ambos basados en
la localizacion de las lesiones (las del CC son separadas
de los trastornos de la pared abdominal), el nimero de
lesiones, forma de las mismas, modo de herencia y la

presencia o ausencia de otras anomalias asociadas!¢-"

La clasificaciéon de Sybert la divide en 4 grupos y tres

subgrupos (Tabla I):

Grupo I ACC limitada solo a CC
GrupoII ~ ACC tomando cuerpo y CC
Subgrupo 2 A ACC con compromiso
de cuerpo y defectos
en los miembros
Grupo III  ACC tomando cuero y CC
Grupo IV AAC asociada con

epidermolisis ampollosa

Subgrupo IV A Sindrome de Bart

Tabla I Clasificacién de la aplasia cutdnea congénita (tomada de Sybert')
Sin embargo, la mas aceptada es la clasificacion de Frieden

propuesta por este autor en el afio de 1986 en un articulo

publicado en el Journal de la Academia Americana de Der-
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matologia después de una revision de 120 publicaciones,

dividiendo la enfermedad en 9 subtipos'® (Tabla II).

Subtipo 1

Subtipo 2

Subtipo 3

Subtipo 4

Subtipo 5

Subtipo 6

Subtipo 7

Subtipo 8

Subtipo 9

ACC de cc sin
anomalias multiples

ACC de cc asociada a
anomalias en los
miembros (Sindrome
de Adams-Oliver)

ACC de cc asociada a nevo
epidérmico y sebaceo

ACC de regién lumbar,
abdomen, etc.
sobrepuesta a
malformaciones
embrionarias

ACC asociada a feto
papiraceo e infarto
placentario

ACC asociada a
epidermolisis ampollar
y con 2 variantes:

a) Focal sin anomalias
congénitas multiples y
b) Diseminada con
anomalias congénitas

ACC localizada en
extremidades y sin
ampollas

ACC causada por
teratégenos especificos
en miembros inferiores

ACC asociada con
sindromes
malformativos

AD o esporadica

AD

Esporadica

Depende de la
condicién subyacente

Esporadica

a) Puede ser AD 0 AR de
acuerdo al tipo de EA
b) AR

AD o AR

No hereditaria

Varia de acuerdo con
el sindrome

Tabla II: Clasificacién de la aplasia cutdnea congénita (tomada de

Frieden?®)

Esta clasificacion ha sido modificada por diagndstico
molecular y genético°-* De esta modificacion solo expo-
nemos a continuacién lo que corresponde al grupo 1 que
atafle a nuestros casos. En esta clasificacion modificada
se demuestra que aun en la forma no sindrémica se ha
encontrado que puede estar asociada a defectos gené-
ticos (gen BMS1). (Tabla III)
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I: ACC (no sindrémica) de cabeza: Piel cabelluda
IA:Piel cabelluda generalmente el
Membranosa o bulosa vértex
Hipertréfica
Atréfica
IB. Cara Area temporal y

de la mejilla

AD (BMS1) o
esporadica

Labio leporino, paladar hendido, fistula
traqueoesofagica, duplicidad uterina y de cérvix,
ductus arterioso, onfalocele, rifién poliquistico,
retraso mental, cutis marmorata congénito
mamas supernumerarias, collarete de pelo.

E.Uragaet. al.

Tabla I11. Clasificacién de Frieden modificada™-

El cuadro se presenta al nacimiento y sus caracteristicas
pueden ser muy variadas dependiendo del momento de
aparicion, tejido involucrado y grado de curacién en el
utero! Ya indicamos que la forma clinica mas frecuente es
el subtipo 1 de la clasificacion de Frieden y siendo nuestros
tres casos correspondientes a este subtipo nos vamos a re-

ferir especificamente al mismo.

El subtipo 1 se manifiesta generalmente como un pequefio
defecto solitario, alopécico en el vértex del CC, cubierto con
tejido atréfico o por una escara, sin embargo, raramente se
pueden observar multiples lesiones pequefias y agrupadas.
Se calcula que en el 75% de los casos es una sola lesion,
20% dos lesiones y 8 % tres lesiones! Lo mas frecuente es
observar lesiones de pequefio tamafio con un diametro de 1
a 3 cm. La superficie se puede presentar con tejido de gra-
nulacién, erosionada, ulcerada, ampollar y después de la
curacion de las lesiones se observa con frecuencia una su-
perficie escleroatrofica de aspecto cicatrizal, mientras que,
en otras ocasiones sobre todo en el tipo ampollar no mem-
branoso adopta una forma hipertréficaz pudiendo obser-
varse la persistencia de anejos en algunas areas lesionales.
La ubicacién preferencial en el vértex ha sido directamente
relacionada con las fuerzas de tension y estiramiento ejer-
cidas sobre la piel embrionaria y tejidos mesenquimales
subyacentes al mismo tiempo que se produce un creci-
miento rapido del cerebro durante el desarrollo temprano

lo que ocurre durante las semanas 10-15 de gestacion*

En cuanto a la forma de las lesiones, la misma es variada,
pudiendo adoptar ser ovaladas, redondeadas, circulares
con aspecto perforado, lineares, romboidales, triangulares
o con imagen estrellada; raramente la AAC se presenta

como una ampolla con contenido seroso y cubierta por

una membrana, que corresponde a la forma membranosa
de la ACC del CC! Cuando el defecto se presenta como una
cicatriz, representa el resultado de curacién intrauterina.
Lesiones irregulares con frecuencia se asocian con alte-
raciones del hueso, la dura y la vasculatura intracraneal y
corresponde a la forma no membranosa estrellada de ACC
del CC. La region parietal es la mas afectada cercana a la
zona del remolino. Las lesiones en el CC se pueden asociar
con complicaciones que incluyen, trombosis, convulsiones
o hemorragia?> En el subtipo 1 subgrupo B (cara), de la
clasificacion modificada de Frieden, se han reportado le-
siones ubicadas en la cara y algunas muy raras como la

localizacién en parpado descrita por Gao et. al¥”

Tres variantes son actualmente descritas en la ACC del
CC subtipo 1

1. ACC membranosa del CC

2. ACC membranosa del CC con el “signo del collarete de pelo”

3. ACC no membranosa o estrellada del CC

También conocida como ACC ampollar es la forma mas
frecuente de ACC de CC (60%) y si bien, hay reportes de
casos familiares lo frecuente son los casos esporadicos.
Se presenta al nacimiento por lo comin con un aspecto
que semeja una ampolla o un quiste cubierto por piel fina
y brillante. Generalmente Unica, puede sin embargo ser
multiple> y a veces sigue un patrén lineal® e incluso hay
reportes de ACC ampollar lineal siguiendo las lineas de
Blaschko?s Esterly, Drolet et al. piensan que esta forma
es una variante frustra del defecto del tubo neural antes
mencionado y este concepto se basa en los estudios his-
topatolégicos que muestran una gran similitud con los

meningoceles y encefaloceles, siempre recordando que
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la piel y el sistema nervioso se derivan del ectodermo
y que la separacion del ectodermo neural del ectodermo
epitelial ocurren simultaneamente con el cierre del tubo
neural y por tanto esta asociacién cronoldgica puede ex-
plicar los defectos cutaneos que se observan a menudo

relacionados con defectos del tubo neural26-27

A diferencia de otras ACC del CC, la forma membranosa
puede tener un circulo periférico no normal de pelo grueso y
largo llamado “collarete de pelo” que fue descrito por primera
vez en 1989 por Comments et al, consiste en un anillo de
pelo oscuro, largo grueso y aspero rodeando una lesion
congénita nodular de aspecto quistico, ampollar o atréfica
localizada en CC**->® y que se piensa que es causado por
una migracion neural inadecuada que da como resultado la
creacion de un tejido neural aberrante. Este signo ha sido
etiquetado como marcador de disrafismo espinal que indi-

caria la presencia de raquisquisis oculta a distancia-2

Histolégicamente se observan:

Epidermis aplanada

IS

Desaparicion de los apéndices
Melanocitosis dérmica
Area dérmica sin fibras elasticas ni fibras de colageno

Hiperplasia de macréfagos en el area y

I - Ve

Presencia de numerosos foliculos pilosos hipertro-
ficos con orientacién horizontal que emergen del

borde de la lesion

En esta forma las lesiones son mas grandes, irregulares,
anguladas o de forma estrellada que al curar dejan una
lesion que semeja una cicatriz que se entremezcla con zonas
donde se conservan los apéndices cutaneos. Esta forma es
frecuentemente familiar con un patrén de herencia AD. No

es rara la asociacion con alteraciones dseas subyacentes.

Las alteraciones irregulares del CC en la ACC no mem-
branosa son clinicamente diferentes de la forma mem-
branosay es probable que tengan una patogenia diferente.
Baselga et al> sugieren que la superficie esclerdtica puede
ser el resultado final de una anormal curacién postnatal

mientras que lesiones grandes, profundas o cicatrices
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membranosas resultan de la curacién intrauterina. Otros
autores como Stephan et al? sugieren como causa directa
las fuerzas tensionales ejercidas sobre la piel embrionaria

como ya lo sefialaramos anteriormente.

1. Las investigaciones de laboratorio son normales y
no existen pruebas especificas para el problema
2. Dermatoscopia
3. Radiografias del CC pueden ser hechas en casos
especiales
4. Biopsia de piel comprobatoria (no siempre necesaria
excepto que se necesite informacién histologica impor-
tante para el diagndstico diferencial con otros cuadros)
5. Ultrasonografia, MRI en caso de malformaciones o
complicaciones
6. Pruebas prenatales sugestivas de ACC
a. Niveles de a-fetoproteina en liquido amnidtico y
sangre materna
b. Prueba de la acetilcolinesterasa positiva en caso
de ultrasonografia normal
7. Investigar:
a. Historia de ingesta de drogas durante el embarazo
b. Estado endocrinoldgico de la paciente embarazada
c. Enfermedades asociadas
I. Asociada a enfermedades de los miembros
+  Reducciéon distal de los miembros
(sindrome de Adams-Oliver)
- Falanges distales ausentes hipoplasticas
+  Cutis marmorata telangiectasico congénito
+ Hemangiomas
- Malformacién arteriovenosa craneal
+ Acrocordones
« Pezones supernumerarios
+  Pelo lanoso
II. Asociada a:
-+ Sindrome de nevo epidérmico y sebaceo
- Problemas neuroldgicos o oftalmicos
a. Convulsiones
b. Retardo mental
Opacidades corneales
d. Colobomas del parpado

8. Examen genético
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Permite observar sutiles diferencias en las imagenes de
ultrasonido en la epidermis y dermis y descartar com-
promiso del hueso subyacente. El autor de uno de los
pocos articulos sobre el tema sugiere que la ecografia
puede mostrar areas anecoicas en la capa dérmica que
podrian correlacionarse directamente con los hallazgos
histopatolégicos, pudiendo convertirse en un signo ul-

trasonografico diagndstico de ACC3°

Relativamente pocos reportes han evaluado el uso de la
dermatoscopia en esta enfermedad. Este examen ha per-
mitido un diagndstico diferencial mas seguro con el nevo
sebaceo’ y este método estd ya incluido en el protocolo

diagndstico ante sospecha de ACC3

Diversos autores describen una disposicion radial de los
tallos del cabello, bulbos de pelo alargados con extremo
proximal pigmentado visibles a través de la epidermis
semitraslicida, presencia de vasos muy marcados co-
rrelacionados directamente con la atrofia cutdnea e
igualmente ausencia de aperturas foliculares en el

centro de la lesion33

Las dreas alopécicas congénitas pueden ser debidas a
varios procesos, especialmente ACC y nevo sebaceo. Poco
tiempo después del nacimiento el diagndstico diferencial
entre los dos procesos puede no ser facil cuando la evi-

dencia clinica no es especifica.

En el periodo neonatal, el diagndstico diferencial engloba
lesiones iatrogénicas causadas por la realizacién de am-
niocentesis o biopsia de piel fetal, aplicacion de elec-
trodos en CC del feto, uso de forceps o aspirador durante
el parto. Igualmente, se lo debe diferenciar de otras pa-
tologias como absceso congénito del CC, encefalocele,

meningocele y quiste dermoide congénito?

E.Uragaet. al.

En la etapa infantil que es cuando en muchos casos nos
consultan, el diagndstico diferencial debera ser realizado
con otras alopecias cicatrizales como la alopecia trian-
gular congénita, el ya citado nevo sebéceo y el nevus psi-
loliparus, siendo de anotar que la asociacion de estos dos
ultimos ha sido reportada en algunos trabajos34-3 El nevus
psiloliparus es un nevo mesodérmico que se observa unido
a lipomatosis encefalocraneocutdnea y que se define clini-
camente como una zona alopécica bien demarcada redon-
deada u oval, lisa, ubicada en la region parietal o frontopa-
rietal. La presentacion conjunta de estos dos tltimos nevos

ha sido denominada como didimosis aplasticopsilolipara3®

Si la dermatoscopia muestra glandulas sebaceas que se
manifiestan como puntos amarillos brillantes no aso-
ciados con los foliculos pilosos, el diagnéstico de nevo
sebaceo es facil. Sin embargo, el nevo sebaceo de acuerdo
con su estadio evolutivo puede presentar dermatoscopi-
camente diversos aspectos: glébulos amarillentos agre-
gados en racimos sobre un fondo amarillo, glébulos ma-
rrones, aspecto lobular amarillo-blanquecino, aspecto
papilar grisaceo amarillento, olor amarillo homogéneo,
vascularizacion linear irregular o arborescentes” Es por
ello importante conocer los diferentes patrones derma-

toscopicas reportados en el nevo sebaceo.

Si la dermatoscopia muestra una ausencia total de los
apéndices cutaneos sumado a una apariencia traslicida
epidérmica, el diagnostico dermatocépico de ACC puede
ser hecho3%-%° En la tabla IV colocamos las caracteris-
ticas diferenciales dermatdscopicas mas salientes que

permiten diferenciarlos.

Margen de la placa alopécica
- Signo del collarete de pelo
- Pelos engrosados y pigmentados
visibles a través de la epidermis
traslicida
Centro de la placa alopécica
- Ausencia de aperturas foliculares
- Pérdida de los apéndices cutaneos
- Apariencia trasltcida
- Red vascular visible que
corresponde a la atrofia cutanea

Puntos amarillos
no asociados con
foliculos pilosos

Tabla IV: Caracteristicas dermatoscdpicas del nevo sebdceo vs. ACC
del CC. Tomado de Damiano et al
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Esta diferenciacion dermatoscdpica la exponemos en la
Fig 13 mediante las imagenes dermatoscdpicas de pa-

cientes nuestros con los dos cuadros.

De hecho en la Fig 12 que presento a continuacién ob-
servamos la diferencia entre la imagen dermatoscépica

de 4 pacientes con nevo sebaceo (4 fotos izquierda) y la

Articulo Original

dermatoscopia de uno de nuestros pacientes con ACC de
CC (foto de la derecha).

Las 4 fotos de la izquierda representan algunas de las
formas de presentaci6n del nevo sebaceo: en las dos fotos
superiores se observa la presencia de glébulos amari-

llentos agregados en racimos que es caracteristica im-

Figura 12 Imagen izquierda: dermatoscopia de 4 pacientes con nevo sebdceo de Jadassohn del CC. La imagen derecha corresponde a la derma-

toscopia de un paciente con ACC del CC.

i

Figura 13: A la izquierda vision esquemdtica del “signo del set de golf” y a la derecha dermatoscopia de uno de nuestros pacientes mostrando la
translucidez del CC que permite observar los bulbos (flechas negras) a través del mismo.
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portante de este nevo, en la foto inferior de la izquierda
se observa una apariencia papilar amarillo grisacea que
corresponde a una placa elevada verrucosa alopécica,
mientras que la foto inferior derecha corresponde a otro
paciente con el mismo diagndstico, pero con una apa-
riencia papilomatosa amarillenta que traduce estructura
igual a la anterior. En la foto de la derecha observamos
una total ausencia de aperturas foliculares, caracteristica
dermatoscopica de la ACC. Como vemos la dermatos-
copia permite realizar un diagndstico diferencial bastante

certero entre las dos patologias.

Micalli, Lacarruba y Verzi“ piensan que la orientacion
periférica de los foliculos rodeando la zona alopécica es
una clave diagnéstica de la ACC y la denominan como
“foliculos pilosos en estallido de estrella” e indican que
se puede observar una disposicion de los foliculos pilosos
con orientacion radial claramente visible desde el bulbo

hasta el ostio folicular bajo una epidermis adelgazada#

Grimalt y Cutrone denominan como el signo del “set del
club de golf” a la disposicion periférica de los cabellos
que adoptan la forma de los palos de golf colocados en
linea por debajo de una superficie traslicida que se ob-
serva en la forma membranosa o quistica y que es con-
secuencia de la reabsorcién de la ampolla# (Fig 13) Los
autores piensan que se debe diferenciar del signo en es-
tallido de estrella descrito por Verzi et al. en la forma

membranosa y que ya citamos anteriormente#

De igual forma B. Lozano* comunica la utilidad del
examen tricoscdpico para descartar otras entidades como
herpes simple, epidermdlisis ampollosa o trauma ya que
la atrofia epidérmica es evidenciada por los bulbos que se
aprecian por la translucidez caracteristica de la misma y

que ella denomina como “signo de la translucidez”

Por lo comun innecesario, bien sea porque en la mayor
parte de los casos curan espontidneamente dejando una
cicatriz atréfica o mas raramente hipertroéfica. Cuando
el tratamiento en periodo neonatal es necesario, el

mismo debe ser conservador en base de medicacién

E.Uragaet. al.

topica para prevenir infecciones y proteccion focal ade-
cuada con apositos de hidrocoloides o de quitosano e
igualmente dispositivos creados para proteger la zona
de posibles traumas. Si las lesiones fuesen mas grandes
o profundas se necesitaria de procedimientos quirir-
gicos como injertos o colgajos+-47 con cierre definitivo,
uso de expansores tisulares, craneoplastia‘®-4% o de
nuevas terapias como ozonoterapia tépica que puede
estimular el potencial osteégenico del hueso que rodea
el defecto! No debemos olvidar que la mortalidad es-
timada en pacientes con ACC de CC tipo 1y 2 con de-

fectos grandes puede alcanzar un 14%347

De acuerdo con lo que hemos revisado es importante que
los pacientes con ACC de CC sean cuidadosamente exami-
nados a fin de descartar malformaciones congénitas que
afecten primariamente tejidos y 6rganos derivados del
ectodermo, alteraciones que ahora sabemos se pueden

asociar con ACC de CC de tipo 1.

Debemos realizar la investigacion de otros casos fa-
miliares con patologia similar a fin de ubicar patrones

de herencia.

Siempre hemos considerado y generalmente asi sucede,
que la ACC del CC especialmente cuando es solitaria y de
tamarlo pequefio no tiene consecuencias y muchas veces
no la investigamos adecuadamente, esto debe cambiar
y tratar de cubrir protocolos basicos de investigacion,
manejo y seguimiento por las complicaciones y asocia-

ciones reportadas.

Creo que esta entidad debe ser conocida por todos
aquellos médicos que trabajan con recién nacidos, tanto
por eventuales malformaciones como por complica-
ciones que se pueden producir que no estan exentas de

desenlaces fatales.

Exdmenes diagnosticos como la dermatoscopia o la eco-
grafia son de gran ayuda tanto como diagnoéstico de la
entidad, como para el diagndstico diferencial con otros

procesos o para evaluacion de posibles complicaciones.
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La biopsia queda generalmente reservada para procesos

que

dejen dudas diagnosticas, otros procedimientos de

imagenes mas precisos se los utiliza cuando se quieren

descartar o medir complicaciones mas profundas u otros

cuadros asociados.

Nuestros tres casos presentados no tuvieron complica-

ciones ni malformaciones asociadas y su evolucién con-

cuerda con la mayoria de casos reportados de presen-

tacion aislada en cuero cabelludo.
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