Aplasia de Cutis Congénita

Complicada con Hemorragia del Seno Sagital

RESUMEN:

Se presenta un caso de Aplasia congénita de cutis
complicada con hemorragia del seno sagital.

ABSTRACT:

A case is presented of congenital Aplasia of cutex
complicated with haemorrage of sagital sinus.

La aplasia de cutis congénita es una entidad relati-
vamente rara. La publicacion original fue reportada por
Campbell (1) en 1826 y se caracteriza por la ausencia
congénita de una zona de piel y en algunas ocasiones, de
los tejidos subyacentes a la misma. Afecta por igual a
ambos sexos (2), siendo su localizacién mas frecuente la
piel del cuero cabelludo, principalmente en la zona del
vértex, aunque también puede afectarse otras zonas del
cuerpo. No obstante, algunos autores dicen que represen-
tan entidades diferentes de defectos congénitos de la
piel (8). La eticlogia es desconocida, se citan factores
hereditarios (4), defectos de cierre del tubo neural (11),
detencién focal del desarrollo del embridn (5). etc. El
defecto puede ser aislado o asociado con: Retraso psico-
motor, pardlisis espastica, crisis convulsivas, cardiopatia
del tipo de C.L.V. malformaciones oculares, pie equino
varus, sindactilia, pecho excavado, hernla inguinal, espin3a
hifida labio hendido y de otros problemas de la piel.
Entre las complicaciones se incluyen: las trombosis. he-
morragias, infecciones locales, meningitis y problemas
derivados del tratamiento.

Se ha comunicado una tasa de mortalidad de un
20% (6), pero esta tasa ha mejorado en la actualidad con
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la terapéutica precoz. Los estudios histolGgicos no son
muy gratificantes, solo revelan tejido de granulacion o
cicatriz atrdfica, ausencia de inflamacién, ausencia de
dermis profunda, de tejido adipeso y muscular. En cuanto
al tratamiento, las lesiones superficiales cicatrizan espon-
tineamente; los grandes defectos localizados en la linea
media del cuero cabelludo, requieren intervencidn pléstica
urgente para evitar hemorragia o infeccidn (7). En todo
momento es necesario tener en cuenta, que la hemorragla
del seno sagital puede poner en peligro la  vida del
paciente,

Presentacion del caso:

El dia 9 de Septiembre de 1984, a las 5:30 am., la
Sra. RIH. de R., con 20 ahos de edad, no asegurada,
ingresa en periodo expulsive con F.UR. 23- 11- 83 ¥y
F.PP. 30- 08- 84, embarazo de 41 semanas no controlado,
3 qesta, 2* para, sanos o abortos, sin antecedentes pato-
l6gicos de importancia; trabajo de parto con duracidn de
8 horas 35 minutos, ruptura espontdnea de membranas a
los 35 minutos, presentacién cefalica, periodo expulsivo
de 5 minutos, parto eutdcico, alumbramiento en 10 mi-
nutos normal, placenta de configuracion normal. Recién
nacido con Apgar 7 al primer minuto y de 10 a los 5
minutos:  Silverman 0/1, peso 2.950 grs, talla 50 ¢m,
cc 35 cm, ¢t 33 cm, c.a= 30 cm, en buenas
condiciones. Al examen fisico en sala de parto se des-
cribe asi: “Ausencia de tabla dsea en area sagital con
solucidn de continuidad de unos 5 cm”, el resto de la
exploracion se consideré normal. El diagnostico de in-
greso a considerar fue de “Encefalocele no roto” y se
indic: cuidados generales, aseo del 4drea cefilica con
Povidine, Oxacilina (Prostafilina) 100 mag/k/dia més Gen-
tamicina 5 mg/k/dia.

El dia 9 de Septiembre de 1984, en horas de la tarde
se describe (Figura No.1 y No. 2): “activo, asintoméatico,
normocefalico: en zona sagital del créneo se observa:
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defecto cutdaneo de unos 5 om, bordes bien delimitados, Evoluciona satisfactoriamente hasta el 14 de Sep-

cublerta por escara grisacea-transparente’’. Se reporta tiembre 1984, en horas nocturnas, cuando presenta dis-
exdmenes de laboratorio que son  considerados como creto sangramiento por drea sagital,
normales,

En la madrugada, presenta subitamente grave hemo-
rragia a partir del Seno sagital, incontrolable, signos de
Shock Hipovolémico y fallece. Los padres no aceptan
estudio Anatomo-Patoldgico.

Figura 3

El 10 de Septiembre de 1984, con 24 horas de vida
se reporta el estudio radioldgico de craneo (Figura No. 3)
an donde se informa: "Falta de mineralizacion del hueso
g nivel sagital craneano™. Al examen fisico, el éarea sa-
gital se encuentra "necrdtica con un fondo serohematicn';
no se encuentran signos de infeccidn sistémica y perma-
nece estable. Se decide referir al retén patoldgico del
Hospital Miguel Pérez Carrefo para evaluacidn por Der
matologia intantil y Cirugia Plastica con impresion diag-
nostica de Aplasia Cutis Congénita

El 11 de Septiembre, ingresa al servicio antes men-
cionado. con la Historia No. 244989 en donde ademas de
medidas generales, se cumple Cefalotina 100 mg/k/dia.
mas Gentamicina 5 mg/k/dia y aseo local con jabon
Betadine. Es evaluado por los servicios de Dermatologia
y Cirugia Plastica que anotan "“de acuerdo con diagndstico
de Aplasia Cutis, se aprecia costa negruzca a nivel del
Vértex linea media 5 x 3 cm de forma estrellada. Se
decide observacion, Figura 4
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