Aplasia Cutis Rotuliana Bilateral: Reporte de Caso.
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RESUMEN

La aplasia cutis congénita es una rara alteracién caracterizada por la ausencia de epidermis, dermis, en ocasiones de tejidos subyacentes. Las complica-
ciones pueden llegar a ser fatales. Se presenta un caso poco comun de un neonato con aplasia cutis rotuliana bilateral, el cual es el primero reportado
en Guatemala. A la exploracidn clinica, se aprecia un defecto cutaneo de aproximadamente 3 cms. de didmetro en ambas rodillas. La movilidad no se
encontraba afectada. Los estudios complementarios no evidencian malformaciones congénitas asociadas. El diagndstico principal fue aplasia cutis en
ambas rodillas. Fue llevado a sala de operaciones, en un mismo tiempo quirurgico se realizé rotacion de colgajo para cubrir drea de aplasia cutis. La
evolucidn fue satisfactoria, con adecuada integracidn de colgajos por lo que egreso sin complicaciones asociadas al procedimiento.

Conclusiones: El caso de Aplasia Cutis Rotuliana, es poco comun por su localizacién bilateral en miembros inferiores. Fue resuelto satisfactoriamente
con rotacién de colgajo de piel.
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ABSTRACT

Aplasia cutis congenita is a rare disturbance characterized by the absence of epidermis and dermis, some other underlying tissue. Its complications
are proven to be fatal. The authors present an uncommon case of bilateral rotulian aplasia cutis congenita, the first reported in Guatemala. On clinical
examination, a cutaneous defect on both knees of 3 cms. of diameter could be seen. Mobility of both legs was not affected. Ancillary test did not reveal
any other congenital malformation. Final diagnosis was Bilateral Rotulian Aplasia Cutis Congénita.The patient was taken to the operating room; bilate-
ral skin flap rotation was performed to cover cutaneous defect. The outcome was outstanding, and was discharged without any clinical complications
related to the procedure.

Conclusion: The case of aplasia cutis congenita presented is very uncommon, due to its bilateral location in lower limbs. It was satisfactorily resolved

with a skin flap rotation

Keywords: Aplasia, Cutis, Rotulian.

INTRODUCCION

La aplasia cutis congénita es una rara alteracidn caracte-
rizada por la ausencia congénita de epidermis, dermis vy,
en ocasiones, de los tejidos subyacentes (Figura 1). Fue
descrita por primera vez por Corddn en 1767 y desde en-
tonces se han referido unos 500 casos, con una incidencia
estimada de 3 de cada 10.000 recién nacidos. Las lesio-
nes pueden afectar a cualquier regién corporal, aunque
la localizacién mas frecuente es en el cuero cabelludo un
80%. Un 20% de los casos se encuentra un defecto éseo
del crdneo subyacente. La aplasia cutis congénita puede
presentarse aislada o asociada a otras malformaciones.
Las complicaciones pueden llegar a ser fatales, por lo que
es necesario un tratamiento oportuno.

Se presenta un caso poco comun de un neonato con apla-
sia cutis rotuliana bilateral, el cual es el primero reporta-
do en Guatemala.

REPORTE DE CASO

Neonato a término, masculino, producto de cesarea en
madre de 21 afios, atendida en el Hospital Roosevelt. El
servicio de neonatologia realiza interconsulta por defec-
to cutaneo congénito en ambas rodillas. Al examen, se
aprecia defecto cutdaneo en ambas rodillas afectando
Unicamente epidermis y dermis, de 3cm de didmetro, sin
afeccién ésea o tejidos circundantes (Figura 2). La movi-
lidad de miembros inferiores era adecuada para la edad.
Se completd evaluacion de imdagenes en busca de otras
malformaciones congénitas, siendo todas negativas, por
lo que se realiza el diagndstico de aplasia cutis rotuliana
bilateral.

El paciente fue llevado a sala de operaciones. Se realiza
rotacion de 2 colgajos, uno de cara lateral externa de
muslo, rotandolo en direccion medial, cubriendo porcién
superior de rodilla y el otro de cara medial de pierna, ro-



tandolo en direccién lateral, cubriendo porcion inferior
de rodilla (Figura 3). Se colocan injertos de espesor total
tomados de region inguinal para completar el cierre de
las areas donadoras de los colgajos (mismo procedimien-
to se realiza en ambas rodillas) se cubren colgajos con Xe-
roform y apdsitos simples (Figura 4).

Paciente cursa con buena evolucidn, observando adecua-
da integracién de colgajos e injertos (Figura 5), con rango
movimiento conservado, sin cicatriz retractil (Figura 6).
Se recomendd uso de prendas compresivas hasta los 6
meses de edad.

DISCUSION

El diagndstico de aplasia cutis es clinico y el tratamiento
debe realizarse sin demoras para evitar posibles compli-
caciones asociadas a esta entidad. La cirugia se indica en
aquellos defectos grandes y areas de flexidn y extension,
se basa en técnicas de cirugia plastica y reconstructiva.
Dependiendo de la extensidn de la lesidn, asi es la técnica
por considerar, pudiendo variar desde toma y colocacién
de injertos de espesor total, hasta avance y rotacién de
colgajos. Los defectos pequefios cicatrizan espontanea-
mente con epitelizacidn de bordes.
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ANEXOS

La mayor parte de los casos de aplasia cutis son locali-
zados en cuero cabelludo pudiendo afectar craneo y en
casos mas severos duramadre. Segun algunas hipotesis,
la etiologia intrautero puede deberse adherencias amnio-
ticas.

En la experiencia de las autoras este es el primer caso de
aplasia cutis rotuliana bilateral reportada en Guatemala 'y
se contabilizan pocos en el mundo entero. Al localizarse la
lesidn en area articular fue indispensable realizar recons-
truccidn para cubrir los defectos del paciente. Las técni-
cas utilizadas resolvieron exitosamente desde el punto de
vista estético y funcional la aplasia cutis del neonato.

CONCLUSIONES

La aplasia cutis en una entidad relativamente rara, puede
pasar desapercibida si no se realiza un diagnéstico clini-
co preciso. El tratamiento se realiza a través de técnicas
de cirugia plastica y reconstructivas que incluyen injertos,
avances dérmicos y rotaciones de colgajos. La bilaterali-
dad de la lesion lo convierte en un caso poco comun.
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Figura 1: Aplasia cutis: Se aprecia el
defecto de dermis y epidermis en la rodilla,
aprecidndose vasculatura en el drea
traslucida, no existe defecto dseo.



APLASIA CUTIS ROTULIANA BILATERAL

Figura 2: Aplasia cutis rotuliana bilateral

Figura 3: Procedimiento quirdrgico rodilla derecha. Se realiza rotacion de colgajo de

cara lateral de muslo en direccion medial, cubriendo la parte superior, y otra rotacion
de colgajo de cara medial de la pierna en direccién lateral para cubrir defecto inferior.
En drea donadora de pierna se coloca pequefio injerto de espesor total.
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APLASIA CUTIS ROTULIANA BILATERAL

Figura 4: Procedimiento quirdrgico rodilla izquierda. Se realiza la misma técnica de
rotacion que en rodilla derecha. Se coloca injerto de espesor total en cara lateral de muslo.

Figura 4: Resultado post operatorio inmediato (compara el antes y después).
Ndtese adecuada integracion de injertos.
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APLASIA CUTIS ROTULIANA BILATERAL

Figura 6: Resultado post operatorio al mes
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