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RESUMO

A aplasia cutis € uma doenca rara, caracterizada pela auséncia congénita da
epiderme e da derme. Os autores relatam o caso de R.L.M., nascida em
29.05.97, sexo feminino, com 2.970 g, perimetro cefalico de 31 cm,
apresentando falha no couro cabeludo, na regiéo parietal posterior, estendendo-
se bilateralmente, com cerca de 8 cm x 4 cm, de consisténcia amolecida,
coloragdo avermelhada, aspecto de membrana meningea bem vascularizada,
caracterizando a aplasia cutis. Aparentemente, nenhuma outra anomalia
congénita estava presente. Foram aplicadas sulfadiazina de prata e solugdo
salina local, com vestimento da lesdo. Apdés 25 dias, houve fechamento quase
completo da lesdo. Apés um ano de terapéutica, a lesdo encontrava-se
completamente fechada. Conclui-se que o tratamento proposto parece eficaz.
Entretanto, mesmo com boa evolugéo, tais pacientes necessitam de
acompanhamento rigoroso, tendo em vista as possiveis complicagbes, a
existéncia de anomalias associadas e a eventual necessidade de realizagdo
de cranioplastia.
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ABSTRACT
Aplasia cutis. Case report and literature review
The authors present a case of aplasia cutis of the scalp. This case was
associated with cranium malformation. The patient was treated conservatively
with the use of Silvadene cream dressing. Healing was obtained about the 30"
day of the treatment. We conclude that Silvadene should be considered as a
possible treatment to aplasia cutis.
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Introdugao

A aplasia cutis ¢ uma doenga rara, caracterizada pela auséncia congénita
da pele, que ocasionalmente pode estender-se através do cranio e da dura-
mater.

Condom, em 1767, descreveu pela primeira vez um caso de aplasia
cutisnos membros inferiores. Campbell, em 1826, foi o primeiro a relatar
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um caso de aplasia cutis no couro cabeludo. Esse
paciente relatado por Campbell morreu rapidamente
apos o nascimento, em decorréncia de hemorragia do
seio sagital superior. Em 1828, Billard descreveu tal
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anomalia no couro cabeludo, associada a falha Ossea.
A partir de entdo, mais de 521 casos foram descritos
na literatura>*!'":'>, sendo que em apenas 49 estavam

associados a falha dssea (Quadro 1).

Quadrol

Reviséo dos casos de aplasia cutis congénita. Modificado de Nichols e Bottini" (1996).

Autor e ano N° casos Defeito total

Cirurgia

Morte

Conservador

Morte

Campbell, 1826 2 1
Billard, 1833 1
Jones, 1849
Priestly, 1860
Kehrer, 1919
Graff, 1921 1 -
Heidler, 1924
Moller, 1924
Neumann, 1924
Burger, 1925
Gruss, 1925
Kovacs, 1928 1 -
Oing, 1929
Riider, 1929
Terruhn, 1930
Dowler, 1932
Ingalls, 1933 60 12
Pincherle, 1938 1 -
Anderson & Novy, 1942 4
Peer & Van Duyn, 1948 1
Kahn & Olmedo, 1950 2
Conway & Johnson, 1956 4
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Savage, 1956

Farmer & Maxmen, 1960

Walker et al., 1960

Moschella, 1962 28 -

Rauschkolb, 1962 2

Matson, 1969 1 -

Lynch & Kahn, 1970 3

Croece et al., 1973 1 1

Kosnik & Sayers, 1975 12 4

Vinocur et al., 1976 1 1

Irons & Olson, 1980 4 2
1 1
1 1
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Arrate et al., 1980

Six & Kelly, 1981

Muakkassa et al., 1982 1 1
Stark, 1985
Sanchez-Pedrefo, 1985
Argenta & Dingman, 1986
Wildle et al., 1988
Sargent, 1990

Wexler et al., 1990
Moscona et al., 1991
Smit, 1992

Fowler & Dumans
Borgnolo et al., 1994
Hubert et al.,

Rasmussen et al., 1996
Nichols & Bottini, 1996 1 1
Fagundes-Pereyra et al., 1998 1 1
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O exame histologico dessas lesdes demonstram uma
camada delgada de colageno na derme, sem cobertura
de epitélio, com auséncia de estruturas anexiais. Em
apenas 15% dos 33 casos descritos por Demmel* foi
realizada avaliagdo histologica das lesdes. Tais lesdes
sdo também conhecidas como ulcera congénita do
recém-nascido, mancha de Streeter ¢ aplasia cutis
congénita, termo esse que nos parece 0 mais apro-
priado.

Aproximadamente 85% dos casos envolvem o couro
cabeludo e, em 15% a 30% desses casos, a lesdo esta
associada a anomalias dos ossos do cranio'""*. Cerca de
80% das lesdes pequenas ocorrem proéximo ao
“redemoinho parietal™. Das lesdes do couro cabeludo,
70% a 75% sao solitarias, 20% duplas e 8% simples*.

Tendo em vista a raridade da patologia e o fato de
ndo encontrarmos, nas fontes disponiveis, relato de caso
semelhante na literatura nacional, optamos pela
apresentacdo do presente caso.

Relato do caso

R.L.M., recém-nascido do sexo feminino, leuco-
derma. Apos 24 horas do nascimento, foi encaminhado
ao Servigo de Neurologia e Neurocirurgia da Santa
Casa de Belo Horizonte, em maio de 1997. O acom-
panhamento pré-natal ndo havia evidenciado anorma-
lidades. O parto vinha evoluindo normalmente, quando,
ao toque vaginal percebeu-se a deformidade no couro
cabeludo, optando-se, nesse momento, pela realizagédo
do parto por via abdominal. Ao nascimento, pesava
2.970 g, com perimetro cefalico de 31 cm, Apgar de 8
e 9, no primeiro e quinto minuto, respectivamente.
Apresentava falha no couro cabeludo, na regido parietal
posterior, estendendo-se bilateralmente, com cerca de
8 cm x 4 cm, de consisténcia amolecida, coloragdo
avermelhada e aspecto de membrana meningea bem
vascularizada (Fig. 1). Aparentemente, nenhuma outra
anomalia congénita estava presente. A placenta
apresentava-se normal a inspec¢do pos-parto. Nao
havia historia familiar para outras patologias. A mae
foi submetida a exame clinico e laboratorial, ndo se
evidenciando qualquer doenga.

O recém-nascido foi submetido a tomografia
computadorizada helicoidal de cranio, a qual ndo
mostrou alteragdes do tecido nervoso, mas evidenciou
malformagdo dssea extensa frontal e parietal, bilate-
ralmente (Fig. 2).

No quinto dia de vida, a crianga apresentou
hiperemia e secre¢do purulenta na lesdo, tendo sido,
prontamente, iniciada antibioticoterapia, com ceftria-
xona (50 mg/kg/dia), com resposta satisfatoria.
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Optou-se pelo tratamento conservador, com aplica-
¢do topica de pomada de sulfadiazina de prata, apds
limpeza da lesdo com solugdo salina a 0,9%. Apos a
aplicagdo, utilizou-se cobertura com gaze e touca de
nailon, visando a prote¢do local. Apds 25 dias de
terapéutica, ja havia ocorrido o fechamento quase total
da les@o sem sinais de infecgdo (Fig. 3). Foi entdo
iniciada, concomitantemente a sulfadiazina de prata,
creme hidratante, nas regides onde ja havia epitelizagdo
da lesdo. Atualmente, com quase um ano de idade, a
crianga apresenta desenvolvimento neuropsicomotor
normal e a lesdo encontra-se totalmente fechada,
observando-se, inclusive, a presenca de alguns foliculos
pilosos (Fig. 4). A tomografia helicoidal do cranio com
reconstrugdo 6ssea, um ano apos o inicio da terapéutica,
mostrou crescimento 6sseo na regido afetada (Fig. 5).

Discussao

Muitos autores tém especulado a respeito da pos-
sivel etiologia da aplasia cutis que, ainda hoje, ¢é
incerta®*™>1L13 Algumas vezes, o trauma obstétrico e
eletrodos no couro cabeludo de fetos tém sido erronea-
mente apontados como possiveis causas®. A teoria
amniogénica propde que a aderéncia amniotica a pele
fetal poderia promover o arrancamento, deixando uma
area de auséncia de pele. A principal evidéncia contra
tal teoria € a auséncia de anormalidades placentarias na
maioria dos casos*!. O trauma ¢ a pressdo intra-uterina
também foram propostos na ctiologia dessa lesdo
congénita. Entretanto, em apenas uma minoria dos casos
ha historia de trauma e ndo existe relagdo com oligo-
hidramnios*'*. Parece ndo haver uma teoria que unifique
a ctiologia da aplasia cutis, por tratar-se de uma lesdo
que denota ruptura do desenvolvimento da pele ocorrido

Figura 1 — Fotografia da lesdo ao nascimento, mostrando
falha no couro cabeludo, na regido parietal posterior, de 8 cm
X 4 cm, de consisténcia amolecida e coloragdo avermelhada.
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Figura 2 — Tomografia helicoidal do crinio com reconstrugdo éssea evidenciando malformagdo ossea frontal e
parietal, bilateralmente.

Figura 3 — Fotografia da lesdo ap6s 25 dias de tratamento

com sulfadiazina de prata, mostrando fechamento parcial
da drea lesada.

K

Figura 5 — Tomografia helicoidal do crinio com reconstrugdo
6ssea, um ano apés o inicio da terapéutica, evidenciando
crescimento Osseo na regido afetada.

no utero. A causa envolve, certamente, o fator genético,
além de outros fatores, como insuficiéncia vascular,
agentes teratogénicos, dentre outros. Hubert® descreveu
um caso em que a exposicao in utero ao acido valproico

. . estaria relacionada a aplasia cutis. A associagao entre o
Figura 4 — Fotografia ap6s um ano de tratamento, mostrando

fechamento completo da lesio, inclusive com a presenga de uso de drogas antitireoidianas, como o metimazol, e
foliculo piloso. aplasia cutis tem sido relatada.
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Embora o diagnostico seja essencialmente clinico,
alguns estudos tém sugerido que a determinag@o dos
niveis de alfafetoproteina séricos e no liquido amnio-
tico, na 16* semana da gestacdo, pode ser util*'2. O
diagndstico pode ser retrospectivo, por meio da presenga
de cicatriz caracteristica com alopecia. Ou ainda, quando
as lesdes surgirem dias e até anos apds o nascimento®'4,
Parece ndo haver prevaléncia de sexo''.

Tendo em vista as possiveis anomalias associadas,
a presenca de aplasia cutis deve alertar os pediatras
em relag@o a possibilidade da coexisténcia de lesdes
tanto no tecido nervoso como em outros O6rgaos>.
Diversos defeitos tém sido descritos em associagdo a
aplasia cutis, como auséncia distal dos membros,
onfalocele, fenda palatina e labial, anomalias cardiacas
e cutis marmorata®. A associagdo com feto papyra-
ceus tem sido descrita*!1.

A aplasia cutis, conforme proposto por Frieden?,
pode ser classificada baseando-se em sua localizagdo,
nas patologias associadas e nos fatores etiologicos.

Varias possibilidades terapéuticas tém sido rela-
tadas na literatura. Alguns autores sugerem que, para
lesdes menores, ndo ha necessidade de tratamento espe-
cifico, tendo em vista o fechamento espontaneo da
lesdo, na maioria das vezes, sem complicagdes'-’!>13,
Nessas lesoes pode ser utilizada solugdo salina a 0,9%,
isoladamente, com bons resultados. Tal substancia pode
ser utilizada também para manutencdo da umidade
local, visando a obtengdo de boas condigdes para uma
possivel correc¢do cirargica. O uso de vestimenta de
betadine ndo ¢ recomendado pois contém iodo que pode
promover o ressecamento da lesdo, aumentando os
indices de complicagdo. Além disso, a betadine,
apresenta altos indices de atopia, principalmente em
recém-nascidos. O unguento de bacitracina, substancia
antibiotica, também ja foi descrito como possibilidade
terapéutica. A cobertura com membrana de silicone
elastomer descrita apenas em uma ocasido, pode ser
util como medida temporaria até a cirurgia.

O tratamento cirurgico pode ser primario com
excisdo das bordas ou de toda lesdo, seguida de rotagdo
de retalho de pericranio e fechamento da galea e
pele'®?. Descreve-se ainda o enxerto total ou parcial
de pele e rotacdo de retalho, ambos com resultados
satisfatorios. Entretanto, a principal critica a essa
abordagem ¢ o crescimento 6sseo débil no pos-opera-
torio. O defeito dsseo tem bom potencial de crescer
em lesdes pequenas e médias, entretanto, nas lesdes
maiores o defeito ndo fecha's. Nichols e Bottini'' propu-
seram a expansao tecidual peroperatéria usando cateter
de silicone de Folley, seguida de retalho de pericranio
e do osso para fechamento da falha 6ssea. Dessa forma,
criam-se defeitos 6sseos laterais que permanecem com
pericranio, possibilitando a formagdo 6ssea!'.
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A sulfadiazina de prata foi utilizada inicialmente
por Wexler's, em 1986, em dois pacientes, com bons
resultados. Essa terapia tem como principais beneficios
o suporte antibacteriano que resiste ao ressecamento
da lesdo e separagao das bordas, enquanto permite a
epitelizacdo e o crescimento dsseo do cranio. Dessa
maneira, o tratamento conservador elimina os riscos
cirargicos que podem estar presentes nos neonatos'.
Entretanto, em pelo menos trés casos descritos na
literatura, o tratamento conservador de grandes lesdes
foi abandonado e optou-se pela intervengao cirurgica,
em carater de urgéncia, devido a hemorragia do seio
sagital'’.

As principais complicagdes sdo a trombose e a
ruptura do seio sagital superior, a infecgdo e o trauma'~.
Os indices de mortalidade variam de 20% a 55% nas
diversas séries. Entretanto, nos ultimos anos nao tem
sido descrito caso de morte.

E importante salientar que, apesar de ndo se tratar
de patologia essencialmente neurocirtrgica, o neuro-
logista e o neurocirurgido sdo freqlientemente solici-
tados a opinar sobre tais casos ou mesmo conduzi-los.
Talvez, pelas complicagdes, na maioria das vezes neu-
rologicas, ou pela possibilidade de malformacdes asso-
ciadas do sistema nervoso, ou ainda pela eventual
necessidade de cranioplastias.

A partir dos dados apresentados, pode-se concluir
que o uso topico da sulfadiazina de prata parece ser
eficaz para o tratamento da aplasia cutis congénita,
mantendo-se os pacientes sob vigilancia criteriosa,
tendo em vista o risco de complicagdes. Apesar dos
resultados satisfatorios, faz-se necessario outros
estudos com maior casuistica ¢ seguimento.
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