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A aplasia cutdnea congénita (ACC) é uma malformacdo congénita rara caracterizada
pela auséncia localizada de pele, em especial no couro cabeludo. Em casos graves, pode
haver exposicao 6ssea e meningea, o que representa alto risco de infeccao, sangra-
mento e complicagoes neurolégicas. Apresentamos o caso de um neonato a termo
diagnosticado com ACC grave sobre a sutura sagital, com acometimento de pele,
tecido subcutaneo e osso parietal, além de exposicdao da dura-materintacta. O paciente
foi submetido a reconstrucdo cirtrgica precoce no terceiro dia de vida, por meio de
retalhos semicirculares opostos para a obtencao de cobertura completa do defeito. O
acompanhamento aos 24 dias do procedimento revelou uma cicatriz linear bem
regenerada, com alteracoes hipertroficas iniciais e recrescimento parcial do cabelo,
sem sequelas neuroldgicas. Este caso destaca aimportancia do diagnoéstico precoce, da
intervencao cirirgica oportuna com retalhos opostos locais como uma op¢ao segura e
reprodutivel, e o papel essencial de uma equipe multidisciplinar no manejo da ACC
grave, particularmente em contextos neonatais complexos. Representa, pelo que
sabemos, o primeiro caso relatado na Colombia de uma ACC craniana com exposicao
ossea e dural tratada com sucesso mediante retalhos locais de avanco.

Aplasia cutis congenita (ACC) is a rare congenital defect characterized by localized
absence of skin, most commonly on the scalp. Severe cases may involve bone and
meningeal exposure, posing a high risk of infection, bleeding, and neurological
complications. We herein present a case of a full-term newborn diagnosed with severe
ACC over the sagittal suture, involving the skin, the subcutaneous tissue, and the
parietal bone with an exposed and intact dura mater. The patient underwent early
surgical reconstruction on day 3 of life using semicircular opposing flaps to achieve
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complete defect coverage. Follow-up at 24 days revealed a well-healed, linear scar with
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Introducao

A aplasia cutanea congénita (ACC) é uma doenca rara carac-
terizada pela auséncia localizada de algumas ou todas as
camadas da pele ao nascimento. De modo geral, ocorre no
couro cabeludo,’ embora também possa acometer outras
regides, como o rosto, o tronco ou os membros. A prevaléncia
mundial de ACC é de cerca 1 em cada 10 mil nascidos vivos? e,
em 20 a 30% dos casos, hd comprometimento do tecido 6sseo
subjacente.? N3o ha dados concretos na literatura em relagdo
a sua prevaléncia especifica na Colombia . Sua etiologia é
multifatorial e ndo compreendida por completo, mas inclui
diversos fatores genéticos, isquemia intrauterina, infec¢des e
o uso de agentes e medicamentos teratogénicos.2 A ACC pode
ocorrer de forma isolada ou associada a outras anomalias
congénitas. A heranca autossomica dominante é a mais
comum, mas a heranca recessiva também ja foi descrita.* O
diagnéstico é clinico e realizado durante o exame fisico
neonatal. A classificacio de Frieden® subdivide a ACC em
nove grupos com base em causa, localiza¢do e malformacdes
associadas. O tratamento depende de diversos aspectos,
como tamanho, localizagdo e grau de acometimento de
estruturas adjacentes.

Os neonatos com ACC grave, que apresentam exposicao de
meninges ou tecido cerebral, tém risco significativamente
maior de desenvolvimento de complica¢des severas, como
meningite neonatal e sepse, devido a perda da barreira
cutaneo-6ssea que protege o sistema nervoso central
(SNC). Essas infecgées, juntamente com a possibilidade de
hemorragia ou desidratacdo pela abertura, contribuem para
a alta taxa de mortalidade, que varia de 20 a 50%, em especial
na auséncia de tratamentos cirtirgicos e clinicos rapidos. O
objetivo deste artigo é descrever o primeiro caso relatado na
Coldmbia de ACC grave tratada com retalhos de oposi¢do do
couro cabeludo, uma estratégia de tratamento cirdrgico
oportuna e passivel de reproducao.

Relato de Caso

Um neonato a termo, com 38 semanas de gestacdo, nasceu de
uma mde primipara de 14 anos, sem histérico médico
relevante. A ultrassonografia pré-natal mostrou dilatacdo
do intestino grosso (14,9 mm), e o parto foi agendado para
38 semanas. Devido a dificuldade de progressdo do trabalho
de parto, uma cesariana foi realizada em 16 de fevereiro. O
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early hypertrophic changes and partial hair regrowth, and no neurological sequelae.
This case highlights the importance of early diagnosis, timely surgical intervention with
local opposing flaps as a safe and reproducible option, and the essential role of a
multidisciplinary team in managing severe ACC, particularly in complex neonatal
settings. It represents, to our knowledge, the first reported case in Colombia of a cranial
ACC defect with bone and dural exposure successfully treated with local advancement

paciente nasceu com 2.710 g, medindo 50 cm, com perimetro
cefalico de 35 cm e indice de cor da pele, frequéncia cardiaca,
reflexos, tonus muscular, e respiracdo (appearance, pulse,
grimace, activity, and respiration, Apgar, em inglés) de 8/9,
sem desconforto respiratério. O exame fisico revelou um
defeito de 3 x 4 cm acima da sutura sagital, auséncia do osso
parietal, hérnia ou sinais neurol6gicos anormais, e exposicao
da dura-mater, que estava integra (~Fig. 1). O paciente era
hemodinamicamente estavel, sem necessidade de ventilacdo
mecanica ou vasopressores. Foi indicado um curativo estéril
e a transferéncia para a Unidade de terapia Intensiva Neo-
natal (UTIN) em jejum com dextrose a 10%. Solicitou-se uma
avaliacdo multidisciplinar pelas equipes de cirurgia plastica,
neurocirurgia e genética. Os primeiros exames laboratoriais
e a radiografia toracoabdominal ndo apresentaram altera-
¢des dignas de nota.

Fig. 1 Defeito no couro cabeludo com exposicao da dura-mater.
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Fig. 2 Elevacdo dos retalhos e resultados p6s-operatérios imediatos
da liberagdao meningea, da cobertura do defeito com dois retalhos
cutdneos, compostos, semicirculares e locais, e a reconstrucao do
couro cabeludo com mudltiplos retalhos.

No segundo dia de vida, a equipe de cirurgia plastica
recomendou o fechamento cirdrgico do defeito com retalhos
locais, ao passo que a neurocirurgia aconselhou monitora-
mento clinico, ressonancia magnética (RM) cerebral e aten-
¢do ao desenvolvimento de hipertensdo intracraniana ou
fistula liquérica. No terceiro dia, a avaliagdo genética relatou
que os genitores ndo apresentavam consanguinidade (mae
de 14 anos e pai de 18 anos). Os achados clinicos incluiam
ACC, prega palmar Gnica e clinodactilia do quinto dedo. Um
protocolo diagnéstico foi iniciado, que incluiu cariotipagem
com bandas G e avaliagdo de seis sistemas organicos (por RM,
ecocardiograma, ultrassonografia renal, radiografia da
coluna vertebral e avalia¢des oftalmolégica e auditiva).

A reconstrugao cirdrgica ocorreu no mesmo dia. Os acha-
dos intraoperatérios confirmaram uma forma grave de ACC,
com auséncia de pele, tecido subcutdneo e 0sso craniano,
além de exposicdo meningea. Dois retalhos semicirculares de
avanco foram planejados e elevados para a cobertura com-
pleta da area acometida (=Fig. 2). O fechamento foi realizado
com suturas de polidioxanona 4-0 e nailon 4-0. Os cuidados
pés-operatérios incluiram cefotaxima (137 mg por via intra-
venosa [IV] a cada 12 horas) e ampicilina (274 mg IV a cada 8
horas), além de infusdo continua de morfina (30 mcg/kg/
hora, titulada para 15 mcg/kg/hora) para analgesia.

No primeiro dia de pés-operatério, o paciente apresentou
um episédio isolado de movimentos oculares anormais,
espasticidade e cianose. Iniciou-se tratamento anticonvulsi-
vante com midazolam (0,2 mg/kg/hora, 0,5mg IV) e uma
dose de ataque de fenobarbital (20 mg/kg, 54 mg e, em
seguida, 7 mg IV a cada 12 horas). No segundo dia, o Servico
de Oftalmologia Pediatrica diagnosticou ceratite de exposi-
¢do bilateral e iniciou o tratamento com colirio lubrificante a
base de acido poliacrilico: 1 gota em cada olho 3 vezes ao dia
durante 10 dias. Devido a piora clinica, que incluiu febre e
convulsdo, o esquema antibiético foi intensificado para
cefotaxima (137mg IV a cada 8 horas, 50 mg/kg/dose) e
vancomicina (41 mg IV a cada 12 horas, 15 mg/kg/dose)
por 7 dias. Uma puncdo lombar foi realizada para descartar
infeccdo do SNC. A andlise do liquor revelou parametros
normais e resultados negativos em um painel multiplex para
meningite/encefalite. A sedacdo e a analgesia foram ajusta-
das, com substitui¢do da morfina por paracetamol para o
controle da dor.
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Fig. 3 Resultado 24 dias apds a cirurgia. Observa-se uma cicatriz
linear em formato de Z na regido parieto-occipital do couro cabeludo,
com coaptacdo adequada das bordas e auséncia de sinais de deis-
céncia ou infecgdo. O resultado foi favoravel, sem alopecia evidente
nas bordas imediatamente adjacentes.

As avaliagdes e curativos subsequentes nos 5, 8 e 12 dias
apé6s a cirurgia ndo revelaram sinais de superinfeccdo ou
deiscéncia. O paciente recebeu alta da cirurgia plastica para
acompanhamento ambulatorial a cada 3 dias. No 11° pri-
meiro dia, os sintomas oftalmolégicos haviam desapare-
cido, e o tratamento foi suspenso. A administracdo de
oxigénio foi gradualmente interrompida, e o paciente pas-
sou a se alimentar por via oral ap6s avaliacdo da equipe de
fonoaudiologia.

O neonato recebeu alta em 2 de margo de 2025, estavel,
tolerando a alimentacdo e sem sequelas neurolégicas. Con-
sultas de acompanhamento foram agendadas com as equipes
de clinica médica, neonatologia, pediatria, neurologia pedia-
trica, neurocirurgia e genética. Os resultados da radiografia
da coluna vertebral e do estudo cromossomico ainda nao
estavam disponiveis.

Aos 24 dias apés a cirurgia, o paciente apresentava uma
cicatriz linear em formato de Z na regido parieto-occipital
com alteracoes hipertréficas iniciais e regeneracdo parcial do
cabelo, sem sinais de infeccdo, deiscéncia da ferida ou
alopecia (~Fig. 3).

Discussao

Apresentamos um caso grave de ACC com exposicdo de
meninges, fechado com sucesso por meio de retalhos opos-
tos. Essa abordagem é uma técnica simples e segura, que
pode ser aplicada para a reconstrucdo precoce em quadros
graves de ACC neonatal como o aqui relatado.

A ACC é uma anomalia congénita muito rara, manifestada
pela auséncia localizada de pele, e que afeta principalmente o
couro cabeludo. Embora sua apresentacdo clinica seja bas-
tante variavel, os casos mais graves sdo caracterizados pela
exposicdo de estruturas profundas, como 0sso e meninges,
como observado no caso aqui relatado. Essa variedade na
apresentacdo levou ao desenvolvimento de diferentes clas-
sificagdes, mas uma das mais aceitas é aquela proposta por

Revista Brasileira de Cirurgia Plastica  Vol. 41/2026 © 2026. The Author(s).



4 Reconstrucdo precoce de aplasia cutdnea congénita grave

Diaz et al.

Tabela 1 Classificacdo da aplasia cutanea congénita® (ACC)

Categoria

Area corpérea acometida

Tipo de heranca

Grupo 1: ACC do couro cabeludo sem
anomalias multiplas

Couro cabeludo, geralmente no vértice

Autossdmica dominante
ou esporadica

Grupo 2: ACC do couro cabeludo com
anomalias dos membros

Linha média do couro cabeludo

Autossdmica dominante

Grupo 3: ACC do couro cabeludo com
nervos epidérmicos ou organoides

Couro cabeludo; a drea acometida pode ser
assimétrica

Esporddica

Grupo 4: ACC associada a malformacdes
embrioldgicas

Abdome, pele da regido lombar, couro
cabeludo; qualquer localizagao

Depende da doenca
subjacente

Grupo 5: ACC com feto papiraceo ou
infartos placentérios associados

Mdiltiplas areas simétricas, frequentemente
estreladas ou lineares, no couro cabeludo,
torax, flancos, axilas e membros

Esporddica

Grupo 6: ACC associada a epidermélise
bolhosa: geralmente ha bolhas localizadas,
mas ndo multiplas anomalias congénitas

Membros

Dependendo do tipo de
epidermélise bolhosa,
pode ser autossémica
dominante ou recessiva

Grupo 7: ACC localizada nos membros, sem
bolhas

Areas pré-tibiais; dorso das maos e dos pés;
superficies extensoras dos punhos

Autossdmica dominante
ou recessiva

Grupo 9: ACC associada a sindromes de

Couro cabeludo; qualquer localizagdo

Variavel, dependendo da

malformacgdo

sindrome especifica

Frieden,” que divide a ACC em nove tipos com base no sitio
acometido, no namero de lesdes e na associacdo com outras
anomalias ou sindromes congénitas (~Tabela 1).

No paciente em questdo, a localizacdo mediana no couro
cabeludo, com perda dssea e exposi¢cdo meningea, além da
presenca de duas anomalias menores nos membros, sugere o
tipo 2 de ACC, que pode estar relacionado a disfunc¢des na
formacao da linha média do cranio. O paciente ndo apresen-
tava lesdes em outras partes do corpo; até o momento da
redacdo deste artigo, nenhuma outra doenga ou anomalia
havia sido detectada, e os resultados dos demais exames
sistémicos eram normais. Além disso, ndo houve registro de
uso de drogas durante a gravidez ou histérico de trauma. Ndo
foram detectadas doencas genéticas na familia, nem consan-
guinidade entre os pais.

A maioria dos casos de ACC com defeitos pequenos, sem
exposicdo de estruturas mais profundas, pode ser tratada de
forma conservadora, uma vez que a epitelizacdo espontanea
ocorre em semanas ou meses.” No entanto, em casos como o
aqui relatado, em que o defeito é extenso ou ha acometi-
mento 6sseo com exposi¢do meningea, o tratamento cirir-
gico precoce passa a ser a op¢do mais segura, devido ao alto
risco de complica¢des, como sangramento, infec¢des graves
(como meningite), desidratacdo, trauma direto ao SNC e
danos neurolégicos.®° Nesse contexto, o fechamento precoce
com retalhos locais representa uma estratégia eficaz, que
proporciona cobertura segura e reduz o tempo de internagao
e o risco de infeccdo.

Dois casos de ACC com exposi¢cdo meningea foram rela-
tados na Colombia; no entanto, ambos diferem significativa-
mente do caso aqui apresentado. O primeiro10 ocorreu em
um neonato com ACC de tipo IV na regido dorsolombar,
associada a hidrocefalia e extensa perda de pele, osso e dura-
mater, com necessidade de derivacdo ventriculoperitoneal.
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No segundo caso,'" havia um defeito craniano de 6 x 4cm
com exposicdo 6ssea e meningea, que foi tratado de forma
conservadora com curativos hidrocoloides, o que evitou a
intervencdo cirdargica. Em contrapartida, o caso aqui relatado
é, pelo que sabemos, o primeiro relatado na Colémbia de um
ACC com exposicdo 6ssea e dural tratado com sucesso com
retalhos de avanco local.

Essa abordagem oferece uma estratégia de cobertura local
com baixa morbidade, que preserva o tecido circundante e
minimiza a complexidade cirtrgica. E importante ressaltar que
evita a necessidade de retalhos livres microvasculares, que sao
tecnicamente complexos, exigem muitos recursos e, com
frequéncia, ndo sdo ideais para a populacdo neonatal, devido
a sua fragilidade fisiolégica e a disponibilidade limitada de
sitios doadores. Além disso, a técnica permitiu o fechamento
eficaz do defeito no couro cabeludo e no cranio, o que evitou o
uso de proteses ou expansores de tecido, que estdo associados a
maiores riscos e complicacdes em neonatos.'? Apesar da
gravidade do defeito, o paciente evoluiu favoravelmente, sem
complicagOes pds-operatérias maiores, o que reforca a viabili-
dade e a reprodutibilidade desta técnica em casos semelhantes
e em centros com equipamentos especializados. Este caso
também destaca a importancia da abordagem multidisciplinar.
0 envolvimento coordenado das areas de neonatologia, cirur-
gia plastica, neurocirurgia, genética, infectologia, oftalmologia
e neurologia pediatrica foi essencial para o diagnéstico com-
pleto, o tratamento oportuno e a prevencao de sequelas. O
acompanhamento no longo prazo é fundamental para a detec-
¢do de complicagoes tardias, distirbios do neurodesenvolvi-
mento ou manifestagdes de sindromes associadas.

Uma limitagdo importante deste estudo é o fato de se
tratar de um relato de caso Gnico, o que restringe a genera-
lizagdo dos nossos resultados. Embora bem-sucedido neste
caso especifico, mais pesquisas com uma coorte maior de
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pacientes seriam necessarias para validar a aplicabilidade e a
eficacia gerais dessa técnica cirtrgica.

Conclusao

Em conclusdo, relatamos um caso raro de ACC grave com
exposicdo meningea, com evolucdo clinica muito favoravel
devido ao diagnéstico precoce e a abordagem cirtirgica opor-
tuna. O caso também destaca o valor da técnica de retalho
oposto como uma opg¢ao eficaz, segura, reprodutivel e eficiente
em contextos pediatricos complexos. No entanto, o tratamento
deve ser individualizado com base na extensdo da lesdo e no
estado geral do neonato, e reafirma-se a importancia da
intervengdo precoce e do planejamento multidisciplinar.
Além disso, o acompanhamento adequado por todas as
especialidades é essencial para a detec¢do rapida de quais-
quer complica¢des, a continuidade do monitoramento do
desenvolvimento e a conclusdo dos exames pendentes. Ade-
mais, o acompanhamento da cirurgia plastica é fundamental
para monitorar o desenvolvimento do retalho, assegurar a
cicatrizagdo e prevenir complica¢des estéticas ou funcionais.
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