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Resumo A aplasia cutânea congênita (ACC) é uma malformação congênita rara caracterizada
pela ausência localizada de pele, em especial no couro cabeludo. Em casos graves, pode
haver exposição óssea e meníngea, o que representa alto risco de infecção, sangra-
mento e complicações neurológicas. Apresentamos o caso de um neonato a termo
diagnosticado com ACC grave sobre a sutura sagital, com acometimento de pele,
tecido subcutâneo e osso parietal, além de exposição da dura-máter intacta. O paciente
foi submetido à reconstrução cirúrgica precoce no terceiro dia de vida, por meio de
retalhos semicirculares opostos para a obtenção de cobertura completa do defeito. O
acompanhamento aos 24 dias do procedimento revelou uma cicatriz linear bem
regenerada, com alterações hipertróficas iniciais e recrescimento parcial do cabelo,
sem sequelas neurológicas. Este caso destaca a importância do diagnóstico precoce, da
intervenção cirúrgica oportuna com retalhos opostos locais como uma opção segura e
reprodutível, 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 Colômbia de uma ACC craniana com exposição
óssea e dural tratada com sucesso mediante retalhos locais de avanço.

Abstract 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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Introdução

A aplasia cutânea congênita (ACC) é uma doença rara carac-
terizada pela ausência localizada de algumas ou todas as
camadas da pele ao nascimento. De modo geral, ocorre no
couro cabeludo,1 embora também possa acometer outras
regiões, como o rosto, o tronco ou osmembros. A prevalência
mundial de ACC é de cerca 1 em cada 10mil nascidos vivos2 e,
em 20 a 30% dos casos, há comprometimento do tecido ósseo
subjacente.3Não há dados concretos na literatura em relação
à sua prevalência específica na Colômbia . Sua etiologia é
multifatorial e não compreendida por completo, mas inclui
diversos fatores genéticos, isquemia intrauterina, infecções e
o uso de agentes emedicamentos teratogênicos.2A ACC pode
ocorrer de forma isolada ou associada a outras anomalias
congênitas. A herança autossômica dominante é a mais
comum, mas a herança recessiva também já foi descrita.4 O
diagnóstico é clínico e realizado durante o exame físico
neonatal. A classificação de Frieden5 subdivide a ACC em
nove grupos com base em causa, localização e malformações
associadas. O tratamento depende de diversos aspectos,
como tamanho, localização e grau de acometimento de
estruturas adjacentes.

Os neonatos comACC grave, que apresentam exposição de
meninges ou tecido cerebral, têm risco significativamente
maior de desenvolvimento de complicações severas, como
meningite neonatal e sepse, devido à perda da barreira
cutâneo-óssea que protege o sistema nervoso central
(SNC). Essas infecções, juntamente com a possibilidade de
hemorragia ou desidratação pela abertura, contribuem para
a alta taxa demortalidade, que varia de 20 a 50%, em especial
na ausência de tratamentos cirúrgicos e clínicos rápidos.6 O
objetivo deste artigo é descrever o primeiro caso relatado na
Colômbia de ACC grave tratada com retalhos de oposição do
couro cabeludo, uma estratégia de tratamento cirúrgico
oportuna e passível de reprodução.

Relato de Caso

Umneonato a termo, com 38 semanas de gestação, nasceu de
uma mãe primípara de 14 anos, sem histórico médico
relevante. A ultrassonografia pré-natal mostrou dilatação
do intestino grosso (14,9mm), e o parto foi agendado para
38 semanas. Devido à dificuldade de progressão do trabalho
de parto, uma cesariana foi realizada em 16 de fevereiro. O

paciente nasceu com2.710 g, medindo 50 cm, comperímetro
cefálico de 35 cm e índice de cor da pele, frequência cardíaca,
reflexos, tônus muscular, e respiração (appearance, pulse,
grimace, activity, and respiration, Apgar, em inglês) de 8/9,
sem desconforto respiratório. O exame físico revelou um
defeito de 3�4 cm acima da sutura sagital, ausência do osso
parietal, hérnia ou sinais neurológicos anormais, e exposição
da dura-máter, que estava íntegra (►Fig. 1). O paciente era
hemodinamicamente estável, sem necessidade de ventilação
mecânica ou vasopressores. Foi indicado um curativo estéril
e a transferência para a Unidade de terapia Intensiva Neo-
natal (UTIN) em jejum com dextrose a 10%. Solicitou-se uma
avaliação multidisciplinar pelas equipes de cirurgia plástica,
neurocirurgia e genética. Os primeiros exames laboratoriais
e a radiografia toracoabdominal não apresentaram altera-
ções dignas de nota.

Fig. 1 Defeito no couro cabeludo com exposição da dura-máter.

complete defect coverage. Follow-up at 24 days revealed a well-healed, linear scar with
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
flaps.
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No segundo dia de vida, a equipe de cirurgia plástica
recomendou o fechamento cirúrgico do defeito com retalhos
locais, ao passo que a neurocirurgia aconselhou monitora-
mento clínico, ressonância magnética (RM) cerebral e aten-
ção ao desenvolvimento de hipertensão intracraniana ou
fístula liquórica. No terceiro dia, a avaliação genética relatou
que os genitores não apresentavam consanguinidade (mãe
de 14 anos e pai de 18 anos). Os achados clínicos incluíam
ACC, prega palmar única e clinodactilia do quinto dedo. Um
protocolo diagnóstico foi iniciado, que incluiu cariotipagem
combandas G e avaliação de seis sistemas orgânicos (por RM,
ecocardiograma, ultrassonografia renal, radiografia da
coluna vertebral e avaliações oftalmológica e auditiva).

A reconstrução cirúrgica ocorreu no mesmo dia. Os acha-
dos intraoperatórios confirmaram uma forma grave de ACC,
com ausência de pele, tecido subcutâneo e osso craniano,
alémde exposiçãomeníngea. Dois retalhos semicirculares de
avanço foram planejados e elevados para a cobertura com-
pleta da área acometida (►Fig. 2). O fechamento foi realizado
com suturas de polidioxanona 4-0 e náilon 4-0. Os cuidados
pós-operatórios incluíram cefotaxima (137mg por via intra-
venosa [IV] a cada 12 horas) e ampicilina (274mg IV a cada 8
horas), além de infusão contínua de morfina (30 mcg/kg/
hora, titulada para 15 mcg/kg/hora) para analgesia.

No primeiro dia de pós-operatório, o paciente apresentou
um episódio isolado de movimentos oculares anormais,
espasticidade e cianose. Iniciou-se tratamento anticonvulsi-
vante com midazolam (0,2mg/kg/hora, 0,5mg IV) e uma
dose de ataque de fenobarbital (20mg/kg, 54mg e, em
seguida, 7mg IV a cada 12 horas). No segundo dia, o Serviço
de Oftalmologia Pediátrica diagnosticou ceratite de exposi-
ção bilateral e iniciou o tratamento com colírio lubrificante à
base de ácido poliacrílico: 1 gota em cada olho 3 vezes ao dia
durante 10 dias. Devido à piora clínica, que incluiu febre e
convulsão, o esquema antibiótico foi intensificado para
cefotaxima (137mg IV a cada 8 horas, 50mg/kg/dose) e
vancomicina (41mg IV a cada 12 horas, 15mg/kg/dose)
por 7 dias. Uma punção lombar foi realizada para descartar
infecção do SNC. A análise do liquor revelou parâmetros
normais e resultados negativos em um painel multiplex para
meningite/encefalite. A sedação e a analgesia foram ajusta-
das, com substituição da morfina por paracetamol para o
controle da dor.

As avaliações e curativos subsequentes nos 5, 8 e 12 dias
após a cirurgia não revelaram sinais de superinfecção ou
deiscência. O paciente recebeu alta da cirurgia plástica para
acompanhamento ambulatorial a cada 3 dias. No 11° pri-
meiro dia, os sintomas oftalmológicos haviam desapare-
cido, e o tratamento foi suspenso. A administração de
oxigênio foi gradualmente interrompida, e o paciente pas-
sou a se alimentar por via oral após avaliação da equipe de
fonoaudiologia.

O neonato recebeu alta em 2 de março de 2025, estável,
tolerando a alimentação e sem sequelas neurológicas. Con-
sultas de acompanhamento foram agendadas com as equipes
de clínica médica, neonatologia, pediatria, neurologia pediá-
trica, neurocirurgia e genética. Os resultados da radiografia
da coluna vertebral e do estudo cromossômico ainda não
estavam disponíveis.

Aos 24 dias após a cirurgia, o paciente apresentava uma
cicatriz linear em formato de Z na região parieto-occipital
com alterações hipertróficas iniciais e regeneração parcial do
cabelo, sem sinais de infecção, deiscência da ferida ou
alopecia (►Fig. 3).

Discussão

Apresentamos um caso grave de ACC com exposição 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 reconstrução precoce em quadros
graves de ACC neonatal como o aqui relatado.

A ACC é uma anomalia congênita muito rara, manifestada
pela ausência localizada de pele, e que afeta principalmente o
couro cabeludo. Embora sua apresentação clínica seja bas-
tante variável, os casos mais graves são caracterizados pela
exposição de estruturas profundas, como osso e meninges,
como observado no caso aqui relatado. Essa variedade na
apresentação levou ao desenvolvimento de diferentes clas-
sificações, mas uma das mais aceitas é aquela proposta por

Fig. 3 Resultado 24 dias após a cirurgia. Observa-se uma cicatriz
linear em formato de Z na região parieto-occipital do couro cabeludo,
com coaptação adequada das bordas e ausência de sinais de deis-
cência ou infecção. O resultado foi favorável, sem alopecia evidente
nas bordas imediatamente adjacentes.

Fig. 2 Elevação dos retalhos e resultados pós-operatórios imediatos
da liberação meníngea, da cobertura do defeito com dois retalhos
cutâneos, compostos, semicirculares e locais, e a reconstrução do
couro cabeludo com múltiplos retalhos.
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Frieden,5 que divide a ACC em nove tipos com base no sítio
acometido, no número de lesões e na associação com outras
anomalias ou síndromes congênitas (►Tabela 1).

No paciente em questão, a localização mediana no couro
cabeludo, com perda óssea e exposição meníngea, além da
presença de duas anomalias menores nosmembros, sugere o
tipo 2 de ACC, que pode estar relacionado a disfunções na
formação da linha média do crânio. O paciente não apresen-
tava lesões em outras partes do corpo; até o momento da
redação deste artigo, nenhuma outra doença ou anomalia
havia sido detectada, e os resultados dos demais exames
sistêmicos eram normais. Além disso, não houve registro de
uso de drogas durante a gravidez ou histórico de trauma. Não
foram detectadas doenças genéticas na família, nem consan-
guinidade entre os pais.

A maioria dos casos de ACC com defeitos pequenos, sem
exposição de estruturas mais profundas, pode ser tratada de
forma conservadora, uma vez que a epitelização espontânea
ocorre em semanas ou meses.7 No entanto, em casos como o
aqui relatado, em que o defeito é extenso ou há acometi-
mento ósseo com exposição meníngea, o tratamento cirúr-
gico precoce passa a ser a opção mais segura, devido ao alto
risco de complicações, como sangramento, infecções graves
(como meningite), desidratação, trauma direto ao SNC e
danos neurológicos.8,9Nesse contexto, o fechamento precoce
com retalhos locais representa uma estratégia eficaz, que
proporciona cobertura segura e reduz o tempo de internação
e o risco de infecção.

Dois casos de ACC com exposição meníngea foram rela-
tados na Colômbia; no entanto, ambos diferem significativa-
mente do caso aqui apresentado. O primeiro10 ocorreu em
um neonato com ACC de tipo IV na região dorsolombar,
associada a hidrocefalia e extensa perda de pele, osso e dura-
máter, com necessidade de derivação ventriculoperitoneal.

No segundo caso,11 havia um defeito craniano de 6�4 cm
com exposição óssea e meníngea, que foi tratado de forma
conservadora com curativos hidrocoloides, o que evitou a
intervenção cirúrgica. Em contrapartida, o caso aqui relatado
é, pelo que sabemos, o primeiro relatado na Colômbia de um
ACC com exposição óssea e dural tratado com sucesso com
retalhos de avanço local.

Essa abordagem oferece uma estratégia de cobertura local
com baixa morbidade, que preserva o tecido circundante e
minimiza a complexidade cirúrgica. É importante ressaltar que
evita a necessidade de retalhos livres microvasculares, que são
tecnicamente complexos, exigem muitos recursos e, com
frequência, não são ideais para a população neonatal, devido
à sua fragilidade fisiológica e à disponibilidade limitada de
sítios doadores. Além disso, a técnica permitiu o fechamento
eficaz do defeito no couro cabeludo e no crânio, o que evitou o
uso de próteses ou expansores de tecido, que estão associados a
maiores riscos e complicações em neonatos.12 Apesar da
gravidade do defeito, o paciente evoluiu favoravelmente, sem
complicações pós-operatórias maiores, o que reforça a viabili-
dade e a reprodutibilidade desta técnica em casos semelhantes
e em centros com equipamentos especializados. Este caso
também destaca a importância da abordagemmultidisciplinar.
O envolvimento coordenado das áreas de neonatologia, cirur-
gia plástica, neurocirurgia, genética, infectologia, oftalmologia
e neurologia pediátrica foi essencial para o diagnóstico com-
pleto, o tratamento oportuno e a prevenção de sequelas. O
acompanhamento no longo prazo é fundamental para a detec-
ção de complicações tardias, distúrbios do neurodesenvolvi-
mento ou manifestações de síndromes associadas.

Uma limitação importante deste estudo é o fato de se
tratar de um relato de caso único, o que restringe a genera-
lização dos nossos resultados. Embora bem-sucedido neste
caso específico, mais pesquisas com uma coorte maior de

Tabela 1 Classificação da aplasia cutânea congênita5 (ACC)

Categoria Área corpórea acometida Tipo de herança

Grupo 1: ACC do couro cabeludo sem
anomalias múltiplas

Couro cabeludo, geralmente no vértice Autossômica dominante
ou esporádica

Grupo 2: ACC do couro cabeludo com
anomalias dos membros

Linha média do couro cabeludo Autossômica dominante

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

Couro cabeludo; a área acometida pode ser
assimétrica

Esporádica

Grupo 4: ACC associada a malformações
embriológicas

Abdome, pele da região lombar, couro
cabeludo; qualquer localização

Depende da doença
subjacente

Grupo 5: ACC com feto papiráceo ou
infartos placentários associados

Múltiplas áreas simétricas, frequentemente
estreladas ou lineares, no couro cabeludo,
tórax, flancos, axilas e membros

Esporádica

Grupo 6: ACC associada à epidermólise
bolhosa: geralmente há bolhas localizadas,
mas não múltiplas anomalias congênitas

Membros Dependendo do tipo de
epidermólise bolhosa,
pode ser autossômica
dominante ou recessiva

Grupo 7: ACC localizada nos membros, sem
bolhas

Áreas pré-tibiais; dorso das mãos e dos pés;
superfícies extensoras dos punhos

Autossômica dominante
ou recessiva

Grupo 9: ACC associada a síndromes de
malformação

Couro cabeludo; qualquer localização Variável, dependendo da
síndrome específica
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pacientes seriam necessárias para validar a aplicabilidade e a
eficácia gerais dessa técnica cirúrgica.

Conclusão

Em conclusão, relatamos um caso raro de ACC grave com
exposição meníngea, com evolução clínica muito favorável
devido ao diagnóstico precoce e à abordagem cirúrgica opor-
tuna. O caso também destaca o valor da técnica de retalho
oposto como uma opção eficaz, segura, reprodutível e eficiente
em contextos pediátricos complexos. No entanto, o tratamento
deve ser individualizado com base na extensão da lesão e no
estado geral do neonato, e reafirma-se a importância da
intervenção precoce e do planejamento multidisciplinar.

Além disso, o acompanhamento adequado por todas as
especialidades é essencial para a detecção rápida de quais-
quer complicações, a continuidade do monitoramento do
desenvolvimento e a conclusão dos exames pendentes. Ade-
mais, o acompanhamento da cirurgia plástica é fundamental
para monitorar o desenvolvimento do retalho, assegurar a
cicatrização e prevenir complicações estéticas ou funcionais.
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