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DeCS: anomalías congénitas, anomalías cutáneas. 
DeCS: congenital abnormalities, skin abnormalities. 
 
La aplasia cutánea congénita es un defecto raro, caracterizado por falta de la epidermis, la dermis, 
y a veces del tejido celular subcutáneo en una o más áreas circunscritas, principalmente, a la piel 
del cuero cabelludo, aunque otras zonas pueden estar afectadas.1,2 La causa es desconocida. Las 
lesiones se consideran no inflamatorias y suelen estar bien definidas, pueden ser circulares, ovales 
o estrelladas y su diámetro oscila entre 0,5 y 10 cm.  El tratamiento ha sido controversial.3 
 
Presentación del paciente 
 
Paciente de siete años de edad, masculino, con antecedentes de haber presentado desde el 
nacimiento lesiones a nivel del cuero cabelludo; a la exploración clínica, se observó lesión atrófica, 
irregular, bien definida, de aproximadamente 10 cm, de forma ovalada, cubierta de una membrana 
fina, que ocupaba la región  frontoparietal (Figura). No se recogieron antecedentes familiares de 
anomalías congénitas ni de exposición a traumas. Los exámenes posteriores no revelaron otras 
malformaciones asociadas; en el cuero cabelludo, se destacaba la presencia de una alopecia 
cicatrizal.
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Figura. Aplasia cutánea congénita. 

 
Comentario 
 
En la ausencia congénita de la piel, el aspecto de la lesión varía según el momento en que se 
produce durante el desarrollo intrauterino.  Las que se forman en etapas precoces de la gestación 
pueden cicatrizar antes del parto y aparecen como cicatrices atróficas y fibróticas, con alopecia 
asociada, mientras que los defectos más recientes se manifiestan como una úlcera. La mayoría 
aparece en vértice, inmediatamente lateral a la línea media, pero también se pueden encontrar en 
la cara, el tronco y las extremidades, localizaciones en las que, a menudo, son simétricas. La 
profundidad de la úlcera es variable. Es posible que solo estén afectadas la epidermis y la dermis 
superficial, lo que produce una cicatriz o alopecia mínima, o el defecto se puede extender a la 
dermis profunda, el tejido celular subcutáneo y, de forma excepcional, al periostio, el cráneo y la 
duramadre.4 
El diagnóstico se realiza a partir de los hallazgos físicos que indican una interrupción intrauterina 
del desarrollo de la piel. Las lesiones se pueden confundir con traumatismos en el cuero cabelludo, 
ocasionados  por electrodos o traumatismos obstétricos. 
Aunque la mayor parte de los individuos con aplasia cutánea congénita carecen de otras 
alteraciones, esas lesiones se pueden asociar a otras anomalías físicas aisladas o a otros 
síndromes malformativos.5 Entre las complicaciones importantes, figuran la hemorragia, la infección 
secundaria local y la meningitis. 
La atención a esta afección es variable: si el defecto es pequeño, suele recuperarse sin problemas, 
con una epitelización gradual y la formación de una cicatriz alopécica atrófica, en un período de 
varias semanas. Los defectos extensos pueden requerir tratamiento quirúrgico,6 que consiste en el 
cierre primario, si es posible con colgajo de rotación, para rellenar el defecto o el uso de 
expansores de tejido. 
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