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RESUMO

Aplasia cutis congénita (ACC) é uma doenca rara que acomete de 0,5-1 a
cada 10.000 nascidos, geralmente o primogénito, com incidéncia maior
em meninas (7:5). Trata-se de uma formacao incompleta do tecido
cutaneo, frequentemente do couro cabeludo, mas também acomete
regiao retroauricular, pescoco, tronco e membros superiores e inferiores.
Devido a raridade e a variedade de apresentacdes clinicas, é uma
condicdo de dificil diagnéstico, com tratamento pouco discutido e nao
padronizado. Objetiva-se compreender a ACC, suas repercussdes e opgoes
de tratamento, mediante a revisao bibliografica de artigos cientificos
sobre a patologia. A ACC, cuja manifestacdo geralmente é isolada,
acredita-se ser resultado de um conjunto de fatores que levam a
interrupcao ou falha no desenvolvimento das camadas da pele intra-Utero.
Ha acometimento de membros inferiores em 25% dos casos; de tronco e
flancos em 12%, e do couro cabeludo em 60%. Sendo pacientes graves
agueles com comprometimento de peridésteo e dura-mater, apresentando
mortalidade de 20-50% maior se auséncia de dura-mater, isso associa-se
a profundidade e tamanho da lesdo, devido ao aumento da probabilidade
de infeccbes, hemorragias ou trombose do seio sagital. O diagnéstico da
ACC é clinico e em 60-75% dos pacientes ocorre lesdo Unica: Ulceras ou
erosdes da pele, nao inflamatérias, bem delimitadas, com extensao entre
0,5-10 cm ou mais, sendo raras as lesdes extensas. Os defeitos da pele
formados no inicio da gestacao podem curar-se antes do parto e aparecer
como cicatriz atréfica, membranosa ou apergaminhada, associada a
alopécia; j& os defeitos imaturos se apresentam como Ulceras.
Histologicamente as lesdes superficiais mostram auséncia de epiderme,
de seus anexos e atrofia da derme, lesbes mais profundas apresentam
tecido de granulacao e cicatricial em fases evolutivas diferentes. Lesdes
da linha média trazem risco maior, pois a medida que secam, a tensao
sobre a meninge pode resultar em ruptura do seio sagital e subsequente
hemorragia com risco de vida. O tratamento é controverso, pois nao ha
uma padronizacdo por escassez de casos. Na pratica, em lesées pequenas
sem defeitos subjacentes, cuja evolucao é mais favoravel, recomenda-se
tratamento conservador, com curativos locais de Sulfadiazina de prata,
aplicados 2-3 vezes por dia e boa higienizacao. J& para lesdes extensas, é
possivel tratamento conservador ou opcdes cirdrgicas, que incluem
enxertos de pele com retalhos locais ou livres. Nos casos de defeitos com
espessura total, principalmente as que envolvem a dura mater, o
tratamento geralmente é cirdrgico. As dificuldades no tratamento
cirdrgico sao principalmente a escassez de tecido cutaneo integro e ma
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adaptacdo dos retalhos cutaneos. Os potenciais problemas pds-cirdrgicos
incluem hemorragia do seio sagital apds desbridamento da cicatriz,
necrose do retalho e perda do enxerto, j3 as cicatrizes hipertréficas,
alopécia cicatricial e placas atréficas podem existir apds cicatrizacdo
completa das lesdes. Devido a raridade e ao pequeno nimero de casos
publicados, conclui-se que ainda é necesséario maiores estudos tanto sobre
a etiologia da doenca quanto para a padronizacao do tratamento que
segue incipiente até o momento, a fim de garantir uma maior qualidade
de vida a esses pacientes.
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