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INTRODUCCIÓN

La aplasia cutis congénita (ACC) es una rara alteración 
(3/10.000 RN) caracterizada por la ausencia congénita de 
epidermis, dermis y, en ocasiones, de los tejidos subyacentes 
En el 80-90% de los casos se presenta como una lesión oval 
o circular, sin pelo, bien delimitada, de 1-2 cm, en el vértex. 
Se presenta de forma aislada o asociada a otras malforma-
ciones congénitas o síndromes genéticos. No hay una teoría 
etiopatogénica clara (distintas teorías: presencia de bandas 
y adherencias amnióticas, mecanismo vascular, teratóge-
nos, defecto del cierre del tubo neural, infecciones intraúte-
ro…). Cuando afecta exclusivamente al cuero cabelludo exis-
te hasta un 40% de antecedentes familiares (AF), sugiriendo 
patrón de herencia autosómico dominante con expresión 
variable. El diagnóstico es clínico y precisa realizar una deta-
llada anamnesis, haciendo hincapié en la historia obstétrica 
(HO) y AF, y una minuciosa exploración física (EF), dejando la 
realización de pruebas complementarias para casos más se-
veros. El tratamiento va desde conservador hasta interven-
ción quirúrgica, en función de la profundidad y extensión de 
las lesiones, y es controvertido, ya que no hay gran experien-
cia con los resultados.

RESUMEN DEL CASO 1

Lactante ingresada al nacimiento por neumotórax. Se colo-
caron electrodos en cuero cabelludo para monitorización 
electroencefalográfica. En primera revisión rutinaria de sa-
lud se objetiva placa atrófica blanquecina redondeada de <1 
cm en región parieto-temporal derecha, sin folículos pilosos 
(Fig. 1).

A los 2 meses de vida es valorada en Dermatología, a la tri-
coscopia parece apreciarse leve signo del collarín. Realizan 
ecografía de la lesión cutánea y cerebral sin hallazgos, se 
plantean como diagnósticos ACC y alopecias cicatriciales 
primarias (ACP). A los 6 meses, presenta repoblación de folí-
culos pilosos, por lo que es dada de alta.

RESUMEN DEL CASO 2

Neonato de 7 días de vida con placa atrófica blanquecina 
redondeada de 1 cm de diámetro en vértex, algo deprimida, 
de consistencia blanda y coloración rosácea, sin folículos pi-
losos. Valorada en Dermatología con ecografía de la lesión y 
cerebral normal, dada de alta con el diagnóstico de posible 
ACC (Figs. 2, 3 y 4).

Figura 1. Placa atrófica blanquecina redondeada de 
<1 cm en región parieto-temporal derecha, sin 
folículos pilosos 
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CONCLUSIONES

Ante defectos cutáneos con ausencia de folículos pilosos en 
el cuero cabelludo de un RN, debemos plantearnos como 
principal diagnóstico una alopecia localizada congénita, ci-
catricial o no (ACC, ACP y alopecia triangular temporal entre 
otros). Por ello, debemos prestar especial atención a la HO y 
los AF y tener en cuenta que la ACC es una característica 
común de un grupo muy heterogéneo de alteraciones mu-
cho más severas que la meramente cutánea.
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Figura 2. Aplasia cutis congénita 

Figura 3. Aplasia cutis congénita 

Figura 4. Aplasia cutis congénita 


