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RESUMO

Introdugéo: A Aplasia Cutis Congénita € uma rara lesdo de pele, acometendo o
couro cabeludo em 85% dos casos e a calota craniana em 15% a 30% dos casos. A
lesdo é caracterizada pela auséncia focal de tecido cutdneo, com ou sem
envolvimento de estruturas subjacentes, como musculos, periésteo e dura-mater.
Pode se limitar a derme, epiderme e as vezes ao subcutaneo, medindo em torno de
0,5 a 3 cm de diametro. A maioria dos casos tem bom prognoéstico, exceto se as
lesGes forem extensas e profundas, devido ao risco de meningite, hemorragias e
tromboses. A incidéncia na literatura é de aproximadamente 0,5 a 1 para cada
10.000 nascimentos. Raramente tem incidéncia familiar. O local mais frequente de
lesdo € no trajeto do seio sagital superior, mas pode ocorrer também na regiao
parietal, retro-auricular, pescogo, tronco e membros superiores ou inferiores.
Objetivo: A proposta deste trabalho é fazer uma revisdo da literatura atual, a fim de
discutir diagnéstico, etiologia prognéstico e tratamento da Aplasia cutis congénita.
Método: Revisédo da literatura integrativa, qualitativa de artigos obtidos nos bancos
de dados PubMed, Google Scholar e Lilacs, utilizando os seguintes descritores:
“Aplasia cutis congenita”, “Recém-nascido “, “Tratamento”. Resultados: A aplasia
cutis congénita ocorre provavelmente devido a interrup¢cdo ou falha no
desenvolvimento das camadas da pele, incluindo epiderme, derme e gordura
subcutanea, e/ou pela destruicdo in utero da pele. O diagndstico é clinico e o
paciente pode apresentar ulceragdes ou erosbes da pele, que atingem os tecidos
muscular e 6sseo. Pode ter aspecto de uma cicatriz atréfica desde o nascimento. As
lesbes podem ser removidas através de excisdo, mas pode ser necessario a
reconstrucdo da pele, com enxerto 6sseo e retalhos musculares autélogos e
expansores de tecidos.As cranioplastias autélogas ou heterdlogas podem ser
também indicadas devido ao pouco crescimento dos ossos do cranio apés a
cicatrizagédo da pele. Lesdes superficiais e limitadas com frequéncia regridem, sendo
indicado tratamento conservador, através do cuidado local com curativos e boa
higienizagdo. Quando a leséo é extensa (mais de 6 cm de didametro) raramente
fecham-se completamente e podem ocorrer hemorragias e infeccao. Podem
também dar origem a cicatrizes hipertréficas, placas atréficas ou alopecia cicatricial.
Conclusdes: Aplasia cutis congénita € uma doenca rara, que pode atingir couro
cabeludo, mas também parte da calota craniana, o que aumenta a mortalidade
devido ao maior risco de complicagées como fistula liquérica, meningoencefalite e
sangramento. Devido a raridade da patologia e ao pequeno nimero de pacientes
nas séries publicadas na literatura, a padronizagdo do tratamento ainda é muito
inicial e serdo necessarios estudos sobre a etiologia da doenca e a avaliagdo dos
métodos de tratamento , descrevendo a evolu¢do de um maior nUmero de pacientes.
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