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Introduccion

La aplasia cutis congénita (ACC) es una condicion poco frecuente que se caracteriza por la ausencia parcial o completa de las capas de la
piel. Afecta predominantemente el cuero cabelludo, sin embargo, se ha reportado en otras localizaciones como tronco y extremidades. La
etiologia exacta es desconocida, pero se cree que alteraciones placentarias y la exposicion a sustancias teratogénicas juegan un rol
importante en su desarrollo. La ACC se ha asociado a trastornos genéticos como el sindrome de Adams-Oliver, caracterizado por la
combinacion de ACC y defectos en el desarrollo de la porcion distal de las extremidades. Reportamos el caso de un paciente con sindrome de
Adams-Oliver quien desarrollé un carcinoma triquilemal sobre la cicatriz de la ACC.

Materiales y metodos

Reporte de un paciente del Hospital San Vicente Fundacion de Medellin. Asentimiento del paciente y consentimiento de los padres. Paciente
masculino de 17 anos, estudiante, sin déficit cognitivo, con antecedente de sindrome de Adams-Oliver quien consulté por cuadro clinico de 6
meses de evolucion de aparicion de lesion tumoral de crecimiento rapido que se presento sobre cicatriz secundaria a aplasia cutis en region
parietal (figura1).

Figura 1

Ay B: Tumor exofitico,
lobulado, friable,
ulcerado de 7 x 10 cm
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derecha. Deformidad
osea del craneo
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porcion distal de las
extremidades

Resultados

Examenes: biopsia de piel que reportd neoplasia maligna compatible con carcinoma triquilemal (figura 2). TAC de cuello y toracoabdominal
contrastadas en limites normales. RMN de craneo contrastada evidencio compromiso intraaxial parietal e invasion meningea (figura 3).
Procedimientos: debido al compromiso del seno sagital y el alto riesgo de complicacion hemorragica con dano del parénquima cerebral, se
realizo reseccion parcial del tumor y posterior reconstruccion con plastia dural mas colgajo del dorsal ancho. Por la complejidad de la lesion, el
tratamiento quirurgico fue interdisciplinario con cirugia plastica oncoldgica y neurocirugia (figura 4).

Complicaciones: necrosis del 50% del colgajo siendo necesarias multiples intervenciones como colgajo frontotemporal + colgajo
antebraquial radial anterogrado a distancia y colgajos de piel de espesor parcial.

Evolucidn: sin secuelas neurologicas. Luego del cierre del defecto quirurgico, se remitio para radioterapia y control ambulatorio.
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Figura 3
A. Sabanas de células neoplasicas invadiento la dérmis, se A y B: Realce de la lesion, infiltracion y destruccion del
observan focos de queratinizacion triquilemal (fecha),(4x, H&E). calvario con extension a las paquimeninges. No se observa
B. Células neoplasicas claras, pleomorficas y mitosis atipicas compromiso del parenquima cerebral. (RMN contrastata,
(40x, H&E). ventana T1 ,cortes sagitales y coronales).

Discusion y conclusiones

El carcinoma triquilemal se origina de las células de la vaina radicular externa del foliculo piloso. Predomina entre la séptima y novena década
de la vida y en zonas fotoexpuestas. Su presentacion clinica es variable, con papulas, placas, nodulos o tumores. A pesar que su evolucion
clinica es indolente y se considera una neoplasia maligna de bajo grado, puede ser localmente invasivo (1). El tratamiento se basa en la
reseccion quirurgica con margenes de al menos 1 cm y también se ha descrito la cirugia micrografica de Mohs. Para aquellos pacientes en
guienes no es posible lograr margenes negativos, se recomiendan la quimioterapia o la radioterapia. En el caso de nuestro paciente, ante la
reseccion parcial, se ordeno radioterapia y es necesario el seguimiento estrecho dado la posibilidad de recidiva e infiltracion local y a distancia
(2). El desarrollo de neoplasias malignas cutaneas sobre cicatrices de aplasia cutis es extremadamente raro, en nuestra revision de la
literatura solo encontramos un reporte de carcinoma basocelular (3). Las alteraciones en la cicatrizacion, la luz ultravioleta y posiblemente los
eventos geneticos relacionados con el sindrome de Adams-Oliver, podrian tener un papel importante en la mutagénesis y la formacion de
neoplasias en estos pacientes.

En conclusion, presentamos un caso de carcinoma triquilemal asociado a sindrome de Adams-Oliver. En la literatura revisada, es el primer
reporte. Resaltamos |la importancia del seguimiento de los pacientes por el riesgo de desarrollo de diferentes tipos de neoplasias malignas. Se
recomienda que, ante cambios en el tejido cicatricial, se realice biopsia de piel para un diagnostico y tratamiento oportunos.

Figura 4

A.Defecto de cobertura de 16 x 14
cm en region parietal.

B. Diseno del colgajo
fasciocutaneo perforante
anterolateral del muslo derecho.

C. Fijacion del colgajo.
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