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Aplasia cutis congénita y feto
papiraceo en embarazo
gemelar monocorionico

Aplasia cutis congenita with
fetus papyraceus in a
monochorionic twin pregnancy

RESUMEN

Presentamos un caso clinico de aplasia cutis
congénita en un recién nacido de un embarazo
gemelar monocorioénico con feto papiriceo a las
14 semanas. Una revision de la bibliografia parece
soportar la hipotesis de que la existencia del feto
papiriceo pueda ser la causa de esta patologia en
el neonato, consecuencia del “sindrome de
embolizacion gemelar”.

PALABRAS CLAVE

Aplasia cutis congénita. Feto papiriceo. Embarazo
gemelar monocorioénico.

ABSTRACT

We report a case of aplasia cutis congenita in one

twin of a monochorionic twin pregnancy with fetus
papyraceus at 14 weeks. A review of the literature
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seems to support the hypothesis that the fetus
papyraceus could be the cause of this entity in the
neonate as a consequence of “twin embolization
syndrome”.
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INTRODUCCION

La aplasia cutis congénita (ACC) es una raro tras-
torno caracterizado por la ausencia de piel en un drea
localizada o extensa en el momento del nacimiento.
Puede aparecer como un defecto aislado o formar
parte de un grupo heterogéneo de defectos!. Este
trastorno se ha descrito también asociado con la pre-
sencia de un feto papiriceo tras la muerte intrauteri-
na de uno de los gemelos, tanto se trate de gestacio-

nes monocorionicas?> como dicigoticas®.
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Dependiendo de las semanas en las que se produ-
ce el fallecimiento del gemelo, las secuelas encontra-
das varian desde lesiones cutaneas circunscritas,
cuando la muerte se produce en la primera parte del
segundo trimestre, hasta cuadros multiorginicos,
cuando el fallecimiento se produce al final del segun-
do trimestre o principio del tercer trimestre?.

Presentamos el caso de una recién nacida que pre-
sentaba varias lesiones compatibles con ACC en un
embarazo gemelar con un feto papiraceo.

CASO CLINICO

Se presenta el caso clinico de una paciente primi-
gesta de 30 anos de edad, sin antecedentes persona-
les o familiares de interés. El varon presenta la enfer-
medad de Steinert. Por esta circunstancia, la pareja se
sometioé a un ciclo ICSI con diagnostico preimplanta-
cional, transfiriéndose 2 embriones no afectados de la
enfermedad.

La gestante acude a nuestra consulta en la semana
11 de gestacion confirmandose el diagnostico de em-
barazo gemelar monocorial biamnidtico. Ambos fetos
presentaban buena vitalidad y actividad cardiaca po-
sitiva.

En la semana 14 se diagnostica la muerte de uno
de los fetos, sin ninguna clinica asociada, prosiguien-
do el curso gestacional del otro feto dentro de la nor-
malidad (controles clinicos, analiticos, cardiotocogra-
ficos y ecograficos).

La medicacidon que la paciente tom6 durante el
embarazo fue: acido folico (desde antes de la gesta-
cion), progesterona vaginal (las primeras semanas),
hierro y un complejo polivitaminico.

En el control de la semana 37, el estudio hemodi-
namico reveld un aumento de la resistencia en la ar-
teria umbilical con presencia de flujo diastolico y un
flujo en la arteria cerebral media normal. Dado que la
cardiotocografia y el perfil biofisico fueron normales,
se dejo evolucionar la gestacion. El control en la se-
mana 38 fue normal y en la 39, al detectarse un oli-
goamnios leve, se decide terminar la gestacion. La in-
duccion se programa para el dia siguiente.

Esa misma noche, la paciente inicia espontinea-
mente el parto dando a luz por via vaginal una nifia
de 2.980 g, con un test de Apgar 9/10 y pH en cordon
umbilical de 7,26. Junto al alumbramiento se extrajo
el feto papiriceo. Tanto la dilatacion como el expul-
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Figura 2. Lesion en muslo izquierdo (1,5X 1,5 cm).

sivo cursaron dentro de la normalidad. El estudio his-
tologico de la placenta encontr6 zonas de infarto y de
necrosis isquémica vellositaria.

En la exploracion de la recién nacida se observa-
ron varias lesiones cutdneas ulceradas. Una en el
muslo derecho de 5 X 3 cm (fig. 1) y otra en el mus-
lo izquierdo de 1,5 X 1,5 c¢m (fig. 2). Ademas, presen-
taba otras lesiones en la region medial de ambas pier-
nas de 1,5 X 1,5 cm. El resto de la exploracion
neonatal fue normal.

Con el diagnostico de aplasia cutis congénita, se
dio de alta a la recién nacida con curas locales y pen-
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diente de la evolucion de las lesiones bajo control de
los servicios de pediatria, dermatologia y cirugia plas-
tica.

DISCUSION

La ACC es una enfermedad cutanea, caracterizada
por la ausencia de piel en una zona circunscrita o que
en ocasiones puede afectar a zonas mas amplias®. Su
aparicion es mis frecuente en el sexo femenino.

La presentacion cldsica esta tipicamente compues-
ta por la ausencia congénita de epidermis, dermis, te-
jido adiposo, musculo y, mas raramente, tejido 6seo
en un area circunscrita. La ACC se presenta en la ma-
yoria de las ocasiones como defecto aislado, aunque
a veces se asocia a un grupo heterogéneo de defec-
tost.

Entre las posibles causas de ACC se incluyen fac-
tores hereditarios, genéticos (sindrome de Goltz, mi-
crodeleccion Xp22), causas vasculares como episo-
dios isquémicos/trombéticos o involuciones de
hemangiomas intrauterinos, infecciones virales in-
trauterinas (virus herpes simple, virus varicela zoster)
o diferentes teratdbgenos (metimazol, misoprostol y
acido valproico), o lesiones causadas por adherencias
o bandas amni6ticas!3>7,

La ACC se localiza en la mayoria de las ocasiones
como lesion Gnica en el cuero cabelludo, presentan-
dose tan solo en el 10% de las ocasiones en otras lo-
calizaciones®. Los defectos que afectan a las extremi-
dades suelen ser simétricos y como regla general
afectan Gnicamente a las capas mas superficiales de la
piel.

Frieden’ clasifica la ACC en 9 categorias en fun-
cion del namero de lesiones, localizacion y existencia
de malformaciones asociadas. Dentro de esta clasifi-
cacion, el caso que presentamos pertenece al grupo
V, que incluye las ACC asociadas con feto papiriceo
o infarto placentario’. La reduccion fetal selectiva
practicada en gestaciones multifetales podria, en teo-
ria, aumentar la incidencia de este defecto®.

El feto papirdceo aparece como consecuencia de
la muerte de uno de los gemelos durante el segundo
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trimestre del embarazo y suele encontrarse durante el
parto. El feto vivo suele estar sano y presentar como
Unica secuela del proceso la ACC. La frecuencia de
aparicion de ACC asociada a un feto papiriceo es
desconocida, pero en cualquier caso es muy reduci-
da. Por las comunicaciones vasculares que suele ha-
ber en la placenta, cuando aparece, es mas frecuente
en gestaciones monocoridnicas??.

Probablemente, el proceso fisiopatologico involu-
crado en la aparicién de las lesiones de ACC asocia-
das al feto papiraceo sea el denominado sindrome de
embolizacién gemelar®3. Este sindrome seria el resul-
tado de la embolizacion de tromboplastina fetal y
placentaria o del resultado de la embolizacion directa
de fragmentos necrosados de placenta o del feto
muerto causando una coagulacion intravascular dise-
minada o incluso una endarteritis. El émbolo dana
principalmente los 6rganos con mayor vasculariza-
cion como el cerebro y los rifiones, aunque puede
afectar a cualquier sistema.

La severidad de la afeccion va a depender de di-
versos factores como la vascularizacion fetal o el es-
tadio madurativo de los sistemas de coagulacion y fi-
brinolisis en el momento de la muerte del feto?.

En edades gestacionales tempranas, la isquemia en
una zona circunscrita puede tener como resultado fe-
notipico la aplasia, atresia o hipoplasia de una estruc-
tura. A medida que avanza la edad gestacional, las le-
siones son probablemente debidas a maultiples
émbolos con coagulacion intravascular diseminada.
Asi, cuando el fallecimiento del gemelo se da en la al-
tima parte del segundo trimestre o en la primera par-
te del tercer trimestre, pueden aparecer cuadros mul-
tiorganicos?.

El prondstico de las lesiones cutaneas en la ACC es
bastante bueno. Si se encuentran asociadas otras mal-
formaciones el pronostico depende de la severidad
de éstas.

En definitiva, ante la presencia de un feto papira-
ceo en una gestacion gemelar monocorionica, debe-
mos tener en cuenta la posibilidad que el feto res-
tante presente como complicacién una ACC. En
cualquier caso, su frecuencia de aparicién es muy
baja.
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