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Resumo: Aplasia cutis congénita (ACC) € uma doenca rara, caracterizada pela auséncia de formagéo
completa da pele. A incidéncia relatada é de 0,5 a 1 para cada 10.000 nascimentos e sua
apresentacdo com lesdes associadas € ainda mais rara. Paciente feminina, nascida de parto
vaginal, pré-termo, com 35 semanas e 2 dias de idade gestacional, Apgar 7/8, com 2095 g, 41 cm
de comprimento e 31 cm de perimetro cefdlico. Apresentava lesdo ulcerada profunda com cerca
de 5 cm, caracteristica de ACC, em regido cervical direita, assm como paralisia facial periférica,
lagoftalmo e paralisia diafragmaética ipsilaterais a lesdo cutdnea. Recebeu tratamento com
vancomicina e amicacina por 10 dias devido a gravidade da lesdo, bem como foram realizados
curativos precocemente, com medicacdes alternadas, com trocas a cada 48 ou 72 horas e
escarificagdo de &rea de necrose. Evoluiu com melhora clinica, formando tecido de granulacéo e
diminuicdo da lesdo. Ao exame oftalmoldgico, inobstante o lagoftalmo, possuia reflexo de Bell
eficaz e ndo havia sinais de ceratite. Recebeu indicagdo de colirio lubrificante e gel oftalmico
para protecdo de olho seco evaporativo. Tomografia de térax evidenciou elevacdo / lobulacdo da
parede posterior da hemiclpula diafragmética direita, determinando atelectasia parcial
compressiva do parénquima pulmonar. Foi submetida a procedimento cirdrgico de plicatura
diafragmética com 1 més e 28 dias de vida. O diagnostico da ACC é clinico e a sua apresentacao
pode ser diversa. Na maioria dos casos, localiza-se no couro cabeludo e ndo esta atrelada a
sindromes ou outras anormalidades subjacentes, mas deve servir de derta em relagdo a
possibilidade da coexisténcia de lesbes tanto no tecido nervoso como em outros 6rgaos. O
tratamento e o progndstico dependem de fatores como tamanho, localizagdo e malformactes
associadas, sendo o risco de meningite, trombose venosa e sangramento do seio sagital
aumentados quanto maior a profundidade das estruturas acometidas, o que justifica a mortalidade
em torno de 20%. A ACC é uma condicdo bastante rara, de tal forma que ndo foi encontrada na
literatura médica associacdo clara com as manifestacdes do presente caso, quais sgjam as
paraisias periféricas ipsilaterais (facia e diafragmatica). Devido a raridade da ACC e a escassez
de estudos relacionados na literatura, a conducéo de uma apresentacdo clinica associada a outros
acometimentos torna-se um desafio, visto que ainda nd ha elucidagdo completa da
fisiopatologia, recomendacdo quanto a investigacéo de outros 6rgaos e nem padronizacdo quanto
ao tratamento das lesdes, evidenciando a necessidade de novos estudos.

http://anais.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/41-congresso-brasil eiro-de-pedi atria/2212-apl asi a-cutis-congenita-associ ada-a-paraisia-facia . pdf



