
Introducción
Bart, en 1966, fue el primero en describir esta triple aso-

ciación entre la ausencia localizada de piel (aplasia cutis), am-
pollas cutáneas (epidermólisis ampollosa), y distrofia unge-
al(1). A esta triple asociación se la definió como síndrome de Bart.
Hoy en día este témino parece estar en controversia al conside-
rarse que más que tres entidades diferentes asociadas, se trata-
ría de una epidermólisis ampollosa asociada a distrofia ungue-
al; considerando la aplasia cutis como una manifestación intra-
útero de dicha epidermólisis(2).

La aplasia cutis fue descrita por primera vez por Cordon en
1767(3), y consiste en la ausencia congénita de epidermis, der-
mis y a veces de tejido celular subcutáneo. Su frecuencia se
estima en un caso por cada 10.000 recién nacidos(4). El defecto
está presente al nacimiento y aunque, generalmente, ocurre en
cuero cabelludo, también puede verse afectada la cara, el tron-
co y los miembros(5).

Frieden en 1986, realizó una revisión clínica y propuso una
clasificación de aplasia cutis vigente en la actualidad(6).

La epidermólisis bullosa se caracteriza por la fragilidad de la
piel y la formación de ampollas(7). Al menos diecisiete tipos de es-
ta entidad han sido definidos por clínica, microscopía electrónica,
inmunofluorescencia o técnicas de anticuerpos monoclonales(8).

Presentamos el caso de un recién nacido con aplasia cutis
congénita, epidermólisis bullosa y distrofia ungueal, al tiempo
que comentamos los hallazgos de las exploraciones comple-
mentarias realizadas y el tratamiento administrado; así como su
evolución.

Caso clínico
Recién nacido, varón, fruto de la segunda gestación de una

madre sana de veinte años de edad sin antecedentes de interés,
salvo una gestación previa que finalizó en legrado por aborto di-
ferido. El embarazo fue de curso normal sin exposición a en-
fermedades exantemáticas, radiación o tóxicos. Parto a término
por vacuoextracción. El RN , de raza gitana no precisó ningu-
na medida extraordinaria de reanimación en la sala de partos. Su
Apgar fue 9-10.
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Figura 1. Ausencia de piel al nacimiento en ambas extremidades inferiores.
Lesión ampollosa en región glútea.

Figura 2. Ausencia de piel en un tercio distal de muslo izquierdo, región
pretibial izquierda, planta de pie izquierdo y 1º, 2º, 3º y 4º dedos de pie
izquierdo.



Al nacimiento se observa la ausencia de tejido cutáneo en
región pretibial de ambas piernas, tarso y metatarso; 1º, 2º y 4º
dedos de pie derecho; 1º, 2º, 3º y 4º dedos de pie izquierdo. Se
observa también distrofia ungueal y una lesión ampollosa en re-
gión glútea (Figs. 1, 2 y 3). Aparece una lesión en cuero cabe-
lludo producida por ventosa.

Se recoge muestra de exudado de la lesión cutánea para cul-
tivo, donde creció Staphylococcus aureus.

El hemograma, una bioquímica básica y las pruebas meta-
bólicas del paciente fueron normales. Se realiza una serie ósea
que fue normal en su totalidad. Ecografía transfontanelar don-
de no apareció ninguna alteración. La ecografía renal reveló unos
riñones de tamaño normal aunque con discreta ectasia pieloca-
licial izquierda. Con una cistografía se descartó reflujo vesi-
coureteral y malformaciones en la vía urinaria baja. La ecogra-
fía abdominal fue totalmente normal. El cariotipo del neonato
resultó ser: 46 XY.

Desde su nacimiento se iniciaron curas oclusivas con anti-
bioterapia tópica. Inicialmente se optó por antibióticos como:
nitrofurazona, neomicina, polimixina B, o bacitracina con un re-
sultado poco alentador. Sin embargo, desde el momento en que
las curas oclusivas se realizaron con mupirocina tópica (7º día
de vida), la mejoría fue muy evidente y la evolución muy fa-
vorable.

A los cuarenta y seis dias de vida, y cuando en las zonas don-
de inicialmente existía una ausencia de piel, aparecía piel atró-
fica e hipopigmentada, fue cuando por primera vez aparecieron
ampollas en área de piel afecta o perilesional ante estímulos me-
cánicos y que curaban con cierta rapidez (Fig. 4).

La evolución fue muy favorable aplicando exclusivamente
un tratamiento tópico, evitando los traumas locales y el contac-
to directo de las zonas afectas con tejidos que no fuesen de al-
godón.

A los cinco meses de vida todas las zonas que al nacimien-
to se presentaban desprovistas de piel, aparecían ahora, cubier-
tas por piel atrófica e hipopigmentada.

Discusión
La ausencia congénita de piel en asociación con epidermó-

lisis bullosa es rara(2). Bart, en 1966 fue el primero en describir
esta doble asociación sumada a la distrofia ungueal(1). La apla-
sia cutis congénita se caracteriza por la ausencia un un área de
piel al nacimiento. Frieden, en 1986(6), ha clasificado esta enti-
dad en nueve tipos según la presentación clínica, la herencia, y
las anomalías asociadas(9). Esta clasificación enfatiza la impor-
tancia de una buena historia obstétrica, para descubrir posibles
infecciones virales durante el embarazo o una completa historia
familiar, para descartar trastornos hereditarios, e incluso un cui-
dadoso examen físico del RN, para descubrir posibles anomalí-
as congénitas asociadas o la existencia de bridas amnióticas(7).
En el grupo 6 de la mencionada clasificación de Frieden nos en-
contramos una aplasia cutis vinculada con epidermólisis ampo-
llosa y, que muy frecuentemente se asocia a distrofia ungueal,
atresia pilórica o duodenal, anormalidades renales y deformi-
dades a nivel nasal y de pabellones auriculares.

En el caso que nos ocupa han sido realizados múltiples exá-
menes complementarios (ECO abdominal, transfontanelar, re-
nal, cistografía, serie ósea o cariotipo), con el fin de poder des-
cartar las anomalías anatómicas que más frecuentemente se aso-
cian a esta patología(6). Se han descrito casos asociados a una
traslocación entre los cromosomas 13 y 14.

No hay que olvidar que la patología a la que nos referimos
no es esporádica, sino hereditaria y que el paciente es de raza gi-
tana. El índice de aparición de epidermólisis ampollosa es más
frecuente en la raza gitana que en la población general(11). Esto
es fácil de explicar, dado el alto índice de endogamia y subse-
cuentemente de consanguinidad de este grupo poblacional.

Presentamos a un RN varón, de raza gitana, con la triple aso-
ciación: aplasia cutis, epidermólisis bullosa y distrofia ungueal,
que perfectamente podríamos clasificar como síndrome de Bart.
Sin embargo, existen detractores a este término. Hoy se tiende

Aplasia cutis congénita, epidermólisis ampollosa y distrofia ungueal  295VOL. 49 Nº 3, 1998

Figura 3. Distrofia ungueal más evidente en 2º y 3º dedo de la mano derecha. Figura 4. Tobillo derecho. Lesión ampollosa que aparece a los cuarenta y
seis días de vida tras estímulo mecánico, sobre un área desprovista de
piel al nacimiento.
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a no considerarse a la aplasia cutis y a la epidermólisis bullosa
como dos entidades diferentes, sino que se considera que la apla-
sia cutis no sería más que una manifestación intraútero de la epi-
dermólisis ampollar(10). Estamos, pues, ante un varón con apla-
sia cutis como manifestación inicial de una epidermólisis am-
pollosa a la que se asocia distrofia ungueal por lo que clasifi-
camos este caso como grupo 6 de Frieden.

No menos importante nos parece comentar la buena respuesta
clínica de las lesiones cutáneas a la mupirocina tópica.

Tras un año de seguimiento el paciente ha presentado una
evolución muy favorable lo que nos hace pensar en un pronós-
tico excelente.
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