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Cutis verticis gyrata (CVG) é uma doenca rara que se carac-
teriza por excesso de pele no couro cabeludo, produzindo dobras
espessas que levam a formacado de sulcos que se assemelham
aos giros do cortex cerebral. Foi, inicialmente, descrita na lite-
ratura por Robert, no ano de 1.843, tendo o nome cutis vertice
gyrata sido proposto por Unna em 1.907, sendo este aceito até
hoje!?. Apresenta uma prevaléncia estimada de um caso para
cada 100.000 homens e de 0.026 casos para cada 100.000
mulheres®. Pode tratar-se de uma manifestacgao isolada presente
ao nascimento ou fazer parte de outras sindromes.

A CVG é classificada em priméria (essencial e néo essencial)
e secundaria. A forma primaria essencial, nao esté associada
a alteracdo neuroldgica e oftalmolégica, ocorrendo somente
formacao de dobras no couro cabeludo, que mimetizam os giros
cerebrais. Aparece na puberdade e incide, preferencialmente,
em homens. A forma priméaria ndo essencial representa 0,5%
dos pacientes com retardo mental. Paralisia cerebral, epilepsia,
catarata e cegueira também podem estar presentes®+59,

As formas secundarias de CVG ocorrem, geralmente, em conse-
quéncia de processos inflamatérios ou neoplésicos que provocam
alteragbes na estrutura do couro cabeludo®¢. Uma das formas
mais raras de CVG secundaria é a forma nevdide, na qual os nevos
melanociticos intradérmicos sdo a causa da hipertrofia da pele. Esta
condigéo é conhecida como nevo intradérmico cerebriforme (NIC)
e foi, inicialmente, associada a CVG em 1.937 por Hammond e
Ransom’. Pacientes afetados com NIC apresentam inteligéncia
normal sem a presenca de outras doengas locais ou sistémicas.

O objetivo deste trabalho é relatar um caso raro de nevo
intradérmico cerebriforme, discutindo-se os aspectos clinicos e
histopatoldgicos.

Caso

Paciente feminina, 43 anos, branca, procurou o Instituto de
Dermatologia Professor Azulay por apresentar lesao no couro cabe-
ludo de grandes dimensdes. Relatou que ao nascer apresentava
pequena maéacula normocrémica no couro cabeludo, a qual se
desenvolveu gradualmente atingindo seu maior tamanho durante

a puberdade. Ao exame fisico observaram-se multiplas areas
de alopecia, com massa convoluta normocrémica encobrindo
as regides parietal direita, temporal direita e occipital direita,
pequenas areas de dermatite seborreica que produziam odor fétido
(figuras 1A e 1B). Exames neuroldgicos e oftalmolégicos foram
normais. A histéria familiar ndo apresentava particularidades.

Exame de raio X e tomografia computadorizada de cranio
nao evidenciaram comprometimento da calota craniana. Hemo-
grama, funcao renal, hepatica e tireoidiana estavam normais.
A bidpsia cutanea revelou nevo melanocitico intradérmico com
maturacao progressiva em direcdo a profundidade do tecido.
Ninhos e corddes de nevdcitos alcangavam a derme profunda e
trechos do subcutaneo, configurando, assim, o subtipo intradér-
mico cerebriforme (Figuras 2 e 3).

Figuras 1 A e 1 B - Massa convoluta normocrémica com areas de
alopecia

Discussio

A CVG é uma doenca rara que se caracteriza pelo crescimento
excessivo da pele do couro cabeludo com formagao de sulcos
que lembram os giros do cértex cerebral?. As diferentes formas
de CVG sao classificadas como descrito a seguir:282.
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Figura 2 - Ninhos e fasciculos de células névicas, observando-se
acentuada pigmentagdo melanica intracelular focal, com feixes
colagenos dérmicos entremeados. 25X

Figura 3 - Presenca de ninhos de nevdcitos irregularmente
pigmentados, dispostos na derme reticular. Os cortes sao tangenciais
mostrando ilhotas epidérmicas entremeadas a derme. 100x

1. Primaria
A. Essencial: forma extremamente rara na qual somente
observa-se 0 acometimento cutaneo.
B. N&do essencial: esta associada a deficiéncia mental,
esquizofrenia, epilepsia, paralisia cerebral, anormalidades
cranianas (especialmente microcefalia) e catarata.

2. Secundaria

A. Inflamatéria aguda ou cronica: dermatoses (eczema,

psorfase, impetigo, erisipela, foliculitequeloidianae pénfigos).

B. Proliferativa: nevos intradérmico cerebriforme, lipomatoso,

neurofibroma e dermatofibroma.

C. Miscelanea: acromegalia, paquidermoperiostose, acrome-
galia, sifilis, mixedema, cretinismo, leucemia, sindrome
de Ehlers-Danlos, acantose nigricante, tuberose esclerose,
amiloidose e diabete mellitus.

D. Trauma.

Assim o NIC é uma forma rara de CVG secundéria caracteri-
zada por lesdes bem delimitadas que atingem, principalmente,
a regiao parietal da calota craniana acometendo, preferencial-
mente, o sexo feminino’. Normalmente, as lesdes encontram-se
presentes ja ao nascimento como maculas normocrémicas ou
hipercromicas que aumentam de tamanho e tornam-se elevadas
ao longo dos anos. Gradualmente, as lesdes vao tomando
0 aspecto cerebriforme que levam a alopecia e, além disso,
podem ocorrer prurido, sangramento, infeccoes secundérias e
odor fétido devido a proliferagao bacteriana nas circunvolugdes®.
A repercussao estética e social do NIC torna-se extremamente
importante.

A localizacao das lesdes na regiao parietal, temporal e occi-
pital da paciente relatada, estd em concordancia com a maioria
dos relatos da literatural©. Além disso, as lesdes cerebriformes,
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embora raras, podem acometer outras regides, tendo sido
descritos casos de lesdes no pescogo e escroto, assim como a
presenca de melanoma maligno periférico associado ao nevo
melanocitico cerebriforme gigante!!'1213, Quanto ao tamanho,
0s NIC podem variarde 2 x 3 cm a 22.5 x 25 cm”14

O diagnostico do NIC é baseado nos achados clinicos e confir-
mado pela histopatolégia’. As caracteristicas do exame histopa-
tolégico sdo: disposicao intradérmica dos nevécitos com minimo
componente juncional, podendo acometer focos superficiais da
hipoderme; envolvimento de estruturas anexiais pelos nevécitos;
perda do arranjo tipico de ninhos em trechos; prevaléncias de
células névicas do tipo C com grandes éareas de diferenciagéo
neuroide; arranjo e distribuicéo irregulares do pigmento melanico
intracelular e agregado perivascular dos nevoécitos?s.

O diagnostico diferencial é feito com CVG primaria, as demais
formas de CVG secundarias e outras patologias tais como: o nevo
sebaceo cerebriforme e a aplasia cutis congénita’.

O tratamento consiste na excisédo cirlrgica adequada, com
eventual reconstrucao pléstica. Pequenas lesdes podem ser
removidas com exciséo e sutura simples. Caso a lesao seja maior,
deve ser realizada rotagéao de retalho ou cirurgias seriadas com
ou sem emprego de expansor ou outras técnicas, minimizando
as deformidades estéticas!®.

Devido a possibilidade do consideravel crescimento destas
lesbes na puberdade, a excisao e sutura precoce devem ser
avaliadas, evitando-se assim, uma cirurgia extensa posterior-
mente. Outro argumento favoravel a remocgao precoce do NIC é
a presenca do melanoma, embora seu surgimento seja raro'°.
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