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RELATO DE CASO

Cutis verticis gyrata primaria essencial
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Resumo

Objetivo: relatar um caso raro de uma crianga portadora
forma priméria essencial d&utis verticis gyrata

Descrigdo:menino de 9 anos, apresenta importante hipertrof]
da pele do couro cabeludo, com dobras que se assemelham aos
cerebrais. N&o apresenta retardo mental, nem altera¢ées oftalm
gicas e nao ha relatos semelhantes na familia.

Comentérios: o diagndstico d€utis verticis gyratgrimaria
essencial foi estabelecido pela presenca de redundancia da pel
couro cabeludo e auséncia de alterag8es neuroldgicas e oftalmol
cas, tendo-se feitodiagnéstico diferencial com as formas secunda
rias que incluem: nevo intradérmico cerebriforme, paquidermope|
ostose, acromegalia e doencas inflamatérias do couro cabely

L

Abstract

Objective: to report a rare case of a child with essential primary
Cutis verticis gyrata
a Report: nine-year-old boy with extensive hypertrophy of scalp
piroskin, with a cerebriform appearance. No underlying neurologic and
pl6-ophthalmologic disorders were found, and no other cases were
described in his family.

Comments:the diagnosis of primar@utis verticis gyratavas
e deestablished by thickening of the scalp and absence of neurologic and
Ogi- ophthalmologic abnormalitieBifferential diagnosis comprises sec-
ondary conditions such as: cerebriform intradermal nevus,
i- pachydermoperiostosis, acromegaly, and inflammatory diseases of
do. the scalp. This is the first report of a child with this fornCaftis

Trata-se do Unico relato na literatura de uma crianga com esta foima verticis gyrata.

deCutis verticis gyrata
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dermatopatias, dermatose do couro cabeludo.

Introducgéo

A Cutis verticis gyrataCVG) é uma doenca que se

diseases, scalp dermatoses.

A CVG pode ser classificada em duas fornpaisnaria

caracteriza por crescimento excessivo da pele do couro (essencial e ndo-essenciapeundari4. A forma primaria

cabeludo, levando a formag&o de sulcos que se assemel
aos giros do cortex cereb¥al Foi originalmente relatada
na literatura, em 1837, por Alibert; porém Robert que
reconhecido como o primeiro a descrevé-la, em4.&8
1907, Unna utilizou o term@utis verticis gyrataaceito até
hoje.
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ham&o-essencial responde por 0,5% dos pacientes com retardo
mental; paralisia cerebral, epilepsia, catarata e cegueira
podem estar presentes J4 a forma priméaria essencial ndo
esté associada com alteracdo neurolégica e oftalmoldgica,
ocorre somente formacédo de dobras no couro cabeludo, que
mimetizam os giros cerebrais; aparece na puberdade e
ocorre exclusivamente em homens; o tipo de heranca é
incertd 45 As formas secundarias de CVG s&o representa-
das mais freqlientemente por paquidermoperiostose, acro-
megalia e nevo cerebriforme intradérntico

é

Em criancgas, os casos de CVG, independentemente da
sua etiologia, sdo muito raros, e 0s poucos relatos devem-
se & forma priméria ndo-essen@ialassociagédo com sin-
dromes genéticdd e casos familiaré8 (Tabela 1).
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Tabela 1 - Etiologia daCutis verticis gyrat@m criancas

Etiologia da CVG Comentarios do caso Referéncia
bibliografica
Sindrome de Neonato com CVG por fusdo prematura das suturas
Beare-Stevenson do créanio, causando ampla deformidade da calota craniana.
Associada com outras malformag8es como: sindactilia, 8

anquilose e sinostose das maos, pés e coluna e graus
variaveis de retardo mental.

Nevo intradérmico Neonato com sindrome de Noonan, envolvimento de
multiplos 6rgaos, quilotérax e CVG por nevo intradérmico. 9
Este é o Unico caso da associacdo de CVG e sindrome de Noonan.

Forma primaria Neonato com CVG, déficit neurologico e outras 6
nédo-essencial malformag8es congénitas menores; biépsia de pele normal;

aos 7 meses persistia com hipotonia e significativo atraso

de desenvolvimento. Este é o Unico relato de um neonato

com esta forma de CVG.

Relato de dois irmaos com CVG, microcefalia, retinite 7
pigmentosa, catarata, surdez neurossensorial e retardo mental.

Forma familiar Forma familiar de CVG, na qual mée e filho possuiam
uma Unica e extensa dobra de pele no couro cabeludo, 10
sem outra doenca associada. Este é o Unico relato
de um caso familiar de CVG.

Existem somente dois relatos de CVG priméria essenci- pais ndo-consangiineos. A mée nega a presenca de lesées
al descritos na literatura mundial. Estes dois pacientes erampigmentadas na pele do couro cabeludo, ao nascimento.
adultos, do sexo masculino, sem doenca neuroldgica ou N&o h& noticia de casos semelhantes na familia. Atualmente
oftalmoldgica subjacente, nos quais foram excluidas pos- cursa a 32 série, tendo repetido umavez a 12 série; caminhou
siveis causas de CVG secund&fih Na literatura médica com 1 ano e meio e falou com 2 anos. Ao exame fisico,
mundial, ndo existe nenhum relato de uma criangca com auséncia de sinais de acromegalia; exame neuroldgico e
CVG priméria essencial. avaliagdo oftalmoldgica normais; inteligéncia inferida como

Os autores relatam uoaso raro de um menino com  Média alta.

CVG priméria essencial. S&do abordados aspectos do diag-
nosticoe da terapéutica.

Exames complementares

— Exames laboratoriaishemograma, TGO, TGP, fosfa-
Descricdo do caso tase alcalina, creatinina, uréia, calcig livre e TSH:

Menino de 9 anos, mulato, procedente de Santa Catari- dentro dos limites da normalidade. VDRL n&o-reagen-
na, vem a consulta por apresentar lesdo no couro cabeludo, te.
na forma de giros cerebrais, medindo 27 cmz2, ocupando as— Eletroencefalogramaescassos potenciais agudos na
regibes parietal e occipital bilateralmente, mais acentuada  regido parietal esquerda; tracado adequadamente orga-
a esquerda, bocelada, mole a palpacéo e com crescimento nizado para a faixa etaria.
de cabelos (Figuras 1 e 2). Ha 3 anos, iniciou comumalesdo- Tomografia computadorizada de crandonteddo cra-
de 5 cm? na regido occipital, que evoluiu com aumento  niano normal, massa extracraniana por tumefagéo de
gradativo das dobras. E o terceiro filho de uma prole de 3,  tecidos moles em regides parietal e occipital.
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Figura 1 - Cutis verticis gyratdCVG): lesao na pele do couro
cabeludo semelhante aos giros do cértex cerebral

Discusséo Na literatura médica internacional, ha apenas dois rela-

O quadro de CVG é caracterizado por crescimento tosde CVG primaria essencial; o primeiro caso foi descrito

excessivo da pele do couro cabeludo, com formacdo de POr Ga~rdef‘| em um paciente de 26 anos, que notou a

sulcos na direc3o antero-posterior, que lembram os giros do formacéo de pequenas dobras no couro cabeludo e, apo6s 4
cortex cerebrat3. A CVG primaria é dividida em duas ~ anos de evolucdo, apresentou-se com uma grande leséo de
formas: CVG em regides parietais; tinha uma sensacéo de pressao

N&o-essencialcaracteriza-se por dobras no couro ca- na gabega, Ie,v.e pr_urifit_) e adelgacamento dos cabelos; ndo
beludo, semelhantes as circunvolugdes cerebrais asso-12via na familia historia de doenca semelhante e nem de
ciadas a manifestagdes neurolégicas; o QI é raramenteCaSamentos consangiiineos; 0 exame clinicondo apresenta-
superior a 35, podem estar presentes microcefalia, ence-'2 OUlras alteracoes; os exames laboratoriais de investiga-
falopatia estatica e convulsGes; também se verificam $4C Para patologias endocrinas eram normais. O segundo

anormalidades oculares (catarata, estrabismo e ceguei-1°! relatado por Cribier em um rapaz de 19 anos, que
ra)l-3.512,13 notou moderado engrossamento do couro cabeludo aos 15

. e progressivamente desenvolveu dobras nas regides occipi-
Essencialtrata-se de uma forma extremamente rara de prog . . 9 P
tal e parietal; o cabelo tinha aspecto normal; o exame

espessamento da pele do couro cabeludo, que assume %eurolé ico completo ndo mostrava alteracdes, e o paciente
forma dos giros cerebrais; ha predominio em homens e 9 b Goes,eop

~ 2 - . . tinha inteligéncia normal; o raio-X e a TC de créanio nao
nao se verifica associagcdo com doencas neurologicas e 9 . . .
mostraram envolvimento do 0sso; o paciente foi tratado

tampouco alteracdes oftalmoldgigdst?13 Na maio- - ~

ria dos casos, tem inicio durante ou logo depois da com cirurgia de redugao do couro cabeludo.
puberdade, sendo que em 90% dos pacientes, ela se No paciente em questéo, as dobras de pele no couro
desenvolve ap6s os 30 ahd$:13 A histopatologia cabeludo iniciaram aos 6 anos e foram aumentando grada-
mostra hiperplasia sebacea e ndo ha evidéncia de au-tivamente de tamanho, durante 3 anos, até assumirem a
mento no colagero?, ndo ocorre transformacdo malig-  extens&o atual, ao contrario do que ocorre nos casos de
na da pele, nem do parénquima cerégral CVG primaria, onde as lesdes iniciam-se na adolescéncia
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ou no inicio da vida adultaO exame clinico e os exames Apos exaustiva revisdo da literatura médica, ndo encon-
complementares confirmaram a auséncia de doenga neuroiramos nenhum caso de CVG primaria essencial em crian-
l6gica, oftalmologica e envolvimento 6sseo, assim como cas. Existem poucos casos relatados de CVG em criangas,
permitiram que excluissemos causas secundarias de CVG0s mais representativos sdo os seguintes: CVG na sindrome
como paquidermoperiostose e acromegalia (TC de cranio de Noonafi na craniossinostose de Beare-Stevefjson
normal), tireoideopatias (T4 e TSH normais) e sifilis (VDRL  forma familiar de CV&° e devido & forma primaria néo-
n&do-reagente). A biépsia de pele ndo foi realizada por essenci&’ (Tabela 1).

impedimento da familia do paciente, que julgou ser esse O diagnoéstico diferencial de CVG priméaria essencial

rocedimento uma agresséo fisica ao seu filho. A equipe ~ . ) .
pr . ma agress o ~ quip compreende aformando-essencial, paquidermoperiostose,
nao considerou indispensavel a bidpsia dalesdo para que se

fizesse o diagndstico de CVG primaria essencial, uma vez acromegalia, nevo intradérmico cerebriforme e outras cau-
R L —“ sas menos frequentes de C\'G

gue a histéria clinica e os exames laboratoriais nos auxili-

aram a excluir outras potenciais causas de CVG, entre elas— CVG primaria ndo-essencigiode estar associada com

0 nevo cerebriforme intradérmico, que costuma estar pre-  retardo mental e esquizofrenia croffed2 Schepi?

sente ja ao nascimento, ou se desenvolve precocemente na Vverificou a prevaléncia de CVG em 494 pacientes de

vida, predomina no sexo feminino, ocorre perda progressi-  uma instituicao psiquiatrica; 22 pacientes (21 homens)
va dos cabelos, e o crescimento da lesdo ocorre na adoles-  tinham CVG primaria. Em outro estddpfoi pesquisa-
céncid?s. da a presenca de CVG em 83 pacientes psiquiatricos

Figura 2 - Lesdo de CVG ocupando grande extenséo do couro
cabeludo, mais acentuadamente em regides parietal
e occipital esquerda
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hospitalizados; 3 homens tinham CVG. Possivelmente metida pela CVG, sua mée era bastante rigorosa com a
esta alta prevaléncia em homens com doencas psiquia-limpeza do local, e o cabelo era raspado com freqiéncia
tricas possa ser explicada por fatores étnicos ou, entdo,para impedir o0 acumulo de residuos.

pelo costume de raspar o cabelo destes doentes, facili-

- .. ati $ ham nca Vi 3
tando o dlagnosn(?o O aspecto estético € o que chama a atenc¢éo devido a

extensa area que ocupa. Diferentes técnicas de reducao dos
— Paquidermoperiostosmanifesta-se por baqueteamento defeitos do couro cabeludo estdo a disposi¢do do cirurgido
digital, formacé&o 6ssea periostal, espessamento da peleplastico para o tratamento da CVG: ressecc¢éo total da lesao
da face, com acentuagéo dos sulcos, lesdes de hiperpla€ enxertia; colocagédo de expansor de pele na area sadia e
sia sebacea, CVG e hiperhidrose palmoplaritaf enxertia; ressecgdo parcial da parte mais abundante da
forma primaria é transmitida de heranca autossémica lesdd12 A expanséo tecidual tem possibilitado corre¢des
dominante; as alteragdes na pele e nos 0ssos progridende boa qualidade, em zonas onde as técnicas convencionais
de maneira severa por 5 a 10 anos e, apos, permanecende retalhos e enxertos oferecem dificuldades; salienta-se
sem mudancgas por toda a vida; varios pacientes tém como sua principal vantagem o menor nimero de procedi-
retardo mental2 J& a forma secundéaria ocorre em mentos cirlirgicos necessarios; as desvantagens séo refe-
homens entre 30 e 70 anos; as alteracdes 6sseas sdo benentes a desfiguracéo estética produzida pelo expg&nsor
caracteristicas, desenvolvem-se rapidamente e podemNos casos em que o envolvimento do couro cabeludo é
ser bastante dolorosas; usualmente € provocada pormuito extenso, podem ser feitas resseccdes parciais das
doenca pulmonar severa como carcinoma bronduico lesdes mais proeminenfesQuando se deseja ressecar
totalmente amplas lesdes, poderdo ser escolhidos retalhos
miocutaneos ou retalhos livres; o musdatssimus dorsi
€ considerado atualmente o de escolha para o tratamento de
areas extens&s Entretanto a equipe de cirurgia plastica
entendeu que seria inatil tentar algum procedimento cirdr-
gico, visto que a resseccao total da lesdo implicaria em
alopécia definitiva e a expansédo da pele na area sadia seria
insuficiente para cobrir toda a &rea doente. Portanto néo foi
— Nevo intradérmico cerebriformesualmente presente  realizado nenhum procedimento cirlrgico, e o paciente
ao nascimento ou muito precocemente na infancia, sob permanece em acompanhamento ambulatorial para obser-
a forma de uma pequena éarea hiperpigmentada, quevar possiveis modificaces na leséo.
aumenta gradativamente de tamanho no periodo da
puberdade e pode cobrir uma significativa porcéo do
couro cabeludo; alopécia progressiva é a fettaA
incidéncia é maior entre o sexo femiriidNo caso em
guestao, ndo havia relato de nenhuma mécula hipercro-
mica no couro cabeludo, ao nascimento, e a lesdo
comegou a aumentar progressivamente de tamanho aos

— Acromegaliacaracterizada por crescimeetagerado
dos ossos da face e crahid. A presenca de CVG néo
€ incomum nos quadros de acromegalia, portanto sua
presenca deve alertar o médico para a possibilidade de
adenoma de hip6fid&14 com este propoésito é que
solicitamos a tomografia computadorizada de cranio no
paciente em questao.
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