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Caso clinico

Sindrome dos cabelos impenteaveis (pili canaliculi):
variabilidade clinica em 12 membros de uma familia”
Uncombable bhair syndrome (pili trianguli et canaliculi):
clinical variation in 12 members of one family”
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Resumo: Pili canaliculi é alteragao capilar rara, geralmente herdada de forma autossomica dominan-
te, caracterizada por cabelos arrepiados, pertencendo ao espectro dos cabelos impenteaveis. Poucos
estudos encontram ou explicitam sua variabilidade clinica. Uma familia com 12 individuos afetados foi
estudada, e o acometimento do couro cabeludo demonstrou grande variabilidade, desde cabelos arre-
piados, dificeis de pentear, hipotricose leve ou intensa, até atriquia adquirida. O exame de microsco-
pia optica de cortes transversais dos cabelos, a estereomicroscopia e a microscopia eletronica de var-
redura confirmaram o diagnéstico, demonstrando canais na superficie dos cabelos.

Palavras-chave: Alopecia; Cabelo; Doencgas do cabelo; Linhagem; Microscopia; Microscopia eletronica de
varredura; Sindrome

Abstract: Pili canaliculi is rare hair disorder, usually inberited as an autosomal dominant trait,
clinically characterized by uncombable hair. Few studies report its clinical variability. A family with
12 affected individuals was examined and involvement of hairs ranged from uncombable hairs,
mild or intense bypotrichosis to acquired atrichia. Optical microscopy of hair cross sections,
stereomicroscopy and scanning electron microscopy confirmed the diagnosis and showed bair shafts

with characteristic longitudinal grooves.
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Syndrome

INTRODUCAO

A sindrome dos cabelos impenteaveis — pili
canaliculi — é alteracao rara da haste dos cabelos e
ou pélos, manifestando-se com cabelos arrepiados
ou impenteaveis, que se caracteriza por sulcos ou
canais longitudinais identificados na microscopia
eletronica de varredura. Pode ser herdada geneti-
camente, em geral de forma autossémica dominan-
te. Todavia ha casos isolados e raramente esta asso-
ciada com malformacoes de outros 6rgaos ou teci-
dos."” Neste artigo relatam-se casos com significati-
va variabilidade clinica e aplicam-se técnicas de
investigacdo ja conhecidas, mas pouco exploradas
para esse tipo de alteracao.
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Pedigree;

RELATO DE CASOS

A familia examinada tem 12 membros afeta-
dos, distribuidos em trés geracoes e em ambos os
sexos, sem consangiinidade, o que é caracteristico
do padrao autossémico dominante. Desses 12 des-
crevem-se trés, pois representam bem a variabilida-
de clinica. Paciente 1 (Figura 1A): sexo masculino,
branco, 26 anos, cabelos louros grosseiros e secos
ao toque, que nao se acomodam e crescem muito
lentamente desde crianga, com diminuicao impor-
tante da densidade dos fios. Paciente 2 (Figura 1B):
sexo masculino, 56 anos, branco, refere diminui¢ao
gradativa dos cabelos, tendo evoluido para perda
total. Paciente 3 (Figura 1C): sexo masculino, 49
anos, cabelos castanhos, arrepiados, dificeis de
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pentear, de crescimento lento. Todos os afetados
tém comprometimento difuso, incluindo os pélos
do corpo (Figuras 2A e 2B). Nao havia alteracoes
ungueais, dentarias ou de sudorese. A estereomicros-

FIGURA 2 A e B: Alteracoes sao difusas, incluindo
todas as dreas pilosas
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FiGura 1: (1A, B, C): Clinica variavel, com graus diferentes de cabelos arrepiados, rarefagao pilosa e cor, do louro ao castanho

s

copia e a microscopia eletronica de varredura eviden-
ciaram canais longitudinais nos cabelos e pélos axila-
res em todos os afetados (Figuras 3A e 3B). A micros-
copia Optica de cortes transversais corados com
azul de metileno mostrou indentac6es na superficie
e contornos polimoérficos, como triangulares, quadra-
dos, reniformes e alguns com configuragio bastante
irregular (Figura 4). As mulheres afetadas tém qua-
dro clinico semelhante, com cabelos arrepiados e
hipotricose difusa em graus variaveis e cor do casta-
nho-claro ao louro. Como realizam procedimentos
cosméticos, incluindo alisamentos e apliques,
foram excluidas do estudo.

DISCUSSAO

As expressoes “cabelos impenteaveis” e pili
canaliculi sao utilizadas, na maioria das vezes,
como sinOnimos. Entretanto, a cuidadosa revisao
da literatura mostra que “cabelo impenteavel” é um
sinal de certas alteracoes capilares, freqiientemen-
te, mas nao exclusivamente pili canaliculi. Alguns
autores tém evitado esse sindonimo.” O paciente
queixa-se de cabelos ruins e dificuldade de pentea-
los. O fio tem aspecto seco, arrepiado, dspero ao
toque. Os relatos até o momento mostram pouca
variabilidade clinica, principalmente da cor dos
cabelos. Embora cabelos louros sejam bastante cita-
dos, isso pode resultar de viés, pois a alteragio
genética so foi relatada em caucasianos até o pre-
sente. A intensidade varia de cabelos levemente até
francamente arrepiados. Em relacao a alopecia, ha
apenas um relato, pouco especificado.”>*

Encontra-se no relato dessa familia, mesmo
entre irmaos, variabilidade de cor, de aspecto, de
alopecia e intensidade. Presume-se, como em outras
alteracoes genéticas, que a penetrancia variada do
gene repercute na variabilidade clinica e microsco-
pica, incluindo a morfologia dos contornos nos
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FIGURA 3A e B: A. Canais longitudinais (estereomicroscopia — 60x);
B. Detalhe dos canais (microscopia eletronica de varredura — 200x)

cortes transversais dos cabelos e pélos.

A hipotricose de Marie Unna é o diagndstico
diferencial mais importante, mas o achado de
canais é inconstante nessa enfermidade. Na opi-
niao dos autores, deveria ser considerada quando
ocorre hipotricose e os cabelos apresentam exame
microscépico normal.’

Cabelos impenteaveis é importante parame-
tro clinico, todavia, s6 o exame microscopico deter-
mina o diagnostico. A microscopia eletronica de varre-
dura tem sido o método diagndstico padriao ouro ou
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FIGURA 4: IndentagOes e polimorfismo do pélo (cortes transversais,
microscopia 6ptica 120x azul de metileno)
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