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Sindrome em questao

Vocé conhece esta sindrome?’
Do you know this syndrome?

Gustavo Novaes Martins Ferreira'
Ricardo Romiti’

RELATO DO CASO
Crianga do sexo masculino, dois anos de idade,
branco, cabelos loiros e levemente cacheados, apresen-
tando ha seis meses rarefaciao capilar da regiao do vér-
tex, bem como da porcao occipital do couro cabeludo.
A mae notara desprendimento macico e espontaneo de
cabelos na regiao acometida desde o inicio do quadro.
Negava a ocorréncia de qualquer doenga prévia acome-
tendo os cabelos ou mesmo o couro cabeludo.
Ao exame dermatolégico, observou-se exten-
sa rarefacao capilar na regiao do vértex (Figura 1),
associada a cabelos finos e ralos que podiam ser facil-
mente extraidos sob leve tragao, de forma indolor. Na

FIGURA 1:
Cabelos
finos e rare-
feitos na
regiao do
vértex
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regido occipital os cabelos formavam cachos, que a
mae tinha dificuldade em pentear. Nao apresentava
lesoes cutaneas ou alteragoes dentdrias ou ungueais.
O tricograma demonstrou 100% de pélos
anagenos, e nenhum exibia bainhas envoltérias inter-
na e externa (Figuras 2 e 3). Em muitos deles as
cuticulas se apresentavam enrugadas, com aspecto de
“meia frouxa” (Figura 4), e ocorriam depressoes lon-
gitudinais irregulares nas porcoes das hastes dos
pélos préoximas aos bulbos. Quanto ao calibre dos
pélos, todos eram do tipo velos ou intermediarios.
Filho uUnico de pais nao consangiiineos, o

FIGURA 2: Tricograma evidenciando cabelos aniagenos com ausén-
cia das bainhas envoltdrias (100x)
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FIGURA 3: Maior detalhe de um cabelo aniageno frouxo (200x)

paciente nao apresentava quaisquer outras afeccoes
pessoais ou familiares. Exames laboratoriais dentro
dos padroes da normalidade.

QUE SINDROME E ESTA?
Sindrome dos cabelos anagenos frouxos

Histoérico

A sindrome dos cabelos anigenos frouxos
(SCAF) foi primeiramente descrita em 1984 por
Zaun,' sob o nome Syndrome of loosely attached
bair in childhood, e entio por Nodl,”> em 1986. A
denominagao atual (SCAF) foi introduzida em 1989,
simultaneamente, por Hamm® e Price.’

Epidemiologia e quadro clinico

A sindrome acomete principalmente criangas do
sexo feminino, iniciando suas manifestacoes entre os
dois e os seis anos de idade. Os doentes habitualmente
tém cabelos loiros ou castanho-claros. Individuos com
cabelos escuros também foram relatados.’

A SCAF tende a ser esporddica, porém, casos
familiares com caracteristica de heranca autossomica
dominante foram relatados.”” A ocorréncia familiar
associada a alteracoes sistémicas, incluindo colobo-
mas e distrofia macular, foi raramente observada.*’

Clinicamente, caracteriza-se por rarefacio e
reduzido comprimento dos cabelos, os quais se despren-
dem facilmente do couro cabeludo, podendo ser extrai-
dos de forma indolor mediante leve tracio. Os cabelos
sao mais finos do que o normal, e nao necessitam ser cor-
tados com freqiiéncia, pois crescem lentamente. Esse
fato é mais freqiientemente notado em meninas, que em
geral usam os cabelos mais compridos. E comum a pre-
senca de cachos na regido occipital, que se mostram
rebeldes,”” como pode ser observado no presente caso.
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FIGURA 4: Aspecto enrugado da cuticula do pélo (400x)

Diagnéstico

O diagnostico da SCAF é baseado no quadro
clinico e na presenca de cabelos anigenos frouxos
(CAF), definidos ao exame microscopico como pélos
andgenos sem as bainhas interna e externa, com bul-
bos de formato irregular, apresentando em sua
porc¢ao proximal cuticula enrugada com aspecto de
“meia frouxa”. No entanto, o diagnostico da SCAF
depende do numero e da porcentagem de CAF no
teste de tragao suave e no tricograma. Para entender-
mos o significado do resultado desses dois métodos
diagnosticos na SCAF, pode ser util rever algumas car-
acteristicas dos cabelos de pessoas normais.

A maioria dos cabelos do couro cabeludo
humano é anigena (cerca de 85%), a quase-totalidade
dos restantes ¢ de cabelos telogenos (15% em média).
Uma tracgao leve pode resultar na liberacao de alguns
fios telégenos, mas nao de andgenos. Para a retirada
de cabelos anigenos do couro cabeludo normal é
necessaria tracdo forcada utilizando algum instru-
mento, como pinga hemostdtica. Os fios provenientes
de tragao forcada geralmente sao removidos com suas
bainhas envoltdrias interna e externa. No tricograma,
70% ou mais dos fios de cabelos devem ser CAF para
o diagnostico ser consistente com SCAF.’

Patogénese

Postula-se que a SCAF resulte de uma prematu-
ra queratinizacio da bainha envoltdria interna dos
fios, levando a uma adesao deficiente entre a cuticula
dos cabelos e a cuticula das bainhas envoltdrias inter-
nas."”" Chapalain et al."” descreveram mutagdes no
gene KOHF, que foi identificado como responsivel
pela produgao de queratina na camada envoltoria dos
cabelos, detectadas em membros de trés das nove
familias com SCAF analisadas.
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Progndstico e tratamento

Na adolescéncia, os doentes acometidos passam
a apresentar crescimento mais rapido dos cabelos, que
progressivamente se tornam mais longos, densos e
escuros. A maioria dos doentes continua apresentando
pequena porcentagem de CAF ao teste de tracao suave
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defeito de ancoragem dos fios de cabelo, porém de
forma menos intensa. Esse fato também explica ser
raro o diagnéstico da sindrome em adultos.>"”

Nao existe terapéutica especifica para a SCAF. A
melhor elucidacio dos seus mecanismos fisiopa-
tolégicos talvez possibilite intervencoes terapéuticas

€ ao tricograma, o que demonstra a permanéncia do

futuras para Os Casos Severos.

Resumo: A sindrome dos cabelos anidgenos frouxos caracteriza-se por cabelos finos e ra-
refeitos que podem ser facilmente extraidos, de forma indolor, mediante leve tracao.
Acomete principalmente criangas. O tricograma evidencia 70% ou mais de pélos andgenos
desprovidos das bainhas radiculares interna e externa, apresentando cuticula enrugada em
sua por¢ao proximal. Apesar de benigno e auto-limitado, o disturbio freqiientemente aflige
os pais e deve ser diferenciado do eflavio telégeno e da tricotilomania.

Palavras-chave: Alopecia; Cabelos; Hipotricose

Abstract: Loose anagen hair syndrome is characterized by thin and sparse hairs that can
be easily extracted upon mild traction. The disorder affects predominantly children.
Trichogram shows at least 70% of loose anagen hairs devoid of inner and outer bair sheatbs,
presenting a ruffled cuticle at the proximal portion. Although benign and self-limited, the
disorder frequently concerns parents and should be further differentiated from telogen

effluvium and trichotillomania.
Keywords: Alopecia; Hairs; Hypotricosis
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