CAsO CLiNICO

v

Woolly hair generalizado: caso clinico e revisao da literatura

Generalized woolly hair: case report and literature review
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Resumo: O termo woolly hair, ou cabelo lanoso, refere-se a uma variante anormal de cabelo, que pode ser
parcial ou generalizado. As variantes de woolly hair generalizado sao raras e podem ocorrer isoladamente
ou associadas a outras alteracoes cutaneas e extracutaneas. Desta forma, nestes doentes, ¢ necessario a
exclusao de certos sindromes, como o de Noonan e cardiofaciocutaneo (CFC), que cursam com importante
morbilidade e mortalidade. E descrito o caso clinico de uma crianca com woolly hair generalizado e quer-
atose pilar, mas que, ap6s avaliacio dos varios 6rgaos e sistemas, nao foi encontrada qualquer alteragao ou
caracteristica associada a esses sindromes.
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Abstract: The term woolly hair, or tightly curled hair, refers to a structural anomaly of scalp hair, which
can be partial or generalized. Generalized woolly hair variants are rare and can occur in isolation or in
association with other cutaneous and extra-cutaneous abnormalities. Thus, it is important to dismiss in
these patients the diagnosis of syndromes such as the Noonan syndrome and Cardiofaciocutaneous syn-
drome, which have high morbidity and mortality rates. We report the clinical case of a 7 year-old boy with
generalized woolly hair and keratosis pilaris. After an evaluation of organs and systems, no alteration or

characteristics associated with these syndromes were found.
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INTRODUCAO

O termo woolly hair refere-se a uma variante
anormal de cabelo, fino, enovelado e geralmente
hipopigmentado. Foi inicialmente descrito por
Gossage' em 1907 e posteriormente, em 1974,
Hutchinson et al.’ classificaram o woolly hair em trés
variantes: uma variante localizada, designada de
woolly hair nevus, e duas variantes generalizadas,
denominadas de woolly hair hereditiario autossémico
dominante e woolly hair familiar autossémico
recessivo. As variantes de woolly hair generalizado
podem ocorrer isoladamente ou fazer parte de
doengas genéticas, como o sindrome de Noonan, o
sindrome cardiofaciocutineo (CFC) ou a doenca
Naxos, em associacio a anomalias cutineas, como
queratose pilar ou queratodermia palmoplantar, e
extracutineas, sobretudo cardiacas ou dos 6rgaos dos
sentidos.
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RELATO DO CASO

Uma crianca do sexo masculino, de 7 anos de
idade, caucasiano, recorreu a consulta de
dermatologia por apresentar desde o primeiro ano de
vida hipotricose generalizada. Referia, igualmente,
uma diminuta taxa de crescimento do cabelo, que
impossibilitava o crescimento do cabelo superior a
alguns centimetros. Ao exame objectivo observava-se
uma crianca saudavel, com um desenvolvimento
psicomotor normal, uma morfologia facial normal
(nomeadamente normal implantacio das orelhas,
denticio normal, normotelorismo), e, envolvendo
todo o couro cabeludo, cabelo castanho fino, macio,
enovelado e curto, que permitia a observacio do
couro cabeludo, este sem alteracoes (Figura 1). A
nivel da face externa dos membros e nuca observava-
se marcada queratose pilar. O restante exame
dermatolégico era normal.
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FIGURA 1: Cabelo castanho fino, enovelado e curto envolvendo
todo o couro cabeludo

O estudo por microscopia optica e electronica
foi compativel com o diagnoéstico de woolly hair
(Figura 2). Observava-se, a microscopia optica, a
presenga de espirais apertadas e uma diminuicao
marcada do didmetro, comparativamente com cabelo
normal. A microscopia electrénica notavam-se cabelos
aplanados, ovais e de didmetro transversal
diminuidos. Nao era observada qualquer alteracao da
cuticula ou presenca de tricorrexis nodosa.

A avaliacao cardiaca nao revelou alteracoes
auscultatorias, electrocardiograficas e
ecocardiograficas; o estudo analitico, incluindo zinco
e ferro, era normal. Nao existiam casos de alteracoes
semelhantes de cabelo no restante familia, nem outras
alteracoes cutineas ou problemas médicos,
especialmente cardiacos.

DISCUSSAO

O termo woolly hair ou cabelo lanoso refere-
se a uma variante anormal de cabelo fino, enovelado
e geralmente hipopigmentado. Gossage', em 1907, foi
o primeiro a descrever o woolly hair numa familia
europeia, comparando esta anomalia capilar com o
cabelo enovelado caracteristico da raca negra.
Posteriormente, em 1974, Hutchinson et al.’
classificaram o woolly hair em trés variantes: uma
variante localizada, woolly hair nevus, e duas variantes
generalizadas, woolly hair hereditario autossémico
dominante e woolly hair familiar autossémico
recessivo.

O wooly hair nevus é uma variante rara, nio
hereditiria de woolly hair. E facilmente distinguivel da
variante generalizada por envolver parcialmente o
couro cabeludo e apresentar um bordo bem
delimitado. Descrito pela primeira vez em 1927 por
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FIGURA 2: Comparacdo, a microscopia optica (al e a2) e electroni-
ca (bl e b2), de woolly hair do doente e de cabelo normal

Wise et al’, na grande maioria dos doentes, esta
displasia pilosa inicia-se nos primeiros anos de vida e,
em cerca de 50% dos casos, associa-se a nevo
epidérmico linear ou nevo verrucoso, que pode, ou
nio, envolver a area do cabelo afectado’. Pode
ocorrer envolvimento ocular, incluindo membrana
pupilar persistente ou perda localizada de pigmento
retiniano,” pelo que o exame oftalmolégico estd
sempre indicado nestes doentes.

O sindrome woolly hair nevus caracteriza-se
pela presencga desta anomalia capilar associada a nevo
epidérmico e outras anomalias extracutineas,
destacando-se alteragoes O&sseas, neurologicas,
oftalmoldgicas e, menos frequentemente, cardiacas e
renais. O woolly hair generalizado envolve todo o
couro cabeludo, podendo ocorrer isoladamente ou
associado a outras alteragdbes cutineas e/ou
extracutineas.

A presenca de dismorfia facial caracteriza
muitas das doencas associadas a woolly hair. Doentes
com sindrome de Noonan exibem uma face
caracteristica que inclui implantacio baixa das
orelhas, pregas epicanticas e hipertelorismo. Outras
caracteristicas importantes envolvem baixa estatura,
surdez e anormalidades cardiacas (especialmente
estenose pulmonar).” O sindrome CFC caracteriza-se
por uma face semelhante a encontrada no sindrome
de Noonan: atraso de crescimento, ictiose,
coiloniquia e defeitos estruturais cardiacos.”

A queratose pilar faz parte de um grupo de
genodermatoses que inclui uleritema ofriogenes e
atrofoderma vermiculatum e, tal como o woolly hair,
também ¢é encontrada nos sindromes CFC** e de
Noonan. No entanto, estd descrita a presencga de
woolly hair generalizado e queratose pilar na
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auséncia de sindrome CFC’ ou de Noonan.

A triade woolly hair generalizado,
queratodermia palmoplantar e cardiomiopatia
ventricular direita define a doenca de Naxos," uma
doenca autossOmica recessiva rara, associada, na
maijoria dos casos, a mutagio de uma proteina
desmossémica, denominada de placoglobina.” O
woolly hair aparece logo apds o nascimento, a
queratodemia palmoplantar desenvolve-se no
primeiro ano de vida e a cardiomiopatia manifesta-se
clinicamente na adolescéncia, com sincope,
taquicardia ventricular, faléncia cardiaca direita ou
morte subita.

Mutacbes de outra proteina desmossémica, a
desmoplaquina,” estio associadas ao sindrome de
Carvajal," caracterizado por woolly hair generalizado,
queratodermia palmoplantar e cardiomiopatia
dilatada. A doenca cardiaca manifesta-se ainda na
infancia e envolve, geralmente, o ventriculo esquerdo.
Desta forma, na presenca de woolly hair generalizado,
deve ser feita uma avaliacio completa de todos os
orgaos e sistemas, particularmente cardiaco.

No woolly hair, o diametro capilar é menor
do que o do cabelo normal e, em secg¢io transversal,
o cabelo é oval, nao redondo. A taxa de crescimento
é normal, mas, geralmente, incapaz de promover um
crescimento superior a alguns centimetros. O racio
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anagénese-telogénese é normal, mas o periodo de
anagénese ¢ menor, além da raiz na fase anagénica
ser geralmente distrofica e sem bainha. A fragilidade
do cabelo nao esti aumentada, excepto quando
associado a tricorrexis nodosa (comum na variante
hereditiria dominante e muito rara na variante
familiar recessiva).” A presenca de pili annulati é
mais comum, observando-se a microscopia de luz
bandas escuras e claras alternadas. A variante
localizada, woolly hair nevus, pode apresentar
outras alteracoes, especialmente, perda da cuticula,
tricorrexis nodosa e vacuolizagiao cortical. Nao existe
qualquer tratamento eficaz, mas, em alguns doentes,
o cabelo pode tornar-se mais escuro € menos
enovelado com a idade.

Nesta crianca, a presenca de woolly hair e de
queratose pilar levou a considerar o diagnoéstico de
sindrome de Noonan ou CFC e a exclusio das
principais comorbilidades associadas a estes
sindromes. A auséncia de outras alteracoes afasta
estes diagnodsticos e sugere que se trate de uma outra
genodermatose, semelhante a descrita, em 1984, por
Neil et al. numa familia com woolly hair e uleritema
ofriogenes, na auséncia de sindrome de Noonan.” O
presente caso clinico alerta para a importincia da
associacao de alteragoes do cabelo com anomalias de
outros 6rgaos e a necessidade da sua exclusao. d
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