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RESUMO

A cutis verticis gyrata ¢ uma condicio do couro cabeludo caracte-
rizada por sulcos e dobras profundas, causando o espessamento
da pele que lhe d4 uma aparéncia semelhante aos giros do cortex
cerebral. Pode ser congénita ou adquirida, e predomina no sexo
masculino. E classificada de acordo com sua etiologia primdria
(essencial e nao essencial) e secunddria. Descrevemos aqui um
caso de cutis verticis gyrata secunddria A paquidermoperiostose
em paciente do sexo masculino jovem, apresentando suas ma-
nifestagdes clinicas, laboratoriais e radioldgicas. Estudo descri-
tivo constando de relato de caso e revisio de literatura nas bases
de dados da Biblioteca Virtual de Sadde. Foram obtidos arti-
gos originais cientificos nas bases LILACS, SciELO, Scopus e
PubMed, buscando-se pelos descritores: “couro cabeludo”, “do-
engas da pele e do tecido conjuntivo”, “anormalidades da pele”
e “dermatopatias”. O limite temporal foi 2010 ¢ as linguas es-
colhidas foram portugués, inglés, italiano, espanhol e francés.
Paciente do sexo masculino, 25 anos, apresentando hipertrofias
lineares em couro cabeludo, acompanhado de dor nas maos, tor-
nozelos e articulacio coxofemoral. Presen¢a de baqueteamento
digital e hiperidrose palmoplantar. Trata-se de uma doenca rara
e progressiva, cuja avaliacdo clinica é essencial para definir a for-
ma da cutis verticis gyrata e excluir outras sindromes associadas.
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ABSTRACT

Cutis verticis gyrata (CVG) is a scalp condition characterized
by ridges and deep folds causing thickening of the skin, giving
an appearance similar to the cerebral cortex gyri. It can be
congenital or acquired, and predominates in males. It is classified
according to its primary and secondary etiology (essential and
non-essential). A case of Cutis verticis gyrata secondary to
pachydermoperiostosis (PQP) is described in a young male
patient, with its clinical, laboratory and radiological findings.
This is a descriptive study consisting of a case report and review
of literature on the Virtual Health Library databases (BVS).
Scientific original articles were obtained in LILAC, SciELO,
Scopus and PubMed databases, searching the keywords: “scalp”,
“skin and connective tissue diseases”, “skin abnormalities” and
“skin diseases” . The time limit was year 2010, and the languages
chosen were Portuguese, English, Italian, Spanish and French.
Male patient, 25 years old, with linear hypertrophy on the
scalp, accompanied by pain in the hands, ankles and hip joint.
Presence of digital clubbing, and palmoplantar hyperhidrosis. It
is a rare, progressive disease whose clinical assessment is essential
to define the type of cutis verticis gyrata, and to rule out other
associated syndromes.

Keywords: Scalp dermatoses; Skin diseases; Skin abnormalities;
Humans; Case reports

INTRODUCAO

A cutis verticis gyrata (CVG) é uma doenga rara, congénita
ou adquirida, caracterizada pelo excesso de pele no couro cabe-
ludo, formando pregas cutineas espessas de aspecto semelhante
aos giros do cortex cerebral. Trata-se de uma patologia de cardter
progressivo da pele e couro cabeludo, evidenciada por hipertro-
fia e flacidez da pele, formando pregas que podem ser a fonte de
um incomodo estético, social e funcional.”

Foi descrita pela primeira vez por Alibert em 1837 sob o
termo “cutis sulcata”. Unna deu-lhe o nome em 1907 de “cutis
verticis gyrata”. Em 1984, Garden e Robinson introduziram ou-
tras subclassificagdes, propondo que os casos primdrios fossem
subdivididos em essencial, com auséncia de outras anomalias
associadas, e nio essencial, em que outras anomalias estavam
presentes.”)

A prevaléncia estimada de CVG ¢ de um em 100 mil no sexo
masculino e 0,026 em 100 mil no sexo feminino. Clinicamente,
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caracteriza-se por excesso de pele, formando pregas simétricas
no couro cabeludo que normalmente se estendem a partir do
vértice da regido anteroposterior e também pode apresentar-se
de forma transversal na regiao occipital.”’ Geralmente, o quadro
clinico comega durante ou apés a puberdade.®

Pode ser classificada em forma primdria (nio essencial e es-
sencial) e secunddria. A forma primdria nio essencial estd rela-
cionada aos pacientes com anormalidades neurolégicas (retardo
mental, paralisia cerebral, epilepsia, encefalopatia e microcefa-
lia) e/ou oftdlmica (catarata congénita, cegueira, estrabismo e
retinite pigmentosa). A forma primdria essencial é uma forma
extremamente rara e nio estd associada a tais anormalidades;
predomina em homens (associa¢io cinco vezes mais frequente
em comparagio com as mulheres).?

As causas de CVG secunddria incluem acromegalia, paqui-
dermoperiostose (PQP), psorfase, pénfigo cronico, mixedema,
amiloidose intradérmica, nevo cerebriforme, nevos melanociti-
cos congénitos, nevo lipomatoso, eczema discoide, acne conglo-
bata, acantose nigricans, neurofibroma e sindrome de resisténcia
3 insulina. Raramente ocorrem formas paraneopldsicas ou ia-
trogénicas, associadas ao uso de minoxidil, sifilis, lesées hamar-
tomatosas, leucemia, tumores de hipéfise, esclerose tuberosa e
aneurisma intracerebral.”’

Pode também ocorrer em associagio com vidrias sindromes
(Noonan, Beare-Stevenson, Ehlers-Danlos, Turner, do cromos-
somo X supranumerdrio, incluindo a sindrome de Klinefelter).
Assim, mesmo se tratando de uma doenca rara, ¢ importante a
exclusio de outras doencas tratdveis.®

O objetivo deste estudo foi descrever um caso de CVG se-
cunddria & PQP em paciente do sexo masculino jovem, apresen-
tando suas manifestagdes clinicas, laboratoriais e radioldgicas.

Estudo descritivo constando de relato de caso e revisio de
literatura nas bases de dados da Biblioteca Virtual de Sadde
(BVS). Foram obtidos artigos originais cientificos nas bases
LILAC, Scientific Electronic Library Online (SciELO), Scopus
e PubMed, buscando-se pelos descritores: “couro cabeludo”,
“doengas da pele e do tecido conjuntivo”, “anormalidades da
pele” e “dermatopatias”. O limite temporal foi 2010 e as linguas
escolhidas foram portugués, inglés, italiano, espanhol e francés.
Foi obtida a autoriza¢io da diregio do Hospital Escola Alvaro
Alvim (HEAA) para que se procedesse 4 coleta dos dados em
prontudrios. A identidade do paciente foi preservada. O tra-
balho respeitou a resolugio 196/96 do Conselho Nacional de
Satide (CNS).

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 25 anos, pardo, natural e resi-
dente em Sio Fidélis (R]), hd 1 més observou depressoes lineares
em couro cabeludo com certa dor a palpacao (Figura 1). Nao
apresentava falhas no cabelo. Relatava dor nas mios, tornozelos
e articulagio coxofemoral. O desenvolvimento neuropsicomo-
tor era normal. Nega outras comorbidades dignas de nota. Ao
exame fisico, encontrava-se em bom estado geral. Presenca de
baqueteamento digital e hiperidrose palmoplantar (Figura 2).
Foram solicitados exames complementares: hemograma: nor-
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Figura 1. Cutis verticis gyrata. Alteracdes no couro cabeludo se-
melhante aos giros do cortéx cerebral.

Figura 2. Representagio do baqueteamento digital.

mal; antigeno de superficie do virus B da hepatite (HBsAg): nao
reagente; anticorpo contra antigeno de superficie do virus B da
hepatite (HBs anticorpo): reagente; HCV: nio reagente; anti-
geno do core viral do virus B da hepatite total (HBc total): nao
reagente; HIV 1 e 2: ndo reagente. Nao apresentava alteragoes
no exame radiografico.

DISCUSSAO

O paciente deste relato apresentava a forma de cutis verticis
gyrata (CVG) secunddria & paquidermoperiostose (PQP), pois
apresentara alteragdes cutineas espontineas, sem histéria de
qualquer outra comorbidade, como, por exemplo, neurolégicas
e oftalmoldgicas.”

Ao exame, o paciente apresentava couro cabeludo e regiao da
fronte hipertrofiada, o que causava flacidez da pele em ambos os
eixos, transversal e longitudinal. Na maioria dos casos relatados,
as lesoes sdo indolores, diferente do nosso paciente que sentia
leve dor & palpacio. Sintomas associados dependem da causa
subjacente em CVG secunddrio.”
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A PQP uma genodermatose rara, benigna e estd associada
a0 baqueteamento digital, alteragdes cutineas hipertréficas e
periostose de osso longos. Os principais achados sio: baque-
teamento dos dedos (devido ao aumento de partes moles);
formagio dssea periosteal (principalmente ossos longos); es-
pessamento da pele da face com aumento dos sulcos e da oleo-
sidade; ademais, a presenga de numerosas lesdes de hiperpla-
sia sebdcea, CVG e hiperidrose palmoplantar. Nosso paciente
apresentava todas as alteracdes citadas, exceto formagio dssea
periosteal.®

A patogénese da PQP ainda ¢ incerta com expressio autos-
sdmica dominante. Os homens s3o mais intensamente acome-
tidos, iniciando-se, em geral, apds a primeira década de vida ou
na idade adulta. Quanto 2 intensidade das manifestacoes, trés
formas clinicas desta sindrome tém sido propostas: completa,
descrita por sulcos faciais proeminentes, CVG, baqueteamento
digital e osteoartropatia hipertréfica primdria como no presen-
te caso; incompleta, com auséncia de espessamento cutineo e
CVG; e frustra, com um ou mais sinais cutineos, com alterag(’)es
esqueléticas minimas ou ausentes.®

Nio hd tratamento especifico para a doenca e, para o con-
trole dos sintomas articulares, as opgoes terapéuticas sio: os
salicilatos, os anti-inflamatérios nio hormonais, os corticoi-
des sistémicos e a colchicina. Também h4 relato de uso de
infliximabe (anticorpo monoclonal) em paciente com artrite
refratdria.®

As trés formas de CVG possuem um cardter progressivo e
evoluem lentamente, podendo apresentar recidiva apés a cirur-
gia, porém o tratamento clinico mostrou baixa eficiéncia e, por
isto, a cirurgia ainda ¢ o tratamento de escolha desta condigio,
mas ndo impede a progressio da doenga. A cirurgia pode ser
indicada também para corre¢io de um desconforto estético,
psicoldgico e funcional.”

Virias técnicas cirtrgicas sio estudadas, e a indicagio de-
pende da gravidade, da localizacio, do tamanho da lesio, da
doenga subjacente e dos desejos do paciente. Pode ser efetuada
uma simples excisdo com sutura direta (para formas localizadas
pequenas); ou a introdugio de enxertos de pele no couro cabe-
ludo sauddvel e a elevacio de um retalho de avanco; ou enxerto
de pele imediatamente apds a resseccdo completa; ou ainda res-
seccdo parcial dos segmentos hipertréficos. Retalhos cutineos
de musculo ou retalhos livres, como o grande dorsal, também
foram descritos; também ¢ possivel realizar resseccoes completas
dos excedentes de dobras cutineas.”

O esquema de excisdes deve considerar quatro elementos
principais: a posi¢ao das cicatrizes deve considerar a natureza
evolutiva da doenga para permitir excisdes futuras; deve absor-
ver o excesso de pele em ambos os eixos; tem de ser capaz de
absorver na primeira intervencio o excesso de pele ao longo
de todo o couro cabeludo (frontal, parietal, temporal e occipi-
tal); e as incisdes devem sempre respeitar a vascularizagiao do
segmento. "

As investigagoes adequadas, incluindo o exame histopatolé-
gico, sao necessdrias para definir a etiologia. Os achados histolé-
gicos podem revelar uma estrutura da pele essencialmente nor-
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mal ou uma conjuntiva espessada com hipertrofia e hiperplasia
de estruturas anexas.!”

O tratamento para CVG primdria essencial pode ser sin-
tomdtico ou cirtrgico. A orientagio sobre cuidados de higiene
local é necessdria para evitar o acimulo de secre¢do com odor
desagraddvel. O tratamento cirtirgico pode ser realizado com o
objetivo de melhorar o aspecto clinico e a qualidade de vida do
paciente devido A aparéncia inestética.!?

Diferentes técnicas tém sido citadas para o tratamento da
CVG primdria que envolve a ressec¢io total da lesao e enxertia,
colocagio de expansor de tecido na pele sauddvel, e enxerto pos-
terior e ressec¢do parcial da por¢do abundante da lesdo. Porém,
a principal modalidade de tratamento descrito envolve a exci-
sdo direta junto da expansio do couro cabeludo afetado seguido
de cobertura do defeito por meio de um retalho de avanco. O
namero e a localizagio das incisdes devem preservar a vascula-
rizagao do couro cabeludo e levar em conta o cardter evolutivo
desta patologia."”

A CVG do couro cabeludo é uma doenga rara e progressiva
responsdvel por uma deficiéncia estética e social, daf a importin-
cia de seu diagndstico. A avaliagio clinica ¢ essencial para definir
a forma da CVG (primdria essencial e nio essencial e secun-
ddria) e excluir outras comorbidades possivelmente associadas
com o inicio da doenga. O tratamento de escolha é a cirurgia
por excisdo das dreas da pele hipertréficas e retensionamento do
couro cabeludo nos planos longitudinal e transversal. A cirurgia
corretiva é de grande valia no tratamento destes pacientes visto
seu j4 referido comprometimento estético e social. As excisoes
devem levar em conta principalmente a anatomia vascular do
couro cabeludo e a natureza iterativa da cirurgia.
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