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RELATO DE CASO

Cutis verticis gyrata primdria essencial

Essential primary Cutis verticis gyrata
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Alberto Sanseverino3, Ricardo Halpern*

Resumo
Objetivo: relatar um caso raro de uma crianga portadora da
forma primaria essencial de Cutis verticis gyrata.

Descricao: menino de 9 anos, apresenta importante hipertrofia
da pele do couro cabeludo, com dobras que se assemelham aos giros
cerebrais. Nao apresenta retardo mental, nem alteragdes oftalmol6-
gicas e ndo h4 relatos semelhantes na familia.

Comentarios: o diagndstico de Cutis verticis gyrata primdria
essencial foi estabelecido pela presenca de redundancia da pele do
couro cabeludo e auséncia de alteragdes neuroldgicas e oftalmologi-
cas, tendo-se feito o diagndstico diferencial com as formas secunda-
rias que incluem: nevo intradérmico cerebriforme, paquidermoperi-
ostose, acromegalia e doengas inflamatérias do couro cabeludo.
Trata-se do nico relato na literatura de uma crianga com esta forma
de Cutis verticis gyrata.
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Introducao

A Cutis verticis gyrata (CVG) é uma doenga que se
caracteriza por crescimento excessivo da pele do couro
cabeludo, levando a formagao de sulcos que se assemelham
aos giros do cértex cerebral!-3. Foi originalmente relatada
na literatura, em 1837, por Alibert; porém Robert que é
reconhecido como o primeiro a descrevé-la, em 1843* Em
1907, Unna utilizou o termo Cutis verticis gyrata, aceito até
hoje®.
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Abstract

Objective: to report a rare case of a child with essential primary
Cutis verticis gyrata.

Report: nine-year-old boy with extensive hypertrophy of scalp
skin, with a cerebriform appearance. No underlying neurologic and
ophthalmologic disorders were found, and no other cases were
described in his family.

Comments: the diagnosis of primary Cutis verticis gyrata was
established by thickening of the scalp and absence of neurologic and
ophthalmologic abnormalities. Differential diagnosis comprises sec-
ondary conditions such as: cerebriform intradermal nevus,
pachydermoperiostosis, acromegaly, and inflammatory diseases of
the scalp. This is the first report of a child with this form of Cutis
verticis gyrata.

J Pediatr (Rio J) 2002; 78 (1): 75-80: Cutis verticis gyrata, skin
diseases, scalp dermatoses.

A CVG pode ser classificada em duas formas: primdria
(essencial e ndo-essencial) e secunddria®. A forma primdria
nao-essencial responde por 0,5% dos pacientes comretardo
mental; paralisia cerebral, epilepsia, catarata e cegueira
podem estar presentes!+>. J4 a forma primaéria essencial ndo
estd associada com alterag@o neuroldgica e oftalmoldgica,
ocorre somente formagao de dobras no couro cabeludo, que
mimetizam os giros cerebrais; aparece na puberdade e
ocorre exclusivamente em homens; o tipo de heranca é
incertal*>. As formas secundarias de CVG sio representa-
das mais freqiientemente por paquidermoperiostose, acro-

megalia e nevo cerebriforme intradérmico’.

Em criancas, os casos de CVG, independentemente da
sua etiologia, sdo muito raros, e os poucos relatos devem-
se & forma primdria ndo-essencial®’, associacdo com sin-
dromes genf’:ticasg’9 e casos familiares!'? (Tabela 1).
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Tabela 1 - Etiologia da Cutis verticis gyrata em criangas
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Etiologia da CVG Comentarios do caso

Referéncia
bibliografica

Sindrome de
Beare-Stevenson

Neonato com CVG por fusdo prematura das suturas
do cranio, causando ampla deformidade da calota craniana.

Associada com outras malformagdes como: sindactilia, 8
anquilose e sinostose das maos, pés e coluna e graus

varidveis de retardo mental.

Nevo intradérmico

Neonato com sindrome de Noonan, envolvimento de

multiplos 6rgdos, quilotérax e CVG por nevo intradérmico. 9
Este € o tinico caso da associacdo de CVG e sindrome de Noonan.

Forma primaria
nao-essencial

Neonato com CVG, déficit neurolégico e outras 6
malformagdes congénitas menores; bidpsia de pele normal;

aos 7 meses persistia com hipotonia e significativo atraso
de desenvolvimento. Este € o tnico 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 doenga associada. Este é o tnico relato

de um caso familiar de CVG.

Existem somente dois relatos de CVG primadria essenci-
al descritos na literatura mundial. Estes dois pacientes eram
adultos, do sexo masculino, sem doenga neuroldgica ou
oftalmoldgica subjacente, nos quais foram excluidas pos-
siveis causas de CVG secundéria*!!. Na literatura médica
mundial, ndo existe nenhum relato de uma crianca com
CVG primadria essencial.

Os autores relatam um caso raro de um menino com
CVG primadria essencial. Sdo abordados aspectos do diag-
nostico e da terapéutica.

Descricao do caso

Menino de 9 anos, mulato, procedente de Santa Catari-
na, vem a consulta por apresentar lesdo no couro cabeludo,
na forma de giros cerebrais, medindo 27 cm?, ocupando as
regides parietal e occipital bilateralmente, mais acentuada
a esquerda, bocelada, mole a palpacdo e com crescimento
de cabelos (Figuras 1 e 2). H4 3 anos, iniciou com uma lesio
de 5 cm? na regido occipital, que evoluiu com aumento
gradativo das dobras. E o terceiro filho de uma prole de 3,

pais ndo-consangiiineos. A mae nega a presenca de lesdes
pigmentadas na pele do couro cabeludo, ao nascimento.
Naohédnoticiade casos semelhantes na familia. Atualmente
cursaa 3% série, tendo repetido uma vez a 1° série; caminhou
com 1 ano e meio e falou com 2 anos. Ao exame fisico,
auséncia de sinais de acromegalia; exame neuroldgico e
avaliacdo oftalmolégicanormais; inteligéncia inferida como
média alta.

Exames complementares

—  Exames laboratoriais: hemograma, TGO, TGP, fosfa-
tase alcalina, creatinina, uréia, célcio, T, livre e TSH:
dentro dos limites da normalidade. VDRL nao-reagen-
te.

— Eletroencefalograma: escassos potenciais agudos na
regido parietal esquerda; tracado adequadamente orga-
nizado para a faixa etdria.

— Tomografia computadorizada de crdnio: contetiido cra-
niano normal, massa extracraniana por tumefacdo de
tecidos moles em regides parietal e occipital.
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Figura 1 - Cutis verticis gyrata (CVG): lesdo na pele do couro
cabeludo semelhante aos giros do cértex cerebral

Discussao

O quadro de CVG ¢ caracterizado por crescimento
excessivo da pele do couro cabeludo, com formacdo de
sulcos nadirecdo ntero-posterior, que lembram os giros do
cortex cerebral!3. A CVG priméria é dividida em duas
formas?:

— Nao-essencial: caracteriza-se por dobras no couro ca-
beludo, semelhantes as circunvolugdes cerebrais asso-
ciadas a manifestagdes neuroldgicas; o QI é raramente
superior a 35, podem estar presentes microcefalia, ence-
falopatia estdtica e convulsdes; também se verificam
anormalidades oculares (catarata, estrabismo e ceguei-
ra)l:3:5.12.13,

— Essencial: trata-se de uma forma extremamente rara de
espessamento da pele do couro cabeludo, que assume a
forma dos giros cerebrais; hd predominio em homens e
nao se verifica associacdo com doengas neuroldgicas e
tampouco alteracdes oftalmolégicas®*11-13, Na maio-
ria dos casos, tem inicio durante ou logo depois da
puberdade, sendo que em 90% dos pacientes, ela se
desenvolve apés os 30 anos'*-13. A histopatologia
mostra hiperplasia sebicea e ndo hd evidéncia de au-
mento no coldgeno!-3; ndo ocorre transformago malig-
na da pele, nem do parénquima cerebral®12,

Na literatura médica internacional, hd apenas dois rela-
tos de CVG primdria essencial; o primeiro caso foi descrito
por Garden* em um paciente de 26 anos, que notou a
formacao de pequenas dobras no couro cabeludo e, apés 4
anos de evoluc¢do, apresentou-se com uma grande lesdo de
CVG em regides parietais; tinha uma sensacdo de pressao
na cabega, leve prurido e adelgacamento dos cabelos; ndo
havia na familia histéria de doenga semelhante e nem de
casamentos consangiiineos; o exame clinico ndo apresenta-
va outras alteracdes; os exames laboratoriais de investiga-
¢do para patologias enddcrinas eram normais. O segundo
foi relatado por Cribier!! em um rapaz de 19 anos, que
notou moderado engrossamento do couro cabeludo aos 15
e progressivamente desenvolveu dobras nas regides occipi-
tal e parietal; o cabelo tinha aspecto normal; o exame
neurolégico completo ndo mostrava alteragdes, e o paciente
tinha inteligéncia normal; o raio-X e a TC de cranio nio
mostraram envolvimento do 0sso; o paciente foi tratado
com cirurgia de redugdo do couro cabeludo.

No paciente em questdo, as dobras de pele no couro
cabeludo iniciaram aos 6 anos e foram aumentando grada-
tivamente de tamanho, durante 3 anos, até assumirem a
extensdo atual, ao contrario do que ocorre nos casos de
CVG primdria, onde as lesdes iniciam-se na adolescéncia
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ou no inicio da vida adulta*. O exame clinico e os exames
complementares confirmaram a auséncia de doenga neuro-
l6gica, oftalmoldgica e envolvimento dsseo, assim como
permitiram que excluissemos causas secunddrias de CVG,
como paquidermoperiostose e acromegalia (TC de cranio
normal), tireoideopatias (T4 e TSH normais) e sifilis (VDRL
nao-reagente). A bidpsia de pele ndo foi realizada por
impedimento da familia do paciente, que julgou ser esse
procedimento uma agressao fisica ao seu filho. A equipe
nao considerou indispensdvel a biépsia dalesio para que se
fizesse o diagndstico de CVG primadria essencial, uma vez
que a histdria clinica e os exames laboratoriais nos auxili-
aram a excluir outras potenciais causas de CVG, entre elas
o nevo cerebriforme intradérmico, que costuma estar pre-
sente jd ao nascimento, ou se desenvolve precocemente na
vida, predomina no sexo feminino, ocorre perda progressi-
va dos cabelos, e o crescimento da lesdo ocorre na adoles-
céncial3,

Cutis verticis gyrata primaria essencial - Schenato LJ et alii

Apés exaustivarevisdo daliteraturamédica, ndo encon-
tramos nenhum caso de CVG primadria essencial em crian-
cas. Existem poucos casos relatados de CVG em criangas,
0s mais representativos sdo os seguintes: CVG na sindrome
de Noonan’; na craniossinostose de Beare-StevensonS;
forma familiar de CVG'? e devido a forma priméria nio-
essencial®’ (Tabela 1).

O diagnéstico diferencial de CVG primdria essencial
compreende aformanio-essencial, paquidermoperiostose,
acromegalia, nevo intradérmico cerebriforme e outras cau-
sas menos freqiientes de CVG!!:

— CVGprimdria ndo-essencial: pode estar associada com
retardo mental e esquizofrenia cronica!l-12. Schepis!?
verificou a prevaléncia de CVG em 494 pacientes de
uma instituicdo psiquidtrica; 22 pacientes (21 homens)
tinham CVG priméria. Em outro estudo!2, foi pesquisa-
da a presenca de CVG em 83 pacientes psiquidtricos

Figura 2 - Lesdo de CVG ocupando grande extensdo do couro
cabeludo, mais acentuadamente em regides parietal

e occipital esquerda



Cutis verticis gyrata primaria essencial - Schenato LJ et alii

hospitalizados; 3 homens tinham CVG. Possivelmente
esta alta prevaléncia em homens com doengas psiquia-
tricas possa ser explicada por fatores étnicos ou, entdo,
pelo costume de raspar o cabelo destes doentes, facili-
tando o diagnéstico’.

— Paquidermoperiostose: manifesta-se por baqueteamento
digital, formacdo dssea periostal, espessamento da pele
da face, com acentuacao dos sulcos, lesdes de hiperpla-
sia sebdcea, CVG e hiperhidrose palmoplantar!-2. A
forma primdria é transmitida de heranca autossdmica
dominante; as alteragdes na pele e nos 0ssos progridem
de maneira severa por 5 a 10 anos e, apds, permanecem
sem mudangas por toda a vida; varios pacientes tém
retardo mental'2. J4 a forma secundéria ocorre em
homens entre 30 e 70 anos; as altera¢des dsseas sdo bem
caracteristicas, desenvolvem-se rapidamente e podem
ser bastante dolorosas; usualmente é provocada por

doenga pulmonar severa como carcinoma brénquico?.

— Acromegalia: caracterizada por crescimento exagerado
dos ossos da face e craniol-!4. A presenca de CVG nio
€ incomum nos quadros de acromegalia, portanto sua
presenca deve alertar o médico para a possibilidade de
adenoma de hipéfise!-%14; com este propésito é que
solicitamos a tomografia computadorizada de cranio no

paciente em questdo.

— Nevo intradérmico cerebriforme: usualmente presente
ao nascimento ou muito precocemente na infancia, sob
a forma de uma pequena area hiperpigmentada, que
aumenta gradativamente de tamanho no periodo da
puberdade e pode cobrir uma significativa por¢do do
couro cabeludo; alopécia progressiva é a regral-13. A
incidéncia é maior entre o sexo feminino!3. No caso em
questdo, ndo havia relato de nenhuma macula hipercro-
mica no couro cabeludo, ao nascimento, ¢ a lesdo
comecou a aumentar progressivamente de tamanho aos
6 anos de idade, e ndo préximo da puberdade. Frente ao
diagnéstico de nevo intradérmico congénito de grandes
dimensdes, é imperativa a exérese cirdrgica completa
da lesdo, pois esta apresenta um importante potencial
para desenvolver melanoma maligno!-13.

— Outras condigcoes médicas associadas com CVG: doen-
cas inflamatdrias do couro cabeludo (eczemas, psoria-
se, foliculite, impetigo, erisipelas e pénfigos)*13, mixe-
dema, leucemia, sifilis, acantose nigricans, esclerose
tuberosa, sindrome de Ehlers-Danlos, amiloidose e di-
abete mellitus2*13,

O tratamento da CVG varia desde a observagdo e
cuidados locais até a exérese cirtirgica do excesso de pele.
Geralmente a drea afetada € assintomadtica, entretanto pode
haver acimulo de secre¢des causando odor desagradavel e
sensa¢do de prurido, portanto uma boa higiene do couro

cabeludo é importante para alivio dos sintomas!!. No
paciente em questdo, nao havia sintomas na regiaio compro-
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metida pela CVG, sua mae era bastante rigorosa com a
limpeza do local, e o cabelo era raspado com freqii€ncia
para impedir o acimulo de residuos.

O aspecto estético € o que chama a aten¢@o devido a
extensa drea que ocupa. Diferentes técnicas de redugdo dos
defeitos do couro cabeludo estao a disposi¢ao do cirurgiao
plastico para o tratamento da CVG: ressecg¢ao total dalesao
e enxertia; colocag@o de expansor de pele na drea sadia e
enxertia; resseccdo parcial da parte mais abundante da
lesdo™13. A expansio tecidual tem possibilitado correcoes
de boa qualidade, em zonas onde as técnicas convencionais
de retalhos e enxertos oferecem dificuldades; salienta-se
como sua principal vantagem o menor nimero de procedi-
mentos cirirgicos necessarios; as desvantagens sao refe-
rentes a desfiguracio estética produzida pelo expansor!?.
Nos casos em que o envolvimento do couro cabeludo é
muito extenso, podem ser feitas ressec¢des parciais das
lesdes mais proeminentes?. Quando se deseja ressecar
totalmente amplas lesdes, poderao ser escolhidos retalhos
miocutaneos ou retalhos livres; o muasculo latissimus dorsi
é considerado atualmente o de escolha para o tratamento de
4reas extensas!d. Entretanto a equipe de cirurgia pldstica
entendeu que seria intitil tentar algum procedimento cirdr-
gico, visto que a ressecgdo total da lesdo implicaria em
alopécia definitiva e a expansdo da pele na area sadia seria
insuficiente para cobrir toda a drea doente. Portanto ndo foi
realizado nenhum procedimento cirdrgico, e o paciente
permanece em acompanhamento ambulatorial para obser-
var possiveis modificagdes na lesao.
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