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RESUMEN

El cutis verticis gyrata es una condicion del cuero cabelludo caracterizada por pliegues Palabras clave:

convolutos y surcos profundos de piel engrosada que le confieren un aspecto cerebriforme.

Puede ser congénito o adquirido y predomina en hombres. Se clasifica de acuerdo a su cutis verticis gyrata.
etiologia en primario (esencial y no esencial) y secundario. En este tltimo caso las patolo-

gias subyacentes son diversas. Puede formar parte de varios sindromes. El tratamiento es

quirdrgico y se realiza por motivos estéticos. (Dermatol Argent. 2014, 20 (3): 157-163).

ABSTRACT

Cutis verticis gyrata is a scalp condition characterized by convoluted folds and deep Keywords:
furrows formed by thickened skin adopting a cerebriform pattern. It can be congenital o

acquired and is more prevalent in males. It is classified according its etiology in primary cutis verticis gyrata.
(essential and non-essential) and secondary. In this case the underlying pathologies are

diverse. It may be part of various syndromes. Surgical resection is the treatment of choi-

ce often sought for esthetic reasons. (Dermatol Argent. 2014; 20 (3): 157-163).
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Introduccion

El cutis verticis gyrata (CVG) es una rara condicién del
cuero cabelludo en la que existen pliegues convolutos y
surcos profundos que remedan la superficie de la corteza
cerebral. Es una presentacién clinica de causas diversas,
con una incidencia dificil de estimar.' Se clasifica segtin la
etiologfa subyacente en cutis verticis gyrata primario esen-
cial (CVGPE), cutis verticis gyrata primario no esencial
(CVGPNE) y cutis verticis gyrata secundario (CVGS).
Las formas primarias se caracterizan por una histopatolo-
gia normal de la piel. El CVGPE no tiene otras anormali-
dades asociadas, mientras que el CVGPNE se asocia a
menudo con desérdenes neuropsiquidtricos.”* El CVGS
ocurre como consecuencia de procesos neopldsicos o infla-
matorios que producen cambios patoldgicos en la estruc-
tura del cuero cabelludo.” Su histologia puede compren-
der desde infiltrados celulares inflamatorios o hamarto-
matosos hasta proliferaciones atipicas.® A diferencia del
cutis laxa, en el CVG es imposible estirar los pliegues con
la traccién.” La prevalencia hombre-mujer del CVG es de
5-6:1." La razén de la predominancia masculina es desco-
nocida’ y ocurre tanto en las formas primarias como

secundarias.®

FOTO 1. CVG primario: pliegues simétricos dispuestos en senti-
do anteroposterior.
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Historia

El CVG fue originalmente mencionado por Alibert en
1837, pero fue Robert quien hizo la primera descripciéon
clinica en 1843. En 1907, Una acufi$ el término CVG.?
Otros términos para esta condicién son pachydermie vorti-
cellée (del francés paquidermia arremolinada), cutis sulca-
ta, cuero cabelludo de bulldog y cutis capitus strata. Polan
y Butterworth propusieron la primera clasificacién del
desorden, dividiéndolo en formas primarias (idiopdticas) y
secundarias.’

CVG primario

El CVG primario se caracteriza por pliegues simétricos
que usualmente corren en sentido anteroposterior’ (foto
1). Tipicamente los pliegues involucran el vértex y el occi-
pucio, pero ocasionalmente afectan todo el cuero cabellu-
do.’ Estas circunvoluciones pueden ser transversales en la
regién occipital." EI CVGPE no estd asociado con desér-
denes neurolégicos ni oftalmoldgicos. A la fecha, sélo 14
casos de CVGPE han sido publicados en la literatura’
(foto 2). No se ha descrito transformacién maligna® y exis-
ten pocos casos pedidtricos publicados.”

FOTO 2. CVGPE congénito en nifia de tres meses.



FOTO 3. CVGS. En sentido horario: Varon de 65 afios con pénfigo vul-
gar (A), varon de 25 afos con antecedentes de querion de Celso a
los 10 afos (B), vardn de 41 afios con foliculitis y perifoliculitis
subaguda (C), mujer de 62 aios con eccema de cuero cabelludo (D).

La presentacién mds comtn del CVGPNE es en hombres
con discapacidad intelectual.">* El retardo mental y la
esquizofrenia son los desérdenes psiquidtricos mds fre-
cuentemente asociados con el CVG.? Una revisién de
todos los casos de CVG en instituciones para deficientes
mentales en Suecia en 1964'" estimé su prevalencia en
hombres con retardo mental severo en el 0,2%. Sélo uno
de 38 casos era mujer. Dicho estudio informé una inci-
dencia aumentada de convulsiones, pardlisis cerebral y
defectos oculares en pacientes con CVG. El coeficiente
intelectual de estos pacientes se encuentra raramente por
encima de 35."

Los hallazgos histopatolégicos del CVG primario varfan
desde estructuras cutdneas normales a tejido conectivo
engrosado con hipertrofia o hiperplasia de estructuras
anexiales.’

El sindrome X frégil o sindrome de Martin Bell es un de-
sorden hereditario ligado al X que se manifiesta en hom-
bres con retraso mental, hallazgos neuropatolégicos y fiso-
nomia caracteristica: cara alargada, orejas largas, nariz pro-
minente, macroorquidismo y CVG.>” Si bien es secunda-
rio a una cromosomopatia, se lo considera una forma de
CVGPNE.®
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FOTO 4. CVGS a acromegalia.

FOTO 5. CVGS a paquidermatoperiostosis. En sentido horario:
patas de elefante (A), dedos en baqueta (B), CVG (C).

FOTO 6. CV/G asociado a leucemia promielocitica aguda (imagen
izquierda) y leucemia mieloide aguda (foto derecha).
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FOTO 7: CVG en recién nacida con sindrome de Turner.

CVG secundario

El CVGS es aquel que se produce como consecuencia de
una enfermedad.® Es mucho mds frecuente que las formas
primarias® y su aspecto clinico varfa segin la causa subya-
cente, aunque los pliegues tienden a ser mds variables y
usualmente no corren en direccién sagital (foto 3). Los
desérdenes inflamatorios y sistémicos conducen a un
aspecto corrugado leve de la totalidad del cuero cabellu-
do. Cuando el CVG se origina a partir de una neoplasia,
tiende a presentarse en una zona localizada que puede
extenderse posteriormente.” El CVGS puede aparecer a
cualquier edad, dependiendo de la patologia de base.' La
histopatologfa del cuero cabelludo puede ser normal,
sobre todo cuando CVG es secundario a patologias sisté-
micas, o corresponder a la del proceso subyacente™ cuan-
do es secundario a una alteracién local. Es hallado en aso-
ciacién con neoplasias localizadas y anormalidades névi-
cas del cuero cabelludo. incluyendo nevos melanociti-
cos'*"* y conectivos (lipomatosos), hamartomas, neurofi-
bromas, fibromas, cilindromas,’ dermatofibromas," leio-
miomatosis'® y traumatismos.” También se asocia con
dermatosis inflamatorias del cuero cabelludo, mds

> acné queloide, impéti-

comunmente eccema, psoriasis,
go, erisipela, pénfigo,” foliculitis” y alopecia areata.” El
CVG se ha vinculado asimismo con una variedad de
enfermedades sistémicas, que incluyen acromegalia (foto
4), mixedema, amiloidosis,’ sifilis, acantosis nigricans,
esclerosis tuberosa, sindrome de Ehlers Danlos, neurofi-
bromatosis," diabetes,” enfermedades pulmonares créni-

cas, cardiopatias congénitas cianéticas, desérdenes hepa-
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FOTO 8: Sindrome de Noonan. En sentido horario: CVG (A), clinodac-
tilia (B), implantacion baja de orejas (C).

tobililares, mal uso de sustancias anabdlicas*” y enferme-
dad de Darier.**' Se han comunicado casos inducidos por
poliendocrinopatias.” La paquidermoperiostosis primaria
(PDP), una condicién autosémica dominante, es el Ginico
desorden familiar conocido asociado al CVG.>® La PDP,
también llamada enfermedad de Touraine-Solente-Golé,
es una rarisima enfermedad que se diagnostica por la pre-
sencia de tres criterios mayores (paquidermia, periostosis
y dedos en palillo de tambor) y uno de nueve criterios
menores, entre los que se incluye el CVG.**** Entre sus
posibles factores etiolégicos se plantean la influencia gené-
tica, anormalidades de la activacién fibrobldstica, altera-
ciones hormonales y del flujo sanguineo periférico. Es
nueve veces més frecuente en hombres y en el 25-38% de
los pacientes se halla historia familiar® (foto 5). La acroce-
falo sindactilia también puede asociar CVG,’ asi como el
sindrome de hiper IgE” y el de insulinorresistencia.”** El
CVGS se ha descrito como una condicién paraneopldsi-
ca,” asociado a carcinoma de trompas de Falopio,” mama
y apudoma.>”" Se ha comunicado asimismo la asociacién
con leucemia® (foto 6) y existen publicaciones que rela-
cionan al CVG con maniobras de traccién pilosa.”

La asociacién entre el CVG y las cromosomopatias estd
bien descrita en el sindrome de Turner (ST), mds rara-
mente en el sindrome de Noonan’ (SN) (fotos 7 y 8 res-
pectivamente) y en trisomfas 21, 13 y 18.” El primero es
una condicién ligada al X que sélo afecta a mujeres. El
segundo es un desorden autosémico dominante. El ST y
el SN comparten muchas caracteristicas clinicas, como

baja estatura, hipertelorismo, implantacién baja de orejas,



pliegue nucal, pezones ampliamente separados, linfedema
y en ocasiones CVG.’ La distensién secundaria al linfede-
ma causarfa varias de las caracteristicas fenotipicas de
ambos sindromes, como el pliegue nucal, los cambios
ungulares y el CVG (véase etiopatogenia).*” Se recomien-
da que aquellos pacientes con CVG congénito sean eva-
luados con un cariotipo para descartar ST y SN.**

En 2001 se describié una nueva entidad de herencia auto-
sémica recesiva, el sindrome de Cohen, que se caracteriza
por microcefalia, cutis verticis gyrata, retinitis pigmento-
sa, cataratas, alopecia y retardo mental. Dicho sindrome
se producirfa por una mutacién que mapea en el brazo
largo del cromosoma 8.'

[tiopatogenia

La patogenia del CVG primario es desconocida. Se sugi-
rié que podria tratarse de una condicién autosémica

18 Esto se basé en la ocurrencia de casos

dominante.
familiares' determinados por una mutacién en el gen del
receptor del factor de crecimiento fibrobldstico 2
(FGFR2). El mismo codifica una tirosinkinasa transmem-
brana y funciona como factor mitogénico y angiogénico,"
lo que explicaria la hipertrofia dérmica presente en el
CVG.

Se considerd asimismo una causa hormonal de CVG pri-
mario sustentada en el inicio del cuadro en la pubertad o
inmediatamente después (el 90% de los casos ocurre antes
de los 30 anos)' y a la preponderancia masculina.® Sin
embargo, un estudio con dosajes plasméticos de hormona
tiroidea, cortisol, hormonas sexuales y prolactina en 15
pacientes con CVG no identificé anormalidades hormo-

nales.”*

Respecto de las formas secundarias de CVG, los mecanis-
mos patogénicos difieren de acuerdo con la enfermedad
de base y sdlo se han enunciado hipdtesis para contadas
entidades. En los sindromes de Turner y Noonan, el linfe-
dema comtnmente presente durante la gestacién ha sido
postulado como la causa subyacente del CVG.” El linfede-
ma se origina a partir de anormalidades de los vasos linfi-
ticos. La falta de conexidn entre los sistemas venoso y lin-
fatico lleva a la coleccién de fluidos en el saco yugular y
en los tejidos, lo que resulta en higroma quistico e
hidrops.” La compresién uterina fijarfa la piel linfedema-
tosa en pliegues que se manifiestan clinicamente como
CVG y persisten luego de que el edema resuelve.*’

En la acromegalia el hipersomatotrofismo induce un
aumento del factor de crecimiento simil insulina (IGF-1),
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que estimularfa la produccién de glucosaminoglicanos
que engrosan la piel del cuero cabelludo.’”

En la leucemia dicho engrosamiento se deberia a infiltra-
cién leucémica.?

"Tratamiento

Aunque el drea afectada es asintomdtica, el CVG puede
cursar con prurito, olor desagradable por acumulacién de
secreciones,” ardor y dolor.” Una buena higiene del cuero
cabelludo es importante para evitar la acumulacién de
dichas secreciones en los surcos. El tratamiento definitivo
es la cirugfa, y puede ser requerido por razones psicolégi-
cas o estéticas. Las lesiones pequefas localizadas pueden
ser resecadas en un tiempo, mientras que las mayores pue-
den requerir remociones seriadas. También se utilizan téc-
nicas con tejidos de expansién.>>** En el caso del CVGS
el tratamiento corresponde al de la patologia subyacen-

te.”’

Conclusiones

El CVG es una condicién fenotipica infrecuente del
cuero cabelludo comdn a multiples entidades de las mds
diversas etiologias que atin plantea numerosos interrogan-
tes. No obstante, en los tltimos afos se han logrado avan-
ces en cuanto al conocimiento de su fisiopatogenia.

Ante la presencia de CVG en un adulto se debe pesquisar
la existencia de patologia subyacente local y sistémica, a
través de una historia clinica completa personal y familiar,
estudios complementarios de anatomia patoldgica, labo-
ratorio e imdgenes segtn el contexto. Si dicha condicién
se presenta en un recién nacido, ademds de lo previamen-
te mencionado se aconseja solicitar un cariotipo para des-
cartar cromosomopatias.
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Cuestionario de autoevaluacién

1. El cutis verticis gyrata es: 7. Las siguientes son causas de cutis verticis gyrata
a. Una presentacion fenotipica comun secundario excepto:
a multiples entidades O a. Dermatitis inflamatorias del cuero cabelludo O
b. Una condicion necesariamente secundaria ©) b. Cromosomopatias 0]
c. Un desorden,siempre congfénito O c. Acromegalia e
d. Una patologia autorresolutiva O d. Ninguna es correcta o)
2. El cutis verticis gyrata: 8. Senalel .
a. Predomina en mujeres o . Senale la opcion incorrecta
b. Predomina en hombres o) a. El cutis verticis gyrata primario se caracteriza
c. Tiene igual incidencia en ambos sexos @) por pliegues simétricos que usualmente
d. Nunca se presenta al nacimiento O corren en sentido anteroposterior S
b. En el cutis verticis gyrata primario los pliegues
3. Las variantes de cutis verticis gyrata son: tienden a ser mas variables y usualmente
a. Cutis verticis gyrata primario esencial O no corren en direccién sagital O
b. Cutis verticis gyrata primario no esencial O c. En el cutis verticis gyrata secundario los pliegues
c. Cutis verticis gyrata secundario ©) tienden a ser més variables y usualmente
d. Todas son correctas @) no corren en direccidn sagital @)
d. Cuando el CVG se origina a partir de una
4. Respecto de la histologia del cutis verticis gyrata: neoplasia, tiende a presentarse en una zona
a. Lasformas primarias tienen una histologia normal localizada del cuero cabelludo 'e)
o engrosamiento de tejido conectivo con
hipertrofia e hiperplasia de estructuras . . . .
P . Perp 9. Respecto del tratamiento del cutis verticis
anexiales O ta:
b. Es frecuente el hallazgo de linfocitos gyrata: )
intraepidérmicos cerebriformes o) a. El tratamiento definitivo es la cirugia O
c. Enlas formas secundarias, la histologia puede b. El tratamiento definitivo es la infusion de
corresponder a la de la enfermedad biologicos O
subyacente o) c. No requiere tratamiento por ser una
d. ay cson correctas e patologia autorresolutiva O
d. En todos los casos se debe efectuar
5. El cutis verticis gyrata primario esencial: correccion quirdrgica O
a. Se asocia a desérdenes neuropsiquiatricos O
b. Se a§ocia a desérc.lenes oftalmolégicos O 10.Sefale la respuesta correcta
¢. Notiene anc.>rmalldaldes asociadas L. C a. EI90% de los cutis verticis gyrata primarios
d. Essecundario a desérdenes cromosémicos O ~
ocurren antes de los 30 afios O
. . . , . b. El cutis verticis gyrata secundario es mucho
6. El linfedema intrauterino seria la causa del cutis ) 9y L
. . mas frecuente que las formas primarias O
verticis gyrata en: A ., .
. c. Ante la presencia de CVG en un recién nacido
a. El sindrome de Noonan O = colici o
b. La paquidermoperiostosis primaria O se aconseja solicitar un calrlotlpo para
c. El sindrome de Turner o descartar cromosomopatias O
d. ay cson correctas 0 d. Todas son correctas O

Respuestas correctas vol. XX — N° 2 /2014
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163




