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Pseudocutis gyrata por nevo melanocitico

congénito cerebriforme

Pseudocutis gyrata due to congenital cerebriform melanocytic nevus

Hugo N. Cabrera', Patricia Della Giovanna?, Juan Carlos Diez de Medina®’ y Martin Sangiieza*

RESUMEN

Se define el cutis gyrata como un engrosamiento cutdneo con pliegues
imposibles de estirar y con surcos paralelos y giros que recuerdan la corteza
cerebral. Debido a su ubicacion habitual en el cuero cabelludo a nivel del
vértex, recibe la denominacion de cutis verticis gyrata. Puede ocurrir como
enfermedad individual o ser una manifestacion de diversas etiologias. Se lo
divide clasicamente en primario y secundario. El primario puede ser esencial
o solitario, 0 acompafiarse de otras anomalias (sindrémico).

El pseudocutis verticis gyrata se produce por la infiltracion de
elementos celulares ajenos al tejido conjuntivo.

ABSTRACT

Cutis gyrata is a skin thickening with folds that cannot be stretched out,
characterized by ridges and furrows resembling the surface of the brain. In
general it occurs in the scalp at the level of the vertex, it gets the name cutis
verticis gyrata. It can occur as individual disease or be a manifestation of
different etiologies. It is usually classify into primary and secondary. The
primary can be solitary or present other anomalies (syndromic).
Pseudocutis verticis gyrata s cause by the infiltration of cellular elements
that are foreign to the connective tissue.
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Presentamos dos casos de pseudocutis gyrata por nevos melanociticos
congénitos cerebriformes, uno solitario y el otro asociado a nevo azul
y nevomatosis cutdnea. Proponemos una nueva clasificacion para los
cutis gyrata basada en la etiopatogenia.
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We present two cases of pseudocutis gyrata due to congenital
melanocytic nevus, one solitary and the other associated to blue nevus
and skin nevomatosis. We propose a new classification for cutis gyrata
based on its etiopathogenesis.
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INTRODUCCION

Entendemos como cutis gyrata el engrosamiento cutd-
neo que se presenta clinicamente con pliegues imposibles
de estirar, que forman surcos paralelos y giros remedando
la corteza cerebral. Habitualmente se localiza en el vértex
del cuero cabelludo, por lo que se lo denomina cutis verti-
cis gyrata. Puede ser un hecho aislado o una manifestacién
de diversas etiologfas. Cldsicamente se lo ha clasificado en
primario y secundario’.

Puede presentarse de manera solitaria (esencial) o
formar parte de diferentes sindromes (no esencial o
sindrémico). Cuando no se forma por espesamiento
del tejido conjuntivo, sino por la infiltracién de ele-
mentos celulares extranos a este, se denomina pseudo-
cutis gyrata.

Presentamos dos casos de este tipo debidos a nevos
melanociticos congénitos cerebriformes, realizamos
una revisién del tema y proponemos una nueva clasi-
ficacion del cutis gyrata.

SERIE DE CASOS
Caso clinico 1

Un varén de 18 afios, sin antecedentes patolé-
gicos personales o familiares de importancia, pre-
sentd desde el nacimiento una lesién pigmentada
mamelonada en la zona parietal derecha, que crecié
paulatinamente de tamano durante 10 afios, para
luego estacionarse. En el momento de la consulta se
observé en forma unilateral, en esa zona, una masa
convoluta de aspecto cerebriforme, pigmentada,
gris negruzca, alopécica, con algunos mechones que
emergfan de los surcos (Fotos 1 y 2). La consisten-
cia era duroeldstica y el paciente no referfa sintomas.
El estudio histopatolégico revelé6 una infiltracion
densa de melanocitos que ocupaban todo el espesor
dérmico, con pigmentacién abundante en la dermis
superficial. Las células tenfan un ntcleo ovoide con
escaso citoplasma. En las dermis media y profunda
el coldgeno estaba algo engrosado, con melanocitos
dispuestos entre sus bandas, que se extendia hasta la
hipodermis (Foto 3). Con estos hallazgos, se realizé
el diagnédstico histopatolégico de nevo melanociti-
co intradérmico con caracteristicas congénitas. La
correlacién clinico-patolégica indicé que se trataba
de un nevo melanocitico congénito cerebriforme gi-
gante, también referido en la bibliografia como nevo
intradérmico cerebriforme.

El resto del examen clinico y la evaluacién oftal-
moldgica y neuroldgica no mostraron alteraciones.
Tampoco la analitica de sangre y orina ni la tomografia
computarizada de créneo. Se decidid la extirpacién de
la lesién y fue derivado al Servicio de Cirugfa Pléstica.
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FOTO 1: Lesion proliferativa pigmentada en la zona parietal derecha, alopé-
cica, con surcos y circunvoluciones.

FOTO 2: Lesion proliferativa, lobulada, en la zona occipital. En los surcos se
visualizan mechones de pelo.

FOTO 3: En las dermis media y profunda los melanocitos se ubican entre
bandas engrosadas de coldgeno (HyE, 125X).
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Caso clinico 2

Una mujer de 21 afios, sin antecedentes perso-
nales o familiares de importancia, presenté desde el
nacimiento una lesién hiperpigmentada en el cuero
cabelludo y multiples lesiones generalizadas pigmen-
tadas, aunque de menor tamano. En el momento de la
consulta se observd, a nivel del vértex, una tumoraciéon
exofitica de 12 cm de didmetro, hiperpigmentada, en
sectores de color gris azulado, de superficie lobulada
y aspecto cerebriforme. Se destacaba en su superficie
la presencia de un nédulo de 3 cm de didmetro que,
segin referfa la paciente, aumentd de tamafio en los
tltimos afos. La lesidn era alopécica y en los surcos se
evidenciaban mechones de pelos (Foto 4). Se observa-
ron, ademds, multiples nevos melanociticos congénitos
de menor tamano (en promedio 1 cm), distribuidos
de manera generalizada por el tronco y los miembros
(Foto 5). Algunos de ellos, sobre todo los ubicados en
las plantas, eran de color azul grisdceo (Foto 6). Todos
eran asintomdticos. El estudio histolégico de la lesidon
del cuero cabelludo revelé un nevo melanocitico in-
tradérmico con rasgos congénitos asociado a un nevo
azul; el diagndstico de los nevos de los miembros fue
de nevo azul celular.

Con la correlacién clinico-histolégica se arribé al
diagnéstico de nevo melanocitico congénito cerebri-
forme asociado a nevo azul y nevomatosis cutdnea,
entendiendo por tal la presencia de maltiples nevos en
diferentes segmentos anatémicos de la paciente.

El resto del examen fisico, incluidas las evaluacio-
nes oftalmoldgica y neurolégica con estudios por imé-
genes del crdneo, no presentd alteraciones. La analitica
de laboratorio también fue normal. Se la derivé al Ser-
vicio de Cirugfa Pléstica para considerar la extirpacién

de la lesién mayor.

FOTO 4: Vista posterior de la masa convoluta.

FOTO 6: Nevos azules de localizacion plantar.

COMENTARIOS

Podemos encontrar diferentes aspectos del cutis gyrata:

1. El cutis gyrata primario es una enfermedad del
tejido conjuntivo; se lo considera un hamartoma que
suele ubicarse en el cuero cabelludo. Lo identificamos
como una variante de nevo conjuntivo que se presenta
en forma aislada o solitaria. También puede estar aso-
ciado a otras anomalifas en el contexto de diferentes
sindromes. Entre ellos, el sindrome de Akesson, en el
que se asocia a déficit mental, hipoplasia tiroidea, esta-
tura baja y, en ocasionas, a otros nevos conjuntivos, y el
sindrome de Proteus, en el que tiene una localizacién
extracefdlica (el llamado nevo cerebriforme plantar),
habitualmente herdldico del sindrome, que consiste en
un cuadro malformativo multiple, con gigantismo.

2. En ocasiones, el cutis gyrata es secundario a di-
versos procesos, como inflamaciones crénicas o tras-
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tornos endocrinos (acromegalia, con visceromegalia).
También en ciertas genodermatosis el engrosamiento
cutdneo puede presentarse en diferentes zonas en un
mismo paciente: en las manos y la frente, como se ob-
serva en la paquidermoperiostosis (con acropaquia)?, o
en las zonas periauricular, palmar y plantar, en el sin-
drome de Beare-Stevenson, donde hay craneosinosto-
sis y acantosis nigricans.

3. Para finalizar, este aspecto cutdneo puede deber-
se a trastornos proliferativos como tumores o nevos
(25%)*%, donde hay una infiltracién de células tumo-
rales en la dermis ajenas al tejido conjuntivo normal;
los mds frecuentes son los nevos celulares y el neurofi-
broma: esto no es un cutis gyrata auténtico, ya que no
involucra el tejido conjuntivo dérmico, por lo que lo
consideramos un pseudocutis gyrata.

Creemos confusas las clasificaciones actuales, en las
que algunos autores llaman “esencial” a la forma pri-
maria, otros a la que no es sindrémica y otros denomi-
nan primaria a la que conlleva trastornos neurolégicos.
Por ese motivo, proponemos una nueva clasificacién
de los cutis gyrata (Tabla 1)>7.

Debemos considerar el nevo melanocitico congé-
nito cerebriforme una entidad de rara observacién. La
primera descripcién pertenece a Hammond y Ranson,
en 1937%9. Tiene una clinica tumoral con desarrollo
de pliegues y circunvalaciones, lo que le confiere un
aspecto giriforme similar a la superficie del cerebro, y
una histopatologia de nevo melanocitico intradérmi-
o, que en ocasiones presenta hiperplasias focales de

CUTIS VERTICIS PSEUDOCUTIS

VERTICIS GYRATA

GYRATA

1. Primario, tipico o esencial:
Nevo conjuntivo

Trastornos proliferativos

Sindrémico: Nevos:
- craneal: sindrome de Akesson - epiteliales (de Jadassohn)
- palmoplantar: sindrome de - lipomatosos

Proteus - melanociticos (nevo

intradérmico cerebriforme)
2. Secundario 0 atipico:
a. Inflamaciones crénicas:
- foliculitis, erisipelas, etc.
b. Trastornos endocrinos:
- acromegalia
¢. Genodermatosis:

- paquidermoperiostosis
(sindrome de Touraine-
Solente-Golé)

-Sindrome cutis gyrata de
Beare-Stevenson

TABLA 1: Clasificacion del cutis gyrata.
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la epidermis (Tabla 2). En ciertos casos, la presencia
de células C en profundidad le dan un aspecto neuroi-
de. Afecta, ademds, los foliculos pilosos, que aparecen
atrofiados.

Sintomatologia: asintomadticos
0 sintométicos (prurito, tension,
quemazon)

Frecuencia: 12,5% de pseudocutis
gyrata (17% de cutis gyrata)

Aparicién: congénito; mds raro
posnatal

Histopatologia: nevo
intradérmico

Evolucién: crecimiento
primeros 10 afios, luego estable
Posible degeneracién maligna
(melanoma 4,5%)

Sexo: predomina en las mujeres

Topografia: craneales

. Asociacién: posible nevomatosis
lateralizados

(linica: circunvoluciones pig-
mentadas alopécicas

Tratamiento: extirpacion
quirdrgica

TABLA 2: Principales caracteristicas del nevo melanocitico cerebriforme.

Este tipo de nevo tiene identidad propia y es una
variedad del nevo melanocitico congénito, con desa-
rrollo en el cuero cabelludo. En general, estd presente
en el momento del nacimiento y, en ocasiones, puede
aparecer al poco tiempo de nacer.

Se observa con mayor frecuencia en las mujeres, en
forma unilateral, ubicado sobre todo a nivel parietal y
menos a menudo en el drea occipital o temporal. Tam-
bién se describieron casos con localizacién fuera del
cuero cabelludo'®3,

Crece lentamente durante un periodo aproximado
de 10 anos (bien documentado en el caso 1) hasta al-
canzar algo mds de 20 cm y puede tomar hasta la mitad
del cuero cabelludo. Se describieron casos de pacien-
tes que desarrollaron brotes proliferativos durante el
embarazo. Las circunvoluciones suelen ser alopécicas,
emergiendo algunos mechones de los pliegues, hecho
observado en ambos pacientes. Es asintomdtico, aun-
que en ocasiones puede haber prurito, sensacién de
tensién o quemazdn. En su evolucidn, puede infectar-
se o sangrar ante leves traumatismos. Constituye un
signo marcador de nevomatosis neurocutdnea, entidad
caracterizada por nevos melanociticos en la piel y el
sistema nervioso, con posibles complicaciones neuro-
l6gicas graves y alta propensién al melanoma (hasta el
50% de los casos)'“.

En el caso clinico 2, el pseudocutis estd determina-
do por la asociacién de nevo melanocitico congénito
y nevo azul, con el rasgo particular de que presenta
multiples nevos azules a distancia y constituye una ne-
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vomatosis cutdnea. Existen, en la literatura consultada,
casos de pseudocutis verticis gyrata provocados por un

nevo azul, pero no la asociacién de ambas entidades en

una misma lesién'>1°.

El nevo cerebriforme tiene alto riesgo de transforma-
cién en melanoma (4,5%, similar a los nevos melanoci-
ticos congénitos gigantes); si bien se observaron casos de
melanoma congénito, es mds habitual que aparezcan en
la infancia o la adultez'.

El diagnéstico diferencial debe plantearse con los
otros cutis gyrata, como se muestran en la Tabla 1.

La posibilidad terapéutica es la extirpacion quirdrgi-
ca, total o parcial, y la reconstruccién con cirugfa plds-
tica, decisién que tomamos en ambos pacientes. Si esto
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