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CASOS CLINICOS

Cutis verticis gyrata primario esencial

Primary essential cutis verticis gyrata

Paula Barba!, Hernan Feola!, Silvia Maida' y Mabel Pomar?

RESUMEN

El cutis verticis gyrata (CVG) es una rara anomalia del cuero cabelludo
caracterizada por la formacion de pliegues y surcos cutaneos que se
asemejan a la superficie de la corteza cerebral. Se clasifica en formas
primarias (esencial o no esencial) y secundarias, segn se asocie 0 no
a trastornos subyacentes.

ABSTRACT

Cutis verticis gyrata is a rare scalp disease characterized by the formation
of skin folds and furrows resembling the surface of the cerebral cortex. It
is classified into primary (essential or nonessential) and secondary forms
depending on whether or not it is associated with underlying disorders.
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Se presenta un caso de CVG primario esencial y una revision de la clasi-
ficacion de esta enfermedad, la cual es fundamental para su diagnds-
tico y tratamiento.
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We present a case of primary essential CVG, and review the classification
of this disease, which is fundamental for its diagnosis and treatment.
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CASO CLINICO

Un paciente de 34 anos, antes sano, consulté por
un aumento de los surcos y pliegues del cuero cabellu-
do, que aparecieron en la adolescencia, pero se hicie-
ron mds notorios en los ultimos afios.

Negaba comorbilidades personales y antecedentes
familiares de entidades con similares caracteristicas.

En la exploracién fisica se observé piel del cuero
cabelludo redundante, con pliegues y surcos profun-
dos que afectaban de forma bilateral la region parie-
tooccipital. Estos no se modificaban al intentar estirar
la piel (Fotos 1y 2).

Con la sospecha diagnéstica de cutis verticis gyra-

ta se solicitaron exdmenes complementarios para
confirmar y clasificar la enfermedad, que incluyeron
una analftica sanguinea bdsica, junto con hormonas
tiroideas, factor de crecimiento similar a la insuli-
na 1 (IGF-1) (hormona que regula los efectos de la
hormona del crecimiento, los niveles séricos pueden
estar elevados en casos de acromegalia), 17 alfa-hi-
droxiprogesterona, prolactina, sulfato de dehidroe-
piandrosterona, insulina e indice de resistencia a la
insulina; resonancia magnética del encéfalo, y estudio
oftalmolégico, sin que ninguno evidenciara anoma-
lias. Se realizé una biopsia de piel por losange cuyo
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examen anatomopatoldgico revelé una leve hiperque-
ratosis y acantosis epidérmica, haces de coldgeno de
tamafio normal, disposicién paralela y aspecto ho-
mogéneo, y foliculos pilosos rodeados de un escaso
infiltrado inflamatorio crénico (Foto 3).

FOTO 1: Imagen clinica, vista frontal. Pliegues
y surcos profundos en el cuero cabelludo con
una disposicion anteroposterior.

COMENTARIOS

El cutis verticis gyrata (CVG) es una rara anomalia
del cuero cabelludo caracterizada por la formacién de
pliegues y surcos cutdneos que se asemejan a la super-
ficie de la corteza cerebral y no pueden corregirse me-
diante presién o traccién sobre el cuero cabelludo?.
En 1837 Jean-Louis-Marc Alibert la describié por pri-
mera vez y, en 1907, Paul Gerson Unna propuso el
término cutis verticis gyrata™.

El CVG se clasifica como: 1) CVG primario esen-
cial, en la que no se identifican otras anomalias; 2)
CVG primario no esencial, asociado a anomalias neu-
roldgicas (epilepsia, discapacidad intelectual, micro-
cefalia), psiquidtricas (esquizofrenia) u oftalmoldgicas
(cataratas, estrabismo, ceguera). También se incluyen
en este grupo el sindrome del cromosoma X frigil o
sindrome de Martin-Bell, y la cromosomopatia ligada
al X*3; 3) CVG secundario, ocasionado por trastornos
locales proliferativos o inflamatorios, enfermedades
sistémicas o firmacos como los esteroides anabélicos,
que producen cambios patoldgicos en la estructura del
cuero cabelludo?®.

Cabrera et 4l.° propusieron otra clasificacién de los
CVG. Estas pueden dividirse en cutis verticis gyrata o
pseudocutis gyrara. El primero estd caracterizado por
un espesamiento del tejido conjuntivo y puede divi-
dirse en: 1) primario o tipico, el cual puede estar de
forma aislada o solitaria (esencial), o formar parte de

FOTO 2: Imagen clinica, vista lateral.

Con estos hallazgos se estableci6 el diagnéstico de
cutis verticis gyrata en su forma primaria esencial. Se
indicé mantener una buena higiene de la zona afectada
para evitar la acumulacién de secreciones, la macera-
cién y la eventual sobreinfeccién.

FOTO 3: Imagen histopatoldgica (HyE, 4X).

diferentes sindromes (sindrémico o no esencial); 2)
secundario o atipico, que se desarrolla como conse-
cuencia de trastornos subyacentes. Pseudocutis gyrata
es el término utilizado para aquellos espesamientos del
cuero cabelludo que ocurren como consecuencia de
trastornos proliferativos y en los cuales la infiltracién
se produce por células tumorales ajenas al tejido con-
juntivo normal, por ejemplo, nevos epiteliales, lipo-
matosos o melanociticos.

El CVG primario se caracteriza por la presencia de
pliegues simétricos que suelen tener una disposicién
anteroposterior y afectar el vértex y la regidn occipital,
pero pueden extenderse a todo el cuero cabelludo'”.
En ocasiones se extienden a la frente y el cuello, y muy
rara vez se observan lesiones en el tronco, las manos y
los pies. Predomina en los varones (hasta 5 veces mds
frecuente) y la edad de aparicién suele ser cercana a la
pubertad. Por este motivo se ha considerado una posi-
ble causa hormonal®*’. Sin embargo, en un estudio de
15 pacientes con CVG primario (no esencial) versus
un grupo de control, no se identificé ninguna altera-
cién en los niveles plasmdticos de hormona tiroidea,
cortisol, hormonas sexuales y prolactina'®. Los hallaz-
gos histopatoldgicos van desde una estructura cutdnea
esencialmente normal hasta un tejido conjuntivo en-
grosado, con hipertrofia o hiperplasia de las estructuras

anexiales’?*.
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El CVG secundario es mds comtn que la forma
primaria, puede ocurrir a cualquier edad, sin predilec-
cién por sexo®’. Las causas son multdples y variadas;
pueden ser procesos locales del cuello cabelludo o pro-
cesos sistémicos. En el primer caso, se han comuni-
cado neoplasias localizadas o anormalidades nevoides
del cuero cabelludo, incluidos nevos melanociticos,
lipomas, cilindromas, fibromas o neurofibromas (pseu-
docutis gyrata), o procesos inflamatorios crénicos del
cuero cabelludo como foliculitis, eccema y psoriasis.
En estos casos, el CVG suele presentarse en un drea
mads localizada del cuero cabelludo. Por el contrario,
cuando la causa subyacente es un trastorno sistémico,
por ejemplo, escleromixedema, acromegalia, linfomas,
leucemias, sifilis, amiloidosis, o genodermatosis como
la paquidermoperiostosis, los pliegues suelen tener una
disposicién mds variable, extendida, desordenada y no
siempre se observan en sentido anteroposterior como
en las formas primarias>>>®. La histopatologia del cue-
ro cabelludo en el CVG secundario es similar a la del
CVG primario o, en ¢l caso de procesos neopldsicos o
infiltrativos, dependerd de la enfermedad de base.

El tratamiento estd sujeto a la presencia o no de una
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enfermedad primaria subyacente. En el primer caso es-
tard dirigido al proceso de base, que en caso de ser efec-
tivo, suele provocar la regresién del CVG. Por el contra-
rio, cuando no hay patologia asociada, la intervencién
quirtrgica serd la opcién de tratamiento elegida. El tipo
de reparacién quirtirgica dependerd del tamano, la ubi-
cacién de los pliegues y las expectativas del paciente. Se
han publicado técnicas como la escisién parcial, la es-
cisién por etapas, el injerto de colgajo local, el injerto
de colgajo libre y la expansién de tejido®. Ademds, en
todos los casos estd indicada la higiene local del cuero
cabelludo para evitar la acumulacién de secreciones, la
maceracion y las infecciones secundarias'?.

En conclusién, la comprensién de la etiologia del
CVG ayuda a clasificar esta enfermedad y es funda-
mental para su manejo. Dado que el diagndstico de
las formas primarias esenciales (como presentaba el
paciente del caso) se hard luego de descartar asociacio-
nes sindrémicas o patologia subyacente, siempre serdn
necesarias investigaciones complementarias que des-
carten enfermedades locales o sistémicas como biop-
sias de piel, andlisis de sangre o exdmenes radioldgicos,
ademds de una evaluacién interdisciplinaria.

6. Cabrera HN, Giovanna PD, Medina JCD de, Sanglieza M. Pseu-
docutis gyrata por nevo melanocitico congénito cerebriforme.
Dermatol Argent. 2017;23:178-182.

7. Adorno IF, Santos RFT, Nunes TF, Sandim GB, et dl. Primary es-
sential cutis verticis gyrata. Radiol Bras. 2019;52:276-277.

8. Palazzo R, Schepis C, Ruggeri M, Baldini L, et dl. An endocrino-
logical study of patients with primary cutis verticis gyrata. Acta
Derm Venereol. 1993;73:348-349.

9. Zeng W, Guo L. A rare cutis verticis gyrata secondary to cere-
briform intradermal nevus: case report and literature review.
BMC Surg. 2021;21:234.






