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Resumen Abstract

La cutis verticis gyrata es una patologia poco Cutis verticis gyrata is a rare pathology of the scalp
frecuente del cuero cabelludo caracterizada por la characterized by the proliferation of subcutaneous
proliferacion del tejido celular subcuténeo e cellular tissue and hypertrophy that produces folds
hipertrofia que produce pliegues y surcos que le dan and furrows that give it a cerebriform appearance.
aspecto cerebriforme. Aunque su etiologia es aun Although its etiology is still unknown, the condition is
desconocida, la condicién no es exclusivamente not exclusively congenital, the presence of
congénita, se ha propuesto como teoria la presencia autosomal dominant mutations in the fibroblast

de mutaciones autosémicas dominantes en el growth factor receptor 2 has been proposed as a
receptor de factor de crecimiento de fibroblastos 2. theory. This pathology is extremely rare in pediatrics.
Esta patologia es extremadamente rara en pediatria. It is divided into primary and secondary. The case of
Se divide en primaria y secundaria. Se presenta el a 15-year-old male adolescent with the presence of

caso de un adolescente de 15 afos, de sexo essential primary cutis verticis gyrata, where the

masculino con presencia de cutis verticis gyrata main concern was pruritus and the presence of

primaria esencial, donde la principal preocupacién fetidity is presented. Taking into account the benign

fue el prurito y la presencia de fetidez. Teniendo en nature of this condition, only symptomatic

cuenta el caracter benigno de esta condicién, se management was decided. The case presented is

decidié solo manejo sintomatico. El caso que se the first reported in Cienfuegos province in pediatric

presenta es el primero reportado en la provincia age, which reaffirms the importance of recognizing

Cienfuegos en edad pediatrica, lo que reafirma la this entity and its adequate approach to distinguish

importancia de reconocer esta entidad y su abordaje the clinical forms of presentation for its best

adecuado para distinguir las formas clinicas de therapeutic treatment. Once the oddity of the entity

presentacién para su mejor tratamiento terapéutico. in pediatric age was given this case, in addition to a

Dada la rareza de la entidad en edad pediatrica se revision of literature decides to show up.

decide presentar este caso, ademas de una revisién

de la literatura. Key words: cutis verticis gyrata, rare diseases,
pediatric, case report
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INTRODUCCION

La cutis verticis gyrata (CVG) es una
genodermatosis del cuero cabelludo poco
frecuente. Se caracteriza por una proliferacién
excesiva del tejido subcutédneo e hipertrofia lo
gue produce pliegues y surcos que imitan la
apariencia de las circunvoluciones cerebrales.®?

El primer informe de esta condicién lo realizé
Jean-Louis-Marc Alibert en 1837, quien la llamé
cutis sulcata. En 1907 fue nombrado por Paul
Gerson Unna, quien le dio otros nombres como:
sindrome de Robert-Unna, cuero cabelludo de
bulldog, piel corrugada, cutis verticis plicata y
paquidermia vérticis girata.”’

La tasa de prevalencia estimada de CVG en una
poblacién adulta es de 1 en 100 000 en hombres
y 0,026 en 100 000 en mujeres relacién 5:1, es
mas frecuente en el sexo masculino, rara vez se
presenta en nifos pequefios. Una mayor
prevalencia es reportada en pacientes con
discapacidad intelectual.®**%

Aunque su etiologia es aun desconocida, la
condicién no es exclusivamente congénita, se ha
propuesto como teoria la presencia de
mutaciones autosémicas dominantes en el
receptor 2 del factor de crecimiento de
fibroblastos (FGFR2) ubicado en el cromosoma
10922. El FGFR2 codifica una tirosina cinasa
transmembrana con actividad mitogénica,
angiogénica e inflamatoria, que podria dar origen
a hipertrofia, también se han comunicado formas
familiares primarias con herencia autosémica
dominante o recesiva y expresividad variable, sin
embargo, la mayor parte de los casos se
presentan de manera esporadica.®**"

Se clasifica en primaria y secundaria. La forma
primaria se puede subdividir en esenciales y no
esenciales. La forma primaria esencial es rara, no
estd asociada con trastornos neurolégicos y/u
oftalmolégicos, solo la formacion excesiva de
pliegues cutaneos en el cuero cabelludo. Aparece
en la pubertad y exclusivamente en hombres, el
tipo de herencia es incierta, su evolucién es lenta.
La forma primaria no esencial es mas comdun, se
considera un sindrome neurocutaneo porque se
relaciona con anormalidades neuroldgicas como:
microcefalia, retraso mental, paralisis cerebral,
esquizofrenia y epilepsia; y oftalmoldgicas como:
catarata, estrabismo y retinitis pigmentaria.
Tiene una prevalencia de 0,5 % en pacientes con
retardo mental.**35%7 Su diagndstico suele ser
clinico apoyado en examenes complementarios.®”

Las formas secundarias son mds frecuentes
representadas por dermopatias, como la
paquidermoperiostosis, acromegalia, nevo
cerebriforme intradérmico entre otros, también
puede deberse a una serie de trastornos o por el
uso de ciertas drogas que imitan la acromegalia,

nevus melanocitico y procesos inflamatorios.
(1,2,3,5,6,7)

Se manifiesta clinicamente por la presencia de 2
a 30 pliegues de 0,5 a 2 cm de ancho y
profundidad aproximada de 1 cm, que suelen
encontrarse tipicamente en la regidn occipital y a
nivel de dngulos vertex, pero puede existir dafio
en todo el cuero cabelludo, en la forma primaria
los pliegues tienden a ser simétricos con sentido
anteroposterior, mientras que en la secundaria
suelen ser asimétricos con disposicién variable,
el cabello de la regién involucrada habitualmente
no presenta anormalidades en la estructura ni
cantidad, pero en algunos casos se ha descrito su
escasez 0 engrosamiento. Se acompafia de
prurito y mal olor.*2®

Es una condicién benigna, con buen prondstico,
sin embargo, tiene repercusién psicoldgica con
trastornos de interaccién social en los pacientes
gue la presentan.*®”

Un pilar esencial en el tratamiento es mantener
una higiene local adecuada para evitar procesos
infecciosos y mal olor.*#67

Suele ser un diagndstico clinico, aunque en
multiples investigaciones se ha determinado que
las biopsias de piel, analisis de sangre y
exdmenes radioldgicos se pueden hacer para

distinguir entre formas primarias y secundarias.
(1,2,3,6,7,8)

Dada la rareza de la entidad en edad pediatrica
se decide presentar este caso, ademdas de una
revision de la literatura.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de un paciente de 15 afios
de edad, de sexo masculino, sin antecedentes
familiares, sin datos relevantes para el
padecimiento actual. Este paciente acudié a
consulta por la presencia de surcos en el cuero
cabelludo de tiempo de evolucién no definido,
acompafado de prurito discreto y fetidez
acentuada en los Ultimos 2 afios sin tratamiento.

Al examen fisico se constatd: cuero cabelludo
discretamente indurado con formacion de
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pliegues transversales en nimero de 4-5, de 1-2 cm de ancho en vertex y occipucio, resto de la
piel normal. (Figs. 1y 2).

Fig. 1. Cuero cabelludo discretamente indurado con formacion de pliegues transversales
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Fig. 2. Pliegues transversales en numero de 4-3, de 1-2 cm de ancho en vertex v occipucio

Teniendo en cuenta el caracter benigno de esta
condicidn, se decidié solo manejo sintomético. Se
sugirié realizar una higiene local adecuada para
evitar procesos infecciosos y fétidos.

DISCUSION

La cutis verticis gyrata (CVG) es una
genodermatosis extremadamente rara, mas aun
en edad pediatrica antes de la adolescencia.**®7

En nifios, los casos de CVG, independientemente
de su etiologia, son muy raros y los pocos
informes se deben a la forma primaria no
esencial, asociacién con sindromes genéticos y
casos familiares, en el mundo de la literatura
médica, no hay reporte de un nifio con CVG
primario esencial como el presentado como Unico
en la provincia Cienfuegos.*’#

El diagndstico es clinico, pero es util hacer
biopsia de piel para diferenciar los casos
primarios de las formas secundarias y la
realizacién de estudios de diagndstico por

imagen: tomografia computarizada o resonancia
magnética para excluir anormalidades
neuroldgicas estructurales u oftalmolégicas
asociadas. En la histopatologia, la forma primaria
presenta hallazgos de piel normal o
engrosamiento dérmico con hipertrofia de
anexos, en la variante secundaria estan
relacionados con el proceso de base.*?33678

Usualmente es una genodermatosis asintomatica,
donde el prurito y la presencia de olor
desagradable son las manifestaciones mas
referidas por los pacientes, caracteristicas
presentes en este caso.*?®

Se considera con buen prondéstico, sin embargo,
tiene una gran repercusién psicoldgica-social en
los pacientes que la presentan. 678

El pilar esencial de tratamiento es mantener una
higiene local adecuada para evitar procesos
infecciosos y malolientes, la intervencién
quirtrgica esta indicada en casos complicados o
avanzados, la mayoria de las veces se realiza con
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fines estéticos para mejorar la calidad de vida del
paciente. El tipo de reparacién quirdrgica
dependerd del tamafo, la ubicacién de los
pliegues y las expectativas del paciente.*2678

El caso que se presenta es el primer reporte en la
provincia Cienfuegos en edad pediatrica, lo que
reafirma la importancia de reconocer esta
entidad y su abordaje adecuado para distinguir
las formas clinicas de presentacién, para su
mejor tratamiento.
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