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Cutis verticis gyrata primario esencial. A propdsito de un caso

Primary essential gyrated scalp. A case report
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Estimados Editores:

La cutis verticis gyrata (CVG) es una afectacion der-
matogenética infrecuente, conocida también como
cutis verticis plicata, sindrome del cuero cabelludo
bulldog o paquidermo verticis gyrata'.

Se caracteriza por hipertrofia cutanea en la region
del cuero cabelludo (CC), generando multiples pliegues
engrosados que no ceden a la traccién o presion'2.

Presentamos el caso de una mujer de 28 anos sin
antecedentes personales ni familiares patoldgicos, que
consulta por engrosamiento marcado del CC desde
hace 10 meses, con multiples pliegues sobreelevados
con orientacién anteroposterior y predominio en la
region frontoparietoccipital adoptando una configuracion
cerebriforme caracteristica (no poseemos imagenes).

Refiere solo prurito ocasional y malestar por el
aspecto de su CC, sin presentar asociaciéon a otras
patologias neurolégicas o dermatoldgicas. Los estu-
dios complementarios hematoldgicos, bioquimicos y
tiroideos, y las pruebas cognitivas no evidencian alte-
raciones significativas

Se realiza una resonancia magnética (RM) de cere-
bro sin gadolinio, en la que no se aprecian hallazgos
patoldgicos intracraneales. Se destaca la presencia de
imagenes onduladas en el CC visualizdndose como
“valles y picos” (Fig. 1), similares a espiculas, o a una
corona, en los cortes coronales (Fig. 2).

Ante la ausencia de enfermedades asociadas o ante-
cedentes relevantes, y en concordancia con los hallaz-
gos de la RM, se llega al diagndstico de CVG esencial
primaria.

La CVG fue descripta por Jean Alibert en 1837 por
primera vez, pero fue Unna quien propuso su nombre
actual en 1907. Polan y Butter-Worth en 1953 la clasi-
ficaron en primaria o secundaria’®.

Tiene una prevalencia de 1:100.000, es mas habitual
en hombres con una relacién de 6:1 (hombre:mujer), y
se presenta principalmente alrededor a la pubertad;
el 90 % de los casos se diagnostica antes de los 30
afios'.

Si bien es incierta, se menciona que la causa puede
estar ligada a una mutacién autosémica dominante en
el cromosoma 10922, para el receptor del factor de
crecimiento de fibroblastos'?.

Se puede clasificar a la CVG como primaria o0 secun-
daria. La primera se divide en esencial (sin asociacion
con afeccion oftalmoldgica o neuroldgica) o no esen-
cial, cuando se presenta asociada a epilepsia, retraso
mental, convulsiones, cataratas y otros trastornos
neurooftalmoldgicos'.

La forma secundaria puede presentarse en cualquier
edad y se asocia a: diabetes tipo 2, hipotiroidismo,
acromegalia, sifilis, cretinismo, leucemia, esclerosis
tuberosa, nevus intradérmico, diversas dermatosis
inflamatorias (eczema, erisipela, impétigo, etc.)’s.

Habitualmente en la CVG se aprecian entre 2 a 30
pliegues de 1 cm de profundidad y entre 0,5y 2-4 cm
de ancho, que generan picos y valles dandole al CC
una configuracién cerebriforme, de donde la enferme-
dad obtiene su nombre'-35, La direccion de los pliegues
es antero-posterior en el vértex y de disposicion trans-
versa en la regién occipital®.
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Figura 1. RM de cerebro. Cortes axiales T2 (A) y axial (B) y sagital T1 con gadolinio (C). No se evidencian hallazgos
patoldgicos intracraneales. Aspecto engrosado del CC con crestas y depresiones (flechas blancas).

Figura 2. RM de cerebro. Cortes coronales T1 con gadolinio (A, B). Se aprecian mdltiples pliegues en el CC, con
picos (P) y valles (V), dando la apariencia de espiculas o de una corona.

La enfermedad es asintomatica, pero la acumulacién
de secreciones puede ocasionar prurito, dolor y mal
olor, pudiendo asociarse a trastornos psicoldgicos por
la apariencia y afectando la calidad de vida del
paciente'-3. Macroscépicamente, los surcos en la forma
primaria aparecen después de la pubertad, son simé-
tricos con una disposicion anteroposterior en el vértex
y transversas en el occipucio, mientras que en la forma
secundaria son asimétricos y pueden aparecer en cual-
quier edad'-3.

El diagndstico de la CVG es clinico, el empleo de
distintos métodos por imagen colabora en ello"?*.

La tomografia computada, empleando reconstruccio-
nes tridimensionales, permite valorar el engrosamiento
del CC. La RM de encéfalo se utiliza para descartar
trastornos neuroldgicos asociados. Los cortes corona-
les demuestran mejor las alteraciones del CC, vistas
como aumento del espesor del tejido celular subcuta-
neo, asi como las espiculas verticales u oblicuas (plie-
gues), separadas por surcos (valles), otorgandoles la
apariencia de una corona®*.

El diagndstico diferencial de la CVG primaria debe
realizarse con latent cutis gyrata, en la que los pliegues
paralelos se producen por presion de la piel en regio-
nes temporales, en algunos casos por predisposicion



genética, o por falla de correlacion entre el desarrollo
del créaneo y el tejido celular subcutdaneo, como se
aprecia en la microcefalia?.

La terapéutica suele ser sintomética, mientras que la
opcidn quirdrgica suele ser de tipo estético, con esci-
sion de tejido engrosado, y se reserva ante el fracaso
del tratamiento clinico’?.

Ante el diagndstico de CVG, el especialista en ima-
genes ademas de valorar el CC debe buscar afeccio-
nes asociadas en el encéfalo.
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