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Cutis verticis gyrata primario ‘T
no esencial pruriginoso

Pruritic Primary Nonessential Cutis Verticis
Gyrata

Sr. Director:

El término cutis verticis gyrata (CVG) describe el hallazgo en
la piel del cuero cabelludo de pliegues y surcos conformando
circunvoluciones que recuerdan a las del cerebro’.

Describimos el caso de un varoén de 25 afos que consultd
por prurito en cuero cabelludo de meses de evolucion. Como
antecedentes personales destacaban déficit de IgA, hipoacu-
sia neurosensorial bilateral y cataratas lenticulares difusas
bilaterales. Durante la infancia se realizaron estudios anali-
ticos y de imagen mediante TC craneal que fueron normales
y se descarto rubeola congénita y sindrome de Alport. Su
desarrollo intelectual y adaptacion social fueron correctos.

En la exploracion fisica, en nuestra consulta, se observd
hipertrofia y formacion de pliegues en cuero cabelludo, en
direccion anteroposterior, formando surcos y crestas (fig. 1).
No presentaba descamacion, alopecia ni otras lesiones cuta-
neas.

La resonancia magnética craneal mostroé una ligera ondu-
lacion de partes blandas extracraneales sin alteracion dsea
o intracraneal asociada (fig. 2). Se realizo biopsia de piel
del cuero cabelludo que evidenciaba hiperplasia e hipertro-
fia folicular sin otras alteraciones histoldgicas resenables
(fig. 3). La analitica sanguinea (hemograma, glucemia,
perfiles lipidico, hepatico, renal y tiroideo, cortisol, hor-
mona paratiroidea y despistaje de acromegalia) resulto
normal. Con los hallazgos mencionados, se diagnostico al
paciente de CVG primario no esencial.

Nuestro paciente presentaba prurito intenso para el que
habia empleado previamente antihistaminicos orales y anti-
pruriginosos topicos, sin respuesta. Se inicio tratamiento con
capsaicina al 0,075% en gel con empeoramiento, y posterior-
mente se introdujo gabapentina oral sin obtener mejoria,
por lo que ambas medicaciones se suspendieron. Final-
mente, se pautd amitriptilina 10 mg/dia permaneciendo el
paciente asintomatico hasta el momento (5 meses).

El CVG es un sindrome morfologico inusual que se pre-
senta como hipertrofia y plegamiento del cuero cabelludo.

Figura2 Resonancia magnética craneal en la que se evidencia
ligera ondulacion de partes blandas extracraneales.

Es dificil estimar la incidencia en la poblacion general por
ser generalmente asintomatico.

En la forma primaria, no se encuentra enfermedad
causante, y puede darse de forma aislada (CVG prima-
rio esencial) o asociado a otras alteraciones neurologicas
(retraso mental, sordera, microcefalia o epilepsia) y/u
oftalmologicas (cataratas, estrabismo, ceguera o retinitis
pigmentaria)’2. Es mas frecuente en varones', suele ini-
ciarse en la pubertad, y su distribucién suele ser simétrica
en forma de surcos y crestas antero-posteriores que dan un
aspecto cerebriforme, tipicamente afectando al vértex y a
la region occipital?.

El CVG secundario es debido a la alteracion causada
en la piel del cuero cabelludo por otras enfermedades
como acromegalia, mixedema, sindrome de fragil X, sin-
drome de Klinefelter, esclerosis tuberosa, psoriasis, eczema,
enfermedad de Darier, depésito de amiloide, nevus o
hamartomas extensos, leucemia, sindrome de Ehlers-Danlos
o traumatismos'~3.

Figura 1

Se observan pliegues que conforman surcos y crestas en direccion antero-posterior en el cuero cabelludo.
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Figura 3
ciones histologicas resenables.

Inicialmente, el estudio del paciente debera guiarse por
la anamnesis, la exploracion fisica y la biopsia de la zona
afecta, descartando las alteraciones asociadas, asi como las
enfermedades causantes de formas secundarias mediante
distintos estudios analiticos y pruebas de imagen'.

La biopsia tipica de la forma primaria incluye hipertro-
fia e hiperplasia de estructuras anexiales e incremento del
colageno dérmico en una piel sin otras alteraciones
histologicas’. En el CVG secundario, se observan las alte-
raciones propias de la etiologia subyacente.

Ademas de las enfermedades antes enumeradas, dentro
del diagnoéstico diferencial destacan la paquidermoperios-
tosis, el sindrome de Beare-Stevenson cutis gyrata y el
cuero cabelludo lipedematoso. La paquidermoperiostosis
se caracteriza por paquidermia, periostosis y dedos en
palillo de tambor, pudiendo asociar CVG*. El sindrome
Beare-Stevenson cutis gyrata se presenta tipicamente con
craneosinostosis, munén umbilical prominente o acantosis
nigricans, y en ocasiones presenta CVG como caracteris-
tica fenotipica®. A diferencia del CVG, el cuero cabelludo
lipedematoso cursa con engrosamiento del cuero cabelludo,
pero a expensas de hiperplasia del tejido subcutaneo por
proliferacion de adipocitos®.

El CVG primario es asintomatico en la mayoria de los
casos. Si supone un problema estético o psicologico pueden
realizarse tratamientos quirurgicos, habiéndose descrito
distintas técnicas como escisiones parciales, el uso de
expansores tisulares y plastias’ o la técnica de subcision de
los pliegues®. En el CVG secundario se realizara el trata-
miento de la enfermedad causante.

Se ha descrito una mayor prevalencia de enfermedad
cutanea como la dermatitis atopica en contexto de deficien-
cia de IgA. Nuestro paciente tenia unos niveles de IgA en la
Gltima cuantificacion de 76 mg/dl (rango normal: 108-325),
y no presentaba antecedente ni signos en la exploracion
fisica de dermatitis atopica ni otra enfermedad cutanea que
pudiera justificar el prurito. Ademas, el déficit de IgA habia

Biopsia del cuero cabelludo que muestra hiperplasia e hipertrofia folicular en piel del cuero cabelludo sin otras altera-

sido diagnosticado en la infancia, y el prurito, localizado
exclusivamente en el cuero cabelludo, se inicio a los 25 afos
coincidiendo con haber notado plegamientos cutaneos en
dicha localizacion.

Hasta la fecha no hemos encontrado referencias en la
literatura de CVG pruriginoso. Por este motivo, basamos
el tratamiento de este paciente en el descrito para la
disestesia del cuero cabelludo’. El uso de antidepresivos
orales en pacientes con prurito crénico que no respon-
den a antihistaminicos orales ni tratamientos topicos esta
ampliamente reportado. A pesar de que se necesitan ensayos
clinicos aleatorizados, la literatura recoge series de casos y
ensayos clinicos abiertos en los que estos farmacos han sido
eficaces'®. Nuestro caso se suma a este grupo de pacien-
tes, tratandose de una forma atipica de CVG que cursa con
prurito y responde a amitriptilina, algo que no hemos encon-
trado reportado en la literatura hasta el momento.
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