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RESUMEN

El cutis verticis gyrata (CVG) es un estigma clinico considerado muy raro, que afecta fundamentalmente a varones. Consiste en
un plegamiento caracteristico del cuero cabelludo, a modo de circunvoluciones cerebrales, que suele afectar las dreas parietales
y occipital. Se considera una paquidermia de la piel del crineo, que puede aparecer a diferentes edades por diferentes causas. Se
muestran imédgenes del primer caso clinico descrito en prisiones y el abordaje diagndstico y terapéutico inicial.
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INMATE CARRIER OF CUTIS VERTICIS GYRATA

ABSTRACT

The cutis verticis gyrata (CVG) is a clinical stigma considered very rare and primarily affecting males. It consists of characte-
ristic folds in the scalp, similar to cerebral convolutions, which tends to affect the parietal and occipital areas. It is considered a
pachydermia of the cranial skin, which can appear at different ages for different reasons. Images are shown of the first clinical
case described in prisons, as well as the initial diagnostic and therapeutic approach.
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INTRODUCCION el abordaje inicial en consulta y establecer las explora-

El cutis verticis gyrata es un signo, condicidn,
estigma clinico o entidad nosoldgica, mal conocido,
considerado muy raro, que afecta fundamentalmente
a varones. Consiste en un plegamiento del cuero
cabelludo a modo de circunvoluciones cerebrales,
que suelen afectar con diferente extensién, formas
y engrosamiento, las dreas parietales y occipital del
cuero cabelludo. La piel y tejido subcutdneo del cri-
neo se engruesan y simulan la forma de la superficie del
cerebro, por lo que también ha recibido otras denomi-
naciones, actualmente en desuso, como paquidermia
arremolinada, deformidad cerebriforme, cutis sulcata,
cuero cabelludo de bulldog o cutis capitis strata’™s.

Se desconoce la prevalencia, pero se estima que
afecta a 1/100.000 varones y a 0,26/100.000 mujeres
en la poblacién general™*’. Independientemente del
aspecto y la localizacién de las rugosidades cerebri-
formes, existe consenso en considerar tres formas
diferentes de CVG, con distinta gravedad, prondstico
y manejo:

* CVG primario esencial.
e CVG primario no esencial.
* CVG secundario!.

La etiologia se considera idiopdtica o esencial
(CVG primario esencial) cuando no se asocia a nin-
guna otra patologia?®. En estos casos esenciales, no
se ha descrito la malignizacién de la lesién, y el dnico
problema puede ser el aspecto estético. Los casos de
CVG primario no esencial son mucho mais frecuen-
tes y son los que se asocian a alteraciones neurold-
gicas y oftalmoldgicas, muy especialmente a retraso
mental severo, alteraciones cerebrales intracraneales,
convulsiones, pardlisis cerebral, estrabismo, catarata
o ceguera!”8, Finalmente, los casos de CVG secun-
dario (ocasionalmente reversible) no estin bien acla-
rados y ocupan un amplio cajén de sastre, donde se
confunden asociaciones con diferentes causas (paqui-
dermoperiostosis, nevus intradérmico cerebriforme,
alteraciones hepiéticas, hamartomas, neurofibromas,
dermatosis del cuero cabelludo, psoriasis, procesos
tumorales, hipergammaglobulinemia inmunoglo-
bulina E (IgE), alteraciones endocrinas, sifilis, acro-
megalia, amiloidosis, cretinismo, diabetes mellitus,
sindrome del cromosoma X frigil, sindrome de
Ehlers-Danlos, enfermedad de Graves, sindrome de
Turner y numerosas alteraciones cromosémicas, entre
otras'.

Aqui se comunica el primer caso de un paciente
internado en prisién, portador de CVG. El objetivo es
dar a conocer este signo, entidad o condicidn, indicar

ciones complementarias necesarias para diagnosticar
el subtipo, el prondstico evolutivo y el enfoque tera-
péutico.

MATERIAL Y METODOS

Caso clinico

Se trata de un paciente var6n de 28 afios, de raza
negra, natural de Gambia, interno en el médulo VII
de la prisién de Cuatre Camins (La Roca del Valles,
Barcelona), que acude a la consulta médica indicando
que le han aparecido, de forma repentina, una serie
de llamativas deformidades cutineas en el crineo, de
aspecto cerebriforme, en el drea de la coronilla, sin
ningtin antecedente traumadtico (Figura 1). El paciente
consulté sorprendido, justo después de rasurarse
totalmente el pelo, aconsejado por el interno que lo
rasurd, y afirmando que antes no tenia tales deformi-
dades, aunque tampoco se habia rasurado con anterio-
ridad totalmente. Las lesiones mostraban una discreta
actividad inflamatoria. El paciente fue conducido en
ese mismo momento a la consulta de dermatologia,
donde fue diagnosticado, por simple inspeccién, de
cutis verticis gyrata. La imagen es patognomonica
(Figura 1).

Anamnesis, exploracidn fisica y abordaje inicial del
paciente

Tras el diagnéstico, fue trasladado de nuevo a la
consulta médica del médulo, donde se llevé a cabo una
primera anamnesis y una exploracion fisica, con resul-
tados poco significativos. Se comunicé al paciente, de
forma sencilla y comprensible, que para conocer el
prondstico y el tratamiento a seguir eran necesarias
una serie de exploraciones complementarias. Se com-
prometi a someterse a las exploraciones precisas para
tipificar su caso, firmando el correspondiente consen-
timiento informado y autorizacién para difundir sus
imédgenes con fines cientificos y de investigacion. Se
le hizo comprender que, probablemente, la afeccién
la tiene desde hace tiempo, y que era posible que no
desapareciera por si sola.

Ante la eventual posibilidad de CVG secundario,
que pudiese tener buena respuesta a los corticoeste-
roides, se indicé un tratamiento con 30 mg de pred-
nisona después del desayuno durante diez dias, y una
nueva consulta de seguimiento cuando lo finalizara.
Se le aconsejo que se dejase crecer de nuevo el pelo
para disimular el defecto, si de ese modo se encon-
traba mds cémodo.
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Figura 1. Imagen caracteristica de cutis verticis gyrata en la

que se puede observar la deformidad cutinea (paquidermia)

adoptando un aspecto cerebriforme, con surcos y circunvoluciones.
Visién superoposterior del créneo.

Figura 2. Cutis verticis gyrata tras diez dias de tratamiento con
prednisona 30 mg/dia. Visién superoposterior del crineo.

Figura 3. Cutis verticis gyrata tras diez dias de tratamiento con
prednisona 30 mg/dfa. Visién posterolateral izquierda del craneo.

Exploraciones complementarias

Para tipificar el CVG con fines prondsticos y
terapéuticos, se han programado las siguientes explo-
raciones complementarias e interconsultas, en base a
las indicaciones de otros autores!®:
® Analitica sanguinea bdsica, serologia de hepati-

tis, ldes y virus de inmunodeficiencia humana
(VIH), determinaciones hormonales (hormona
del crecimiento, funcién tiroidea, andrégenos,
estrogenos), marcadores tumorales (antigeno car-
cinoembrionario y alfafetoproteina), marcadores
de inflamacién (velocidad de sedimentacién glo-
bular, VSG; proteina C-reactiva, PCR) y determi-
nacién de IgE.

* Radiografia de crineo, de térax y antebrazo-
mano derecha, para determinar posibles lesiones
parenquimatosas pulmonares, anomalias 6seas o
posible periostosis.

e Tomografia axial computarizada (TAC) craneal
sin contraste, para descartar posibles lesiones
intracraneales.

* Biopsia de la lesién cutdnea, para descartar causas
secundarias y conocer la naturaleza anatomopato-
l6gica de la lesion.

e Estudio genético de laboratorio, para determinar
posibles genes alterados asociados al diagndstico
y al pronéstico.

e Interconsulta a psicologia clinica, para la determi-
nacién del coeficiente intelectual, un estudio neu-
ropsicoldgico y un estudio de personalidad.

e Interconsulta a psiquiatria, para descartar posibles
enfermedades psiquidtricas mayores que no cons-
ten en los diagndsticos actuales.

RESULTADOS

Los resultados de las exploraciones comple-
mentarias no se han completado, son materia de
investigacién en estos momentos, y determinardn el
diagndstico definitivo. Sin embargo, los datos dis-
ponibles diez dias después, tras el tratamiento con
prednisona, y con los datos de la exploracién fisica, ya
permiten orientar el diagnéstico (Figuras 2 y 3).

Anamnesis a los diez dias y satisfaccion con el
tratamiento

El paciente manifesté que estaba muy mejorado.
Se limitaba a solicitar la continuidad del tratamiento
para llegar a eliminar la totalidad de los bultos y protu-
berancias que, segin él, le habian salido “de repente”,
seglin indicé al principio, y ahora matiza que quizd
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podria haber notado algo, que él no imaginaba que
fuera asi. Cuando le preguntaron sobre los sintomas,
no referfa dolores articulares, dificultad respiratoria,
molestias abdominales ni manifestaciones de ningtin
tipo. Se limitaba a estar preocupado por su problema
estético y diferencial.

Posiblemente el tratamiento con prednisona
pudo reducir algo el volumen de las protuberancias.
Quizd, por comparacién fotografica, parecian menos
marcadas, pero sin cambios excesivamente significa-
tivos bajo nuestra observacién. Por ello se interrum-
pi6 el tratamiento. Sin embargo, el paciente reiterd
que habia notado una gran mejoria y que los “bul-
tos” (paquidermia) habian reducido notablemente su
tamafio. Se finaliz6 el tratamiento esteroideo en pauta
descendente durante una semana més, y no se indicé
ninguna otra medicacién (Figuras 2 y 3).

Se insistié en preguntarle si, cuando tenia el pelo
largo, notaba bultos o surcos, o si le molestaba, picaba
o se rascaba, ya que estos sintomas son frecuentes en
el CVG!?%. Indic6 que no era consciente de tener nin-
guna lesion, y esta vez manifest que se habia rasurado
5 0 6 afios atrds, y entonces no tenfa ninguna anomalia
visible. Tampoco conocia ningtin caso parecido en su
familia ni en ninguno de sus hermanos. Nunca habia
notado molestias, escozor ni irritacién en la zona,
puesto que pricticamente no era consciente de su
lesién, ya que llevaba el pelo largo.

Datos de la inspeccion y de la exploracion a los
diez dias

Presentaba un buen estado general, tension arte-
rial de 140/80, musculado y con pardmetros antro-
pométricos poco destacables: altura = 170 ¢cm, peso =
82 kg, indice de masa corporal (IMC) = 28,37 kg/m?,
perimetro craneal (transversal mayor en la zona de las
cejas) = 58 cm, perimetro mayor del térax (en inspi-
racién) = 111 cm, perimetro de la cintura (1 cm por
encima del ombligo) = 86 cm, perimetro de la cadera
(en la zona de los trocdnteres) = 98 cm, indice cintura-
cadera (ICC) = 0,88.

En consulta, se muestra con una inteligencia apa-
rentemente normal, con un discurso fluido, cohe-
rente, sin rasgos psicoticos, agresivos ni impulsivos,
colaborador, amable y agradecido con el personal
sanitario, porque comprende que se le pretende ayu-
dar. No presenta alteraciones neuroldgicas relevantes
ni retraso mental evidente. No constan antecedentes
de epilepsia. No presenta dismorfias faciales llamati-
vas diferenciales dentro de su etnia, ni paquidermia en
la cara, ni estrabismo, ni oblicuidades oculares ané-
malas. Su piel es de aspecto graso, con hiperhidrosis
y diversos queloides en ambas orejas. Manos y pies,

sin caracteristicas de acromegalia, pero con discreta
braquidactilia, acropaquia incipiente y engrosamiento
de la piel de los dedos. La inspeccién de la cavidad
oral no presentd anomalias destacables (sin macroglo-
sia); la auscultacion cardiaca y pulmonar, sin ruidos
anémalos; y en la exploracién neurolégica y otras
exploraciones fisicas por sistemas, no hubo hallazgos
significativos.

DISCUSION

En los afios 1960 se comprobé en Suecia que la
prevalencia de CVG en instituciones para deficientes
mentales era miles de veces superior a la poblacién
general. Se determiné que la mayoria de afectados
tenian un coeficiente intelectual inferior a 35, y que
solo uno de 38 casos era mujer. También se informé
sobre una incidencia aumentada de convulsiones
y defectos oculares en los portadores de CVG*!°.
Recientemente, Herndndez et al. han publicado que
la prevalencia de CVG en una institucién psiquii-
trica masculina de Colombia es del 5,9% (65 casos
de 1.100 institucionalizados)®. Los diagndsticos mds
frecuentes fueron el trastorno del comportamiento (el
46% de casos), seguido de trastornos de control de
los impulsos y esquizofrenia (no indican porcentajes).
Si se analiza a fondo este estudio, presenta una infor-
macién confusa y no permite establecer conclusiones
mis alld de la confirmacién de que la mayoria de casos
de CVG podrian relacionarse con alteraciones neu-
ropsiquidtricas graves®. El hecho de que en prisién
predominan con mucho los varones, junto al hecho de
que la patologia neuropsiquidtrica también es mucho
mds prevalente, realza el interés que puede presentar
esta rara entidad en dicho medio.

Aqui se presenta el primer caso de CVG descrito
en prisiones, en un paciente que no muestra ninguna
alteracién neuropsiquidtrica ni presenta ningun tras-
torno psiquitrico mayor. Los resultados preliminares
disponibles en este momento (pendiente de explora-
ciones complementarias) orientan a un posible caso
de paquidermoperiostosis primaria (enfermedad de
Touraine-Solente-Golé). En la revisién de las histo-
rias publicadas de casos previos, se puede comprobar
que algunos pacientes etiquetados de CVG primario
esencial podrian corresponder a formas incompletas
de esta rarisima enfermedad caracterizada por paqui-
dermia, periostosis y acropaquial.

Si el pelo cubre buena parte del defecto y no
supone un problema estético relevante, el tratamiento
de CVG es la buena higiene en el lavado del pelo,
frotando con champu entre los surcos, para eliminar
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residuos y suciedad. En pacientes con defectos muy
pronunciados, pueden plantearse intervenciones de
cirugia pldstica que mejoran el aspecto estético’.

CONCLUSION

El diagnéstico de CVG es por simple inspeccion,
porque todas las imigenes publicadas son muy simila-
res a las que se muestran aqui, patognomonicas de esta
extrafia condicién. Tal diagndstico es imposible cuando
no se conocen las caracteristicas de las lesiones, pero
muy sencillo una vez observadas las imdgenes aporta-
das. No existen protocolos ni guias consensuadas para
abordar estos casos, por lo que el enfoque presentado
puede ser de ayuda para continuar avanzando y clasifi-
cando mejor los diferentes casos, con mds datos y con
un mejor conocimiento de este defecto.
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