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Cutis verticis gyrata como manifestacion
clinica de paquidermoperiostosis
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La paquidermoperiostosis es una rara enfermedad osteo-cutdnea caracterizada por hipertrofia 6sea y de tejidos blandos que lo rodean, que se
puede manifestar clinicamente como cutis verticis gyrata. Cutis verticis gyrata, es un término descriptivo para la condicién en el cuero cabelludo de
surcos y circunvoluciones simulando la superficie del cerebro. La etiologia es diversa, ya que diversos tipos celulares pueden ser los responsables de
esta apariencia y pueden comprender desde infiltrados celulares inflamatorios o hamartomatosos hasta proliferaciones neoplasicas. Presentamos
un paciente con cutis verticis gyrata exuberante secundaria a paquidermoperiostosis.

(Piquero-Casals J, Chinelli P, Piquero V, Pereira G, Fortes AC. Cutis verticis gyrata como manifestacion clinica de paquidermoperiostosis. Med Cutan Iber Lat Am 2003; 31(5):
314-316)
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Summary

Pachydermoperiostosis is a rare osteo-cutaneous disease characterized by hypertrophy of bones and surrounding soft tissues which can be
manifested as cutis verticis gyrata. Cutis verticis gyrata is a descriptive term for a condition of the scalp in which deep furrows and convolutions are
seen that resembles the surface of the cerebrum. The etiology is diverse since different collections of cell types may be responsible for the outward
convoluted appearance and may range from inflammatory or hamartomatous infiltrations to neoplastic proliferations. We present a patient with

cutis verticis gyrata secondary to pachydermoperiostosis.
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Cutis Verticis Girata (CVG) es un término descriptivo para
la condicién en el cuero cabelludo de profundos surcos y
circunvoluciones que asemejan la superficie del cerebro[1].
La etiologia es diversa desde que diferentes colecciones de
tipos celulares pueden ser responsables de esta rara apa-
riencia y el rango comprende desde infiltrados inflamatorios
0 hamartomatosos hasta proliferaciones neoplasicas.

La Paquidermoperiostosis (PDP), también denominada
osteoartropatia hipertréfica hereditaria, es una rarisima en-
fermedad genéticamente determinada caracterizada por ex-
cesiva proliferacion de la piel y periostosis en extremidades.
Es diagnosticada por la presencia de tres criterios mayores
(paquidermia, periostosis y dedos en baqueta) y nueve
criterios menores (hiperhidrosis, artralgia, Ulcera gastrica,
sinovitis, historia familiar de la enfermedad, cutis verticis gyra-
ta, queratosis palmo-plantar, elevacion de la sedimentacion
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eritrocitaria en > 50mm/h y examen histopatolégico carac-
teristico con fibras coldagenas espesadas, conos epiteliales
alargados y aumento de estructuras anexiales en nimero y
tamafio). Otras alteraciones clinicas que pueden estar en
combinacién con PDP son defecto de suturas craneales,
ginecomastia, seborrea, y anemia[2].

Presentamos a un paciente masculino de 25 anos de
edad, que presenta caracteristicas tipicas de PDP, incluyen-
do aparicién de surcos profundos y prominencias en region
frontal y parietal, CVG, asi como lipoatrofia de mejillas.

Caso clinico

Paciente masculino de 25 afios de edad, que refiere inicio de
su enfermedad cuatro afios atras, cuando comienza a evi-
denciar hiperqueratosis palmo-plantar simétrica, paquider-
mia de dorso de manos con exuberancia de tejido en nudillos
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Tabla 1: Clasificacién de la cutis verticis gyrata.

Primaria

Surcos simétricos, histologia normal o incremento del tejido conectivo o de los apéndices epidérmicos

Se desarrolla usualmente en la pubertad

Esencial No asociada
No Esencial Asociada a:
- Deficiencia mental,
- Pardlisis cerebral,
- Convulsiones
- Anomalias oftalmolégicas

Secundaria

A enfermedades de base, sin alteraciones mentales, predominantemente asimétricos, histologia anormal, de desarrollo en cualquier edad

(a excepcion de la secundaria a nevos que son usualmente congénitos)
Causas:

- Inflamatorias (eczema, psoriasis, foliculitis, impétigo, erisipela, pénfigo)

- Nevos: Hamartomas (neurofibromas, fibromas, otros tumores)
- Acromegalia

- Mixedema

- Pos-traumatismo

- Osteoartropatia hipertréfica idiopatica (paquidermoperiostosis)
- Amiloidosis

- Sffilis

- Leucemia

- Esclerosis tuberosa

- Sindrome de Ehlers-Danlos

(Figura 1). Ademas concomitantemente, aparicion de surcos
profundos y prominencias en region frontal y parietal (CVG)
asi como lipoatrofia de mejillas (Figura 2). Presenta también
hiperhidrosis, seborrea y artralgia en codos y mufiecas. No
refiere antecedentes familiares de PDP, no evidencia altera-
ciones hormonales o alteraciones de examenes de rutina,
rayos X pulmonar y endoscopia normal. En la biopsia de la
region frontal se observan conos epiteliales alargados con
incremento del espesor de fibras colagenas.

En la radiografia de huesos largos se reporta engrosa-
miento periosteal. Se realizé el diagnostico de paquider-
moperiostosis u osteoartropatia hipertréfica idiopatica. El
paciente realizaba tratamiento con crema con queratoliticos
(4cido salicilico y urea) para la hiperqueratosis palmo-plantar
con mejoria importante de las lesiones. Fue interconsultado
al servicio de cirugia plastica para correccién de CVG para
mejorar el aspecto de envejecimiento precoz en el joven.

Comentario

CVG, es una rara alteracion que puede estar presente en
diversas entidades (Tabla 1). Es importante conocer las di-
ferentes enfermedades en las cuales puede estar presente
para realizar diagnéstico diferencial precoz, inclusive con
enfermedades malignas o alteraciones hormonales.

Unna fue el primero en describir el término de Cutis Verticis
Gyrata en 1907. Polan y Butterworth realizaron una ex-
haustiva revisién de la literatura en 1953y clasificaron esta
condicion en tipo: primarias (o idiopéticas) y secundarias
(o “enfermedades del cuero cabelludo con la forma de”
CVG). Entre las causas secundarias estan tumores (nevos
- fibromas - neurofibroma plexiforme); alteraciones inflama-
torias y acromegalia. Garden, en 1984 propuso el término
de esencial para aquellos casos de CVG en los cuales no son
encontradas otras anormalidades[1].

La paquidermoperiostosis (PDP), también denominada
sindrome de Touraine-Solente-Golé, es una rara enferme-
dad osteo-cuténea caracterizada por hipertrofia de huesos
y tejidos blandos adyacentes[3]. Entre las manifestaciones
cutaneas estan las alteraciones faciales, dedos en baqueta,
hiperqueratosis palmo-plantar, hiperhidrosis y seborreal2].
El mecanismo de patogénesis de la enfermedad, alin esta en
discusion y entre los posibles factores etiolégicos planteados
esta la influencia genética, anormalidades de la activacion
fibroblastica, hormonales, y alteracion del flujo sanguineo
periférico[4, b]. Esta entidad es nueve veces mas frecuente
en hombres, no tiene predileccion racial, y en 25-38% de los
pacientes se halla historia familiar[6]. Clinicamente, nuestro
caso completa dos criterios mayores y cuatro criterios meno-
res. No tiene antecedentes familiares de la enfermedad.
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Figura 1. Paquidermia en dorso de manos con exuberancia
de tejido en nudillos.

En el paciente presentado, descartamos posibilidades
diagnosticas como acromegalia, enfermedades de depdsito,
enfermedades tumorales asociadas y Ulcera géastrica. Clini-
camente, nuestro paciente completa criterios mayores como
piel redundante y endurecida (paquidermia) y periostosis de
huesos largos; ademas de criterios menores como examen
histopatolégico caracteristico, hiperhidrosis, hiperqueratosis
palmo-plantar, artralgias y alteraciones faciales del tipo li-

poatrofia y CVG.
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Figura 2. Cutis verticis gyrata con lipoatrofia de mejillas en pa-
ciente de 25 afios.
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