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PREFACIO

A obra intitulada “Dermatologia Além da Estética” apresenta um conjunto de cinco capitulos
com tematicas diversas que visam abordar sobre assuntos essenciais e para a formag¢ao e atuagao de

profissionais na area dermatologica.

Essa coletanea apresenta um amplo espectro de abordagem, tradando de temas que vao desde o
cotidiano do profissional atuante na area da satide, até assuntos raros e pouco difundidos na medicina.
O livro tem potencial de estimular a construgdo de saberes voltado para a area da dermatologia e, com

ele, almejamos contribuir positivamente através da disseminacao de conhecimento.

Agradecemos aos autores que contribuiram para a construgao dessa obra por todo esfor¢o e dedicagao
ofertados. Esperamos que este livro possa colaborar para a discussdo e entendimento de temas
relevantes na area dermatoldgica, orientando estudantes, docentes, gestores e pesquisares a reflexao

sobre a importancia dos assuntos aqui abordados.

Ademais, vale ainda ressaltar a parceria entre a Liga Académica de Dermatologia do Centro
Universitario Atenas (campus Paracatu, Minas Gerais) na produ¢do do conteudo que compde esse
livro. Os membros ligantes se empenharam para oferecer um material de estudo com qualidade para

que essa obra se tornasse fonte de busca e pesquisa para os temas aqui tratados.

Gabriela Teixeira Lima
Hellen Kristina Magalhaes Brito

Silvano Araujo Ferreira Junior
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RESUMO: A Sindrome dos Cabelos Impentedveis (SCI) ¢ uma rara anomalia estrutural da haste
capilar que causa aparéncia peculiar aos fios do couro cabeludo, deixando-os com um aspecto seco,
pouco maleavel e arrepiado. Manifesta-se por fios que vao desde o loiro-prateado até o acastanhado,
sendo asperos, secos e rigidos, com brilho caracteristico, resistente ao pentear, com crescimento lento
e em varias diregdes. Embora o cabelo tenha aparéncia seca, rebelde e crespa ao toque, normalmente
ndo ha fraqueza capilar. A tonicidade ¢ varidvel, oscilando desde cabelos moderadamente até
amplamente esquivos. Raramente os demais pelos do corpo sdo acometidos desta condi¢do. Nao
existe uma preferéncia por sexo instituida, uma vez que mulheres e homens sdo afetados na mesma
propor¢dao. O diagndstico da SCI comumente ¢ feito nos primeiros anos de vida associando a
apresentacao clinica e achados microscopicos, sendo a microscopia eletronica de varredura o padrao
ouro para a confirmagdo do diagnostico clinico. A Sindrome dos Cabelos Impentedveis possui uma
baixa incidéncia mundial, apresentando-se com menos de 100 casos relatados até o ano de 2009. Um
estudo recente apresentou resultados de que a causa da SCI seria devido a mutagdes autossdmicas
dominantes e recessivas localizadas nos genes peptidilarginina desaminase, transglutaminase trés e
tric6-hialina, responsaveis pela formacao e estruturagdo do eixo capilar. A ciéncia ainda nao traz um

consenso sobre a etiologia e o tratamento especifico para a SCI.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome dos Cabelos Impenteaveis. Pili Trianguli et Canaliculi. Cheveux
Incoiffables.

UNCOMBABLE HAIR SYNDROME: CLINICAL MANIFESTATION,
PHYSIOPATHOLOGY AND DIAGNOSIS OF THIS RARE PATHOLOGY

ABSTRACT: Uncombable Hair Syndrome (UHS) it’s a rare structural anomaly of the hair shaft
that causes peculiarity to the scalp threads, leaving them with a dry, little malleable and dishevel
appearance. It is manifested by strand of hair that goes from silvery blond to brownish, being rough,
dry and rigid, with a characteristic shine, resistant to combing, with slow growth and in several
directions. Although the hair looks dry, rebellious and crimped to the touch, there is usually no capillary
weakness. Tonicity is variable, ranging from moderately to largely elusive hair. The rest of the body’s
hair is rarely affected by this condition. There is no preference for instituted sex, since women and
men are affected to the same extent. The diagnosis of UHS is commonly made in the first years of life,
associating it to clinical presentation and microscopic findings, with scanning electron microscopy
being the gold standard for confirming clinical diagnosis. The Uncombable Hair Syndrome has a low
worldwide incidence, presenting with less than 100 cases reported until 2009. A recent study showed
results that the cause of UHS would be due to autosomal dominant and recessive mutations located
in the peptidilarginine deaminase, transglutaminase three and trichothyaline genes, responsible for
the formation and structuring of the capillary axis. Science still does not bring a consensus on the
etiology and specific treatment for SCI.

DERMATOLOGIA ALEM DA ESTETICA -



KEY-WORDS: Uncombable Hair Syndrome. Pili Trianguli et Canaliculi. Cheveux Incoiffables.

1. INTRODUCAO

A Sindrome dos Cabelos Impenteaveis (SCI) ¢ uma incomum patologia caracterizada pela presenga
de cabelos de aspecto aspero, arrepiados, pouco maleaveis e de lento crescimento. Geralmente essa
condi¢do se inicia na primeira infancia, especialmente nos trés primeiros anos de vida, e tende a
melhorar progressivamente ao longo dos anos. E consideravel apontar que, em geral, sobrancelhas,
cilios e outros pelos do corpo sdo inalterados, afetando apenas o couro cabeludo. O objetivo desse
estudo visa revisar a respeito dos aspectos gerais da SCI, bem como suas possiveis causa, incidéncia
e fisiopatologia. Além disso, objetiva-se também analisar possiveis linhas de tratamento que possam

impactar positivamente na qualidade de vida dos pacientes portadores desta sindrome.

2. METODOLOGIA

Este trabalho trata-se de uma pesquisa bibliografica e documental com objetivo qualitativo, de
abordagem descritiva e de natureza bdasica. Foi realizado nas bases de dados PubMED, LILACS e
SciELO utilizando-se os descritores “sindrome dos cabelos impenteaveis”, “pili trianguli et canaliculi”
e “cheveux incoiffables”. Foram incluidos artigos de revisao e estudos observacionais publicados nos
ultimos anos, em lingua portuguesa, inglesa e espanhola com acesso aberto. Foram excluidos artigos

incompletos, que ndo tratassem do tema estudado e cartas ao editor.

3. RESULTADOS E DISCUSSOES

3.1 CONCEITO GERAL

A Sindrome dos Cabelos Impenteaveis (SCI), também “Denominada Pili Trianguli et Canaliculi”
ou “Cheveux Incoiffables”, ¢ uma rara anomalia estrutural da haste capilar que causa aparéncia
peculiar aos fios do couro cabeludo, deixando-os com um aspecto seco, pouco maleavel e arrepiado.
Esses cabelos parecem normais na microscopia de luz, mas na microscopia eletronica de varredura
apresentam-se triangulares em corte transversal, com depressdes longitudinais em forma de canal.

Em geral, sobrancelhas, cilios e pelos do corpo ndo estdo envolvidos.

O nome provém do fato da textura dos cabelos tornar dificil, ou at¢ mesmo impossivel, a sua
escovacao. A Sindrome dos Cabelos Impenteaveis foi relatada pela primeira vez em 1973 por Dupré
como ‘“‘cabelos imperativos” € no mesmo ano Stroud e Mehregan também descreveram essa mesma

alteracao como “cabelos de vidro™.

Geralmente manifesta-se nos primeiros anos de vida, entre trés meses e trés anos de idade, e o relato



de casos mais tardios ocorrem com menor frequéncia, tendendo a melhora com o passar dos anos. A
condi¢do pode manifestar-se no inicio do desenvolvimento capilar ou apds um periodo de crescimento

normal, podendo ocorrer esporadicamente ou, como na maioria dos casos, por mutagdes genéticas.

3.2 QUADRO CLINICO

A Sindrome dos Cabelos Impenteaveis manifesta-se por fios que vao desde o loiro-prateado até o
acastanhado, sendo asperos, secos e rigidos, com brilho caracteristico, resistente ao pentear, com
crescimento lento e em varias direcdes. Embora o cabelo tenha aparéncia seca, rebelde e crespa
ao toque, normalmente nao ha fraqueza capilar. A tonicidade ¢ variavel, oscilando desde cabelos
moderadamente até amplamente esquivos. Raramente os demais pelos do corpo sao acometidos desta

condicao.

Nao ha relatos a respeito de dor ou de aumento da sensibilidade em cabelos e couro cabeludo desses
pacientes. A maior preocupagao relaciona-se com o psicologico dos portadores dessa sindrome por os

cabelos terem uma forte relacdo com a autoestima.

3.3 EPIDEMIOLOGIA

A Sindrome dos Cabelos Impenteaveis possui baixa incidéncia, com menos de 100 casos relatados até

o ano de 2009, sendo a maioria deles em individuos caucasianos.

3.4 FISIOPATOLOGIA

Afisiopatologia da Sindrome dos Cabelos Impentedveis nao ¢ totalmente elucidada no meio cientifico.
No entanto, um recente estudo do ano de 2016 realizou uma pesquisa acerca da causa desta sindrome e
os resultados sugeriram que sua ocorréncia ¢ devido mutagdes autossdmicas dominantes e recessivas
localizadas nos genes PADI3 (peptidilarginina desaminase trés), TGM3 (transglutaminase trés) e

TCHH (tric6-hialina) responsaveis pela formacao e estruturacao do eixo capilar.

O gene PADI3, encontrado em foliculos capilares, é responsavel por codificar a enzima desiminase de
arginina que, na presenca de ions calcio, converte arginina em citrulina. A citrulina estd presente na
medula do fio e ¢ um marcador de atividade da bainha interna do foliculo. Esse gene ¢ responsavel
por gerar modificagdes na proteina trico-hialina que permitirdo sua jungdo com os filamentos de

queratina.

O gene TGM3 codifica a transglutaminase trés, agente catalizador dos niveis de célcio nas formagdes
de ligagdes isopeptidicas entre glutamina e lisinas, incluindo a trico-hialina, encarregada de arquitetar

a proteina do fio. Esse gene € responsavel por estabilizar as ligagdes entre TCHH e os filamentos de

queratina.




A trico-hialina € codificada pelo gene TCHH, um uma proteina estrutural co-localizada com a
PADI3 na bainha interna do foliculo piloso e na medula da haste capilar, tendo papel importante na

modelagem e fortalecimento dos fios.

Mutagoes em PADI3 e TGM3 levam a reducao ou nenhuma atividade enzimatica por parte delas.
Essas enzimas sdo responsaveis pela modifica¢do da trico-hialina para possibilitar a juncdo do TCHH
com filamentos intermediarios de queratina, por meio da TGM3 levando a sintese de proteinas muito

curtas e provavelmente sem func¢ado, formando, assim, fios de cabelos disfuncionais.

O defeito da haste capilar pode também ser secundario a uma anomalia configuracional da bainha
interna da raiz que se torna queratinizada prematuramente no foliculo piloso, tornando-se rigida e

levando a formagao do sulco na haste maleavel que a atravessa.

3.5 DIAGNOSTICO

O diagnostico geralmente € feito nos primeiros anos de vida, associando apresentacdo clinica a
achados microscopicos. A microscopia eletronica de varredura (MEV) € o padrao ouro que confirma
o diagndstico clinico através da visualizacao ideal das anomalias do eixo capilar. O corte do cabelo
mostra, morfologicamente, uma forma triangular, com ranhuras longitudinais e achatamento da
superficie capilar, revelando achados caracteristicos da Sindrome dos Cabelos Impenteaveis, achados
que sdo observados em mais de 50% das hastes capilares. A maioria dos cabelos apresentam estruturas
com um seccionamento triangular transversal padrdo, podendo ser em formato de rim, desnivelados

ou achatados.

Autores recentes demostraram que além da MEV, a microscopia Optica de sulcos transversais finos
tingidos com azul metileno dispde de uma especificidade compativel a microscopia eletronica de

varredura, sendo este um caminho mais acessivel para o diagndstico.

3.6 TRATAMENTO

O progndstico ¢ favoravel e espontaneo na adolescéncia quando os cabelos mais longos se tornam

maleaveis aos cuidados.

Nao existe um tratamento especifico e eficaz para a Sindrome dos Cabelos Impentedveis, embora a
suplementag@o com biotina oral tenha mostrado bons resultados em alguns pacientes, com o aumento
da taxa de crescimento e penteabilidade dos fios. No entanto, mesmo com esses resultados, a biotina
ndo causa modificacdo na forma triangular dos fios. H4 um grande progresso cosmético com a

utilizagdo de xampus composto por piritiona de zinco e condicionadores densos para o controle dos

cabelos.




3.7 CONSEQUENCIAS

Geralmente a Sindrome dos Cabelos Impenteaveis ocorre de forma isolada, ndo se associando a
anormalidades mentais, fisicas ou neurologicas. No entanto, ocasionalmente foram observadas
condi¢cdes adicionais, como displasia retiniana, displasia dérmica, distrofia pigmentar, catarata
juvenil, anomalia dos digitos, oligodontia, anomalias no esmalte dentario e displasia falangoepifisaria
relatadas em conjunto com a SCI. Com isso, ¢ orientado que criancas portadoras dessa sindrome

investiguem todas essas condigdes.

Em longo prazo, com o desenvolvimento e crescimento dos cabelos, ha regressdo do quadro
apresentado na infancia, o ato de pentear torna-se mais facil e a aparéncia “selvagem” dos fios ¢

suavizada.

3.8 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagnostico diferencial para a Sindrome dos Cabelos Impenteédveis € extenso e inclui moniletrix,
2% e

pelo lanoso, tricorrexe nodosa, “tricorrexis invaginata”, “pili torti” e sindrome do cabelo anageno

solto.

3.9 PREVENCAO

Por ser uma condicao herdada geneticamente ou que ocorre de forma esporadica, ndo ha relatos de

formas preventivas para a Sindrome dos Cabelos Impenteéveis.

4. CONCLUSAO

Por a Sindrome dos Cabelos Impenteaveis ser uma patologia pouco conhecida, a ciéncia ndo traz um
consenso sobre a etiologia e o tratamento especifico. Desta forma, fica a cargo do médico responsavel
escolher as condutas gerais a serem tomadas diante de cada paciente. Ha um consenso na literatura em
recomendar o acompanhamento psicologico aos pacientes portadores da SCI devido as repercussoes

negativas na autoestima que eles possam a vir sofrer.

5. DECLARACAO DE INTERESSES

Nos, autores deste artigo, declaramos que nao possuimos conflitos de interesses de ordem financeira,

comercial, politico, académico e pessoal.
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hipogamaglobulinemia 10, 13
hipomelanose 10, 12
hipopigmentacao 10, 12

I

ictiose congénita 25, 26, 27, 28
imunodeficiéncia 10, 11, 12, 13, 15
infecgdes repetidas 10, 12
isquemia aguda 32, 33

L

lactantes 10, 11

lesdo de tecido 32, 33

lesdes cutianeas 37



longas internagdes 37

M

maculopatia cristalina 25, 27
manifestagdes dermatologicas 25,27
material necrosado 32, 34
melanina 10, 11, 12, 13
melanossomos 10, 11, 12
metaboélitos lipidicos 25, 26
mieliniza¢do 25,27
muta¢des autossomicas 18, 20
N

neutropenia 10, 13

niveis de triglicerideos 10, 13

0]

osteomielite cronica refrataria 32, 33
oxidagdo 25,26, 27,28

oxigénio 32, 33, 34

oxigenoterapia hiperbarica (OHB) 32, 33
P

paraplegia 25, 26, 27, 28
peptidilarginina 18, 20

Pili Trianguli 18, 19

primeiro atendimento 38

procedimentos cirtirgicos reconstrutivos 37
processos de infec¢do 32, 33

produtos quimicos 37

Q

queimaduras 33, 37, 38, 39
queratinécitos 10, 13

R

radiacdo 32, 33, 38

radical livre 32, 34

replicagdo celular 32, 34



retardo mental 10, 12, 25, 26, 27

retardo progressivo 25, 27

S

saude publica 37

Sindrome de Griscelli 9, 10, 11, 12, 13, 14, 15
Sindrome de Sjogren-Larsson (SSL) 25, 26
Sindrome dos Cabelos Impenteaveis (SCI) 18, 19
sindrome genética 25

sindrome hemofagocitica 10, 11, 12

sindrome piramidal 25, 27

superdxido 32, 34

superoxido dismutase 32, 34

T

terapia de oxigénio 32

tetraplegia 25, 26, 27, 28

tonicidade 18, 20

transfusdo sanguinea 32, 33

transglutaminase 18, 20

trombocitopenia 10, 13

U

ulcera 32,33, 34

\4

visitas ambulatoriais 37
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