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1. Introducéo.

1.1. Conceitos, denominacdes e aspectos histéricos.

O termo Pili Canaliculi significa “pélos com pequenos canais ou com
canaliculos”. Pili é plural de pilus, que significa pélo em latim. Canaliculi é plural de
canaliculus, do latim: canaliculo ou pequeno canal.® A primeira descricdo de Pili
Canaliculi foi lancada por Dupré e colegas em 1973, com a denominacdo “Cheveux
incoiffables” (cabelos impenteaveis).? No mesmo ano, Stroud e colegas descreveram
casos semelhantes como “Spun Glass Hair’ (cabelo em fibra de vidro).®> Em 1978,
Dupré e Bonafé propuseram a nomenclatura de Pili Canaliculi et Trianguli, quando
demonstraram canais longitudinais ao longo do pélo, mas também aspecto triangular
ao corte transversal.* Em 1980, Ferrando e colegas mostraram casos com morfologia
diversa (bizarra) nos cortes transversais, o qual foi seguido por outros relatos.>”®

Ao longo das ultimas trés décadas, o termo “cabelos impenteaveis” tem sido
empregado de forma genérica para anormalidades com o achado clinico em comum de
cabelos arrepiados, que “ndo se acomodam” ao pentear. Neste grupo incluem-se: Pili
torti (Pélos retorcidos), ***? Wooly hair (Cabelo lanoso)®* e Pseudomonoletrix.'®
Nessas alteragOes foram descritos canais longitudinais, mas numa minoria de relatos,

ndo sendo o principal achado.***°



1.2. Importancia clinica dos pélos.

Os pélos séao estruturas sem funcgao vital no ser humano, entretanto, ha funcées
Obvias, como os cilios e pélos nasais que protegem os olhos e fossas nasais,
respectivamente. Além disso, os cabelos protegem o couro cabeludo contra o dano
actinico e se compridos, orelhas e pescoco. Eles sdo agentes da sensibilidade tatil,
importante mecanismo de protecdo em algumas situacfes e de interacdo com 0 meio
externo. Ha relevancia psicoldgica, sexual e social. Algumas pesquisas abordam o
impacto emocional negativo em relacdo a calvicie ou hirsutismo nos individuos
afetados. ®?° Ocorre também um significativo nimero de consultas dermatolégicas,
principalmente de mulheres, preocupadas com “queda” ou a “ma qualidade” dos
cabelos. A midia supervaloriza a imagem, abrindo amplos espacos para reportagens
sobre os cabelos e a industria cosmética esta entre as que mais fatura, o que reflete
preocupacao real com a aparéncia. **

Talvez isto ndo fosse estimulo suficiente para se estudar esta pequena porgao
do corpo humano, porém a ciéncia tem demonstrado que alteracdes capilares podem
ser manifestagcbes de distirbios hormonais, psiquiatricos, genéticos, nutricionais,

doencas sistémicas, entre outras. %



1.3. Métodos de investigacao das alteracdes da haste pilosa.
1.3.1. Microscopio 6ptico (MO).

O exame de microscopio Optico tradicional diagnostica algumas alteracdes da
haste do pélo. Geralmente em Pili Canaliculi ndo tem éxito, pois falta a visao
tridimensional e a visualizacdo detalhada da superficie. O microscépio comum conta
somente com uma objetiva cujo raio luminoso € dirigido para as duas oculares, faltando
a dimenséo vertical. Em pouquissimos relatos da sua utilizacdo no diagnostico de Pili
Canaliculi, ha citacdo de banda homogénea que corresponderia ao canal, sombreada
por duas bandas homogéneas. ** %3
Ja o0 exame de seccOes transversais, observados com essa técnica, pode fazer

o diagnéstico desta alteragéo. >

1.3.2. Estereomicroscopio (Est).

O primeiro aparelho com estilo de estereomicroscopio foi construido por
Cherubin d'Orleans em 1861. Na verdade era um pseudoestereomicroscopio, pois
necessitava de lentes complementares para se obterem imagens em pé. O verdadeiro
instrumento foi construido por Francis Herbert Wenham, na metade do século XIX.

Na pagina http://www.microscopyu.com/articles/stereomicroscopy/stereointro.html

visualiza-se um dos primeiros estereomicroscopios.

Os estereomicroscopios, diferentemente de outros microscépios binoculares,
possuem conjuntos Opticos independentes para cada olho. Desta maneira, permite a
visdo tridimensional e um dimensionamento melhor do objeto em estudo. O objeto é

examinado sem preparo algum, podendo ser manipulado durante a visualizagéo, pois a


http://www.microscopyu.com/articles/stereomicroscopy/stereointro.html

imagem nao € invertida, o que facilita a pesquisa. Os aumentos proporcionados sao,
em geral, de 16 a 80 vezes.

O uso é amplo, como andlise de obras de arte (pinturas, esculturas, telas),
estudos de morfologia em geral: biologia (diversas sub-areas como botanica,
parasitologia, biotecnologia), odontologia, medicina, medicina veterinaria, geologia,
astronomia, engenharia, indGstria (plasticos, jéias e outras), criminologia, etc.?®2*

N&o ha descricdo do uso da estereomicroscopia para investigacdo de Pili

Canaliculi.

1.3.3. Microscopia eletronica (ME).

A microscopia eletronica tem permitido grandes avancos no estudo da
ultraestrutura da pele e seus anexos. Tem papel fundamental nas epidermolises
bolhosas, nas neoplasias pobremente diferenciadas e alteracées do pélo.*

Diferenciam-se dois tipos de microscopia eletrénica:

-De transmissdo, a qual examina cortes teciduais em grande aumento,
essencial por exemplo, no estudo da zona da membrana basal ** e nas epidermélises
bolhosas.

-De varredura (MEV), a qual examina a superficie do material, sendo

fundamental na pesquisa das enfermidades que levam a distrofia da haste do pélo.



1.4. Aspectos clinicos de Pili Canaliculi.
Pili Canaliculi, segundo a maioria dos relatos, apresenta-se com cabelos
arrepiados, grosseiros ao toque que ndo se acomodam ao pentear, tem aspecto seco e

37-39

a cor é clara.t®*®3%2% Hj relato de casos localizados, mas a maioria sdo difusos.

Alopécia raramente faz parte do quadro. Mal-formac¢des ou outros tipos de alteracdes
estdo mais ligadas aos quadros das displasias ectodérmicas. “°*°

Diagnosticos diferenciais devem ser lembrados: displasias ectodérmicas,
Sindrome da perda capilar andgena, Hipotricose congénita simples, Hipotricose de

Marie Unna. 456

1.5. Aspectos microscopicos de Pili Canaliculi.

A microscopia 6ptica tradicional pouco tem contribuido para o estudo de Pili
Canaliculi.

A microscopia eletrénica de varredura é o padrdo-ouro para investigacdo. O fio
em pessoas higidas deve ter aspecto cilindrico, sem sulcos e em grande aumento
aparéncia de “telhado ceramico”, com interposi¢cdo das células cuticulares formando
uma linha transversal. Em Pili Canaliculi hd formacdo de canais longitudinais com
namero, tamanho e profundidade variaveis, podendo comprometer parte ou todo o fio,
ndo havendo periodicidade. Os cortes transversais podem identificar varias
morfologias, como triangulares, quadrangulares, tipo coracao, reniforme, achatadas e

outras.>*®
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Os sulcos ou canais longitudinais ndo sdo especificos, sendo necessaria
analise de um bom numero de fios e a correlagdo clinica morfoldgica para o
diagndstico. Segundo estudo de Rest e Fritzen'* s&o necessarios pelo menos 50% de
fios afetados. A linha que seria transversal pode sofrer um desvio na regido do canal,
lembrando a letra “V” ou “M”. Fragmentac0es, fraturas e aparéncia “roida” da cuticula ja
foram descritas em alguns casos, porém sdo provavelmente inespecificas. ***°
A microscopia eletrénica de transmissao geralmente ndo encontra alteracdes de
13-15

significado.

O estereomicroscopio ainda nao foi experimentado.

1.6. Aspectos genéticos de Pili Canaliculi.
Nao se encontram estudos que tenham mapeado a alteracdo genética em Pili

Canaliculi. Nas familias relatadas o padrdo de heranca encontrado foi autossémico

dominante. *3
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2. Objetivos.

2.1. Objetivo principal.

Estudar e descrever uma familia com Pili Canaliculi.

2.2. Objetivos especificos.
Descrever os aspectos clinicos dos afetados;
Realizar exame com estereomicrocépio dos cabelos e pélos axilares;
Realizar microscopia eletrdnica de varredura dos cabelos e pélos axilares;
Realizar cortes transversais dos cabelos e pélos axilares estuda-los com MO;

Desenhar o heredograma da familia a ser descrita.

12



3- Hipoteses.
Pili Canaliculi ttm expressao clinica heterogénea.
A doenca tem padrédo de heranca autossémica dominante.
Microscopia oOptica tradicional tem pouco valor.
A microscopia eletronica de varredura fornece o diagndstico definitivo.
O exame com estereomicroscépio pode firmar o diagnaostico.

As alteracdes clinicas e microscopicas correlacionam-se.

13



4- Material e Métodos.

4.1- Reviséo da literatura.
Sera realizada pesquisa bibliografica através das seguintes fontes: Medline,
Pubmed, Lilacs, Scielo, referéncias de artigos e quando possivel contato eletrénico (e-

mail) com autores.

4.2- Populacgéo.

Uma familia brasileira com alteracéo capilar.
4.3- Métodos.

Estudo clinico:

-Histéria clinica: sexo, idade atual e de surgimento da alteracdo, posicdo no
heredograma (arvore genealdgica), consanguinidade, desenvolvimento
neuropsicomotor, doencgas prévias/atuais, cirurgias, uso de medicacdes, queixas
gerais, incluindo cardiologicas e oftalmoldgicas.

-Exame fisico: Pele, anexos, boca, denticdo, 0ssos.
-Exames complementares se sintomaticos.

-Documentacéao fotografica sob autorizacdo do paciente.

Microscopia 6ptica convencional e de cortes transversais de semifinos:
Retirar amostras em areas diferentes do couro cabeludo e axilas.
Proceder estudo com microscopia éptica e de cortes transversais.

Documentar fotograficamente.

14



Microscopia eletronica por varredura:

-Retirar amostras em &reas diferentes do couro cabeludo e axilas.

-Proceder estudo com o microscépico eletrbnico, marca Zeiss modelo DSM 940 A
(Figura 1).

-Documentar fotograficamente.

Figura 1. Microscopio eletrénico de varredura,
marca Zeiss DSM 940 A.

15



Estereomicroscépio
-Retirar amostras em areas diferentes do couro cabeludo e axilas.
-Proceder estudo com o estereomicroscopio (marca Zeiss Stemi SV-11)

-Documentar fotograficamente.

Figura 2. Estereomicroscopio marca Zeiss

modelo Stemi SV-11

16



4.4- Conjunturas éticas

Este estudo pode ser considerado risco minimo.

Todo o processo da pesquisa ocorrera apos esclarecimentos e assinatura de
consentimento escrito poés-informado dos pacientes e familiares envolvidos. Sera
explicado sobre o que sera realizado, incluindo: exame clinico de acordo com os sinais
e sintomas, retirada de pequenas mechas de areas da cabeca e corpo, tomada de
fotografias, mas que ndo permitam a identificacdo. Sera explicado que os fios seréo
estudados com microscopios e fotografados. Esclareceremos que os resultados serdo
apresentados no meio cientifico, seja por revistas ou congressos médicos. Terao
acesso aos resultados, inclusive as fotografias e as conclusées, como o diagndstico
final. Receberdo orientacdes quanto ao tratamento e aconselhamento genético.

Os pacientes menores de idade somente serdo examinados com autorizacéo e
presenca dos pais. Fotografias ndo serdo tomadas em regides intimas de nenhum
paciente, para evitar constrangimentos. Os pacientes terdo liberdade para se negar ou
desistir de participar da pesquisa a qualgquer momento.

Como os procedimentos implicados serdo nédo-invasivos, aceitos pela ciéncia,
sem custo financeiro algum aos pacientes e possivelmente possibilitara o diagnéstico e
orientacdo sobre o problema aos pesquisados, a pesquisa é viavel do ponto de vista

ético.
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4.5. Termo de esclarecimento.

TERMO DE ESCLARECIMENTO

Vocé tem um tipo de doenca de cabelos muito rara e esta sendo convidado a
participar do estudo de investigacdo desta alteracdo. Os avancos na area da saude
ocorrem através de estudos como este, por isso a sua participacdo é importante. O
objetivo deste estudo é obter o diagndstico especifico desta alteracdo e divulgar
somente a comunidade cientifica. Caso vocé participe, sera necessario colher amostras
de fios de cabelos e fazer uma consulta médica. O Unico desconforto é a retirada de
um pequeno numero de fios de cabelos. Nao sera feito nenhum procedimento que lhe
traga qualquer risco a sua vida. Vocé podera ter o beneficio do diagndstico correto,
receber orientagcdes sobre a doenca e a receita de medicagao, se houver tratamento
para tal doenca. Terd todas as informacdes que quiser e poderd nao participar da
pesquisa ou retirar seu consentimento a qualquer momento, sem prejuizo no seu
atendimento. Pela sua participacdo no estudo, vocé nao recebera qualquer valor em
dinheiro, mas tera a garantia de que todas as despesas necessdrias para a realizacao
da pesquisa ndo serdo de sua responsabilidade. Seu nome nao aparecera em qualquer
momento do estudo, pois vocé sera identificado com um namero.

Segue na seguinte folha o termo de consentimento.

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE, APOS ESCLARECIMENTO.

Eu, , li e/ou ouvi o esclarecimento acima e

compreendi para que serve o estudo e qual procedimento a que serei submetido. A
explicacdo que recebi esclarece os riscos e beneficios do estudo. Eu entendi que sou
livre para interromper minha participacdo a qualquer momento, sem justificar minha

decisdo e que isso ndo afetara meu tratamento. Sei que meu nome nao sera divulgado,

18



gue nao terei despesas e nao receberei dinheiro por participar do estudo. Eu concordo

em participar do estudo.

Pelotas, ............. [ o, i

Assinatura do voluntario ou seu responsavel legal Documento de identidade
Roberto Rheingantz da Cunha Filho Hiram Larangeira de Almeida Jr
Pesquisador responsavel Pesquisador orientador

Telefone de contato dos pesquisadores: (53)32782909 —Dr Hiram e (51)96557464-
33309266 — Dr Roberto

Em caso de duvida em relacdo a esse documento, vocé pode entrar em contato com o
Comité Etica em Pesquisa da Faculdade de Medicina da Universidade Catdlica de

Pelotas, Mestrado em Saude e Comportamento, pelo telefone 2848001.
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4.6 Questionério guia a ser aplicado.

QUESTIONARIO-GUIA.
DADOS E HISTORIA DE SAUDE

NUMERO NO HEREDOGRAMA:

IDADE DOS PRIMEIROS SINTOMAS: IDADE ATUAL:
SEXO: CONSAGUINIDADE:
HISTORIA DE SAUDE:

Doencas cronicas: VISAO: Perguntar se ha queixa visual () SIM/qual

( )NAO
SUDORESE: normal ( ) alterada ( )
DERMATITE ATOPICA ( )SIM (  )NAO
CARDIOPATIA () SIM (falta de ar, dor toracica) ( )NAO
DM ( ) S N ( )
HAS ( ) S N ( ) ASMA/BRONQUITE ( )S ( )N
REUMATISMO ( )S N( )
OUTRAS
EXAME CLINICO:
1. PELOS
( )SEM ALTERACAO
( )ALTERADO:
BRILHO: ( ) NORMAL () REDUZIDO () AUMENTADO

COR: ( )CASTANHO ( ) LOIRO (  )RUIVO
ASPECTO:
ALOPECIA () SIM ( )NAO

AREA AFETADA ( ) COURO CABELUDO - Locais

( ) SOBRANCELHAS

( ) CILIOS ( ) AXILAS

( ) TRONCO ( ) PUBIS ( ) MEMBROS

20




2.PELE QUERATODERMIA () SIM
( )NAO
3.UNHAS () SEM ALTERACAO
() ALTERADA(S)
4. DENTICAO E PARTES MOLESDABOCA () NORMAL
] () ALTERADA
OBSERVAR ALTERACAO SUTIL DE MAIOR ESPACAMENTO DE INCISIVOS SUPERIORES
5. 0SSOS ( ) SEMALTERACAO
() ALTERADO(S)
AVALIAR FORMATO MAOS, PES, CRANIO- ROSTO, PALATO
6.OUTRAS ALTERACOES
EXAMES DE INVESTIGA(;AO

EXAME DE ESTEREOMICROSCOPIO

SULCOS (

OUTROS
ACHADOS

) SIM TORCOES () SIM
( )NAO ( )NAO

21




EXAME MICROSCOPICO OPTICO

SULCOS ( )SIM

( )NAO

TORCOES ( )SIM

( )NAO

OUTROS ACHADOS

EXAME DE MICROSCOPIA ELETRONICA DE VARREDURA

SULCOS ( ) SIM

(  )NAO

TORCOES ( ) SIM

ASPECTO V

( ) NAO

FRATURAS ( ) SIM

( )NAO

OUTROS

ACHADOS

22




5. Cronograma

PLANO DE MAI |JUN |JUL AGO |SET |[OUT |NOV |[DEZ |JAN FEV |MAR
ATIVIDADE 2004 (2004 |2004 |[2004 2004 (2004 2004 |[2004 2005 (2005 |2005

Revisdo bibliog e X X X X
elaboragéo do
projeto

Apresentacdo do X
projeto

Estudo clinico X X X

Estudo X X X X
microcopico e
lupa

Anédlise de X X X
resultados

Redacéo

Defesa

23
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SEGUNDA PARTE:

6. Resultados.

Aspectos Clinicos e Genéticos.

A partir da construcdo do heredograma verificou-se que a familia com Pili
Canaliculi tinha 38 membros, sendo 12 afetados (Figura 1). Havia comprometimento de
individuos em todas geracdes. Ambos sexos eram afetados, caracterizando doenca
autossémica dominante.

Foram examinados 9 individuos afetados e trés normais (setas vermelhas),
sendo que o exame laboratorial detalhado foi realizado em trés homens afetados e um
normal, ja que as mulheres realizavam procedimentos cosmeéticos (ver descricdo a
partir da pagina 36).

A histéria clinica foi de poucos cabelos ao nascer nos afetados. Durante a
infancia os cabelos cresciam pouco, podendo haver recuperacédo discreta em alguns
(Figuras 2, 3 e 4). A partir da puberdade ou segunda e terceira décadas de vida
agravava-se lentamente o processo de rarefacao pilosa (Figuras 5 e 6). Os cabelos
nao se desprendiam facilmente a tracdo. Em alguns individuos havia também alopécia
androgenética. Os pélos axilares, barba (homens), cilios e sobrancelhas sao rarefeitos
(Figuras 8, 9, 10, 18, 19, 20, 29, 30, 31 — paginas 36, 37, 42, 43, 48 e 49)

O aspecto dos fios € um pouco encrespado ou negréide e arrepiado, ao toque
dao sensacao de seco.

N&o havia caso de consangtinidade na familia.
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Nenhum paciente teve sinais ou sintomas de alteracdes Osseas, dentarias, de
sudorese, cardiacas, oftalmologicas, etc. Apenas um paciente desenvolveu hipertenséo
arterial sistémica e outro diabetes mellitus tipo II.

As mulheres referiram o crescimento dos cabelos até proximo aos ombros.

Utilizavam “apliques” para disfarcar (figura 7).

' o
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Figura 1. Heredograma com padré&o de heranca autossémico dominante.
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Figura 2. Trés irmaos na infancia: alopécia é evidente no

menino do centro da fotografia.

Figura 3. Nitida alopécia do Figura 4. Alopécia de cabelos
couro cabeludo e sobrancelhas. e sobrancelhas. Cabelos
arrepiados.
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Figura 5. Individuo 4 (geracao Il) na terceira década de vida.

Alopécia das sobrancelhas e regido frontal.

Figura 6. Individuo 4 (geracao II), foto atual com 53 anos:

alopécia intensa, lembrando monge.
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Figura 7. Individuo 11 (geracdo I11) com “apliques”

(espécie de protese capilar): dificuldade de avaliacdo
clinica. A seta mostra o comprimento maximo

atingido.
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Estudo microscépico.

Microscépio 6ptico (MO).

Quando examinamos o0s pélos colocados entra lamina e laminula, néo
encontramos nenhuma alteracéo (dados ndo demonstrados).

A analise do corte semifino transversal mostra indentacdes e formas diversas
(triangulares, quadrangulares, forma de maca e bizarras) tanto nos cabelos quanto nos
pélos axilares, sendo que nestes as formas eram mais irregulares. Exemplos sao
mostrados a seguir na descricdo dos individuos 6 (geracdo Il) e individuos 8 e 9
(geragéo lll) - paginas 41, 47 e 54.

Os pélos normais tém contorno oval ou arredondado.

Estereomicrocopio (Est).

O exame da superficie dos pélos com essa técnica mostra que 100% tinham
sulcos e até 30% tinham tor¢des. Exemplos sdo mostrados a seguir na descri¢cdo dos
individuos 6 (geracao Il) e individuos 8 e 9 (geracao lll) nas paginas 38, 44 e 50.

Os sulcos s&o menos evidentes nos pélos claros.

Os pélos normais tém superficie lisa ou regular.

Microscopia eletrénica de varredura (MEV).

Os sulcos podem ser regulares ou irregulares, mas seguem de forma
longitudinal e com profundidade variavel. Em grande aumento a cuticula mostra-se
irregular, as vezes em mosaico e menos aderida.

Foram encontradas pequenas fraturas da cuticula nas tor¢des mais intensas.
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Da mesma forma, exemplos sdo mostrados a seguir na descricdo dos individuos
6 (geracao ll) e individuos 8 e 9 (geracao lll), paginas 39,40,45,46,51,52 e 53.
Os pélos normais tém superficie regular em telhado ceramico (figuras 41 e 42 —

pagina 55).

Descricao clinica e da estereomicroscopia, microscopia eletrénica de
varredura e microscopia Optica de cortes semifinos.

Individuo 6 (geracao II)

Figura 8. Alopécia androgenética e rarefacdo difusa.
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Figura 9. Alopécia total da sobrancelha e cilios.

Figura 10. Axila: alopécia difusa, com poucos fios

remanescentes.
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Figura 11. Estereomicroscopia de cabelo (60X): sulcos

longitudinais bem visiveis no fio pigmentado.

Figura 12. Estereomicroscopia de pélo axilar (60X): sulco e

achatamento.



Figura 13. Microscopia eletronica de varredura de cabelo (300X):

sulco longitudinal.

Figura 14. Microscopia eletronica de varredura de pélo axilar

(300X): sulcos e fraturas da cuticula.
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Figura 15. Microscopia eletrénica de varredura de pélo axilar

(3000X): escamas cuticulares com aspecto

bizarro, desorganizado.
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Figura 16. Microscopia Optica de cortes transversais semifinos, de cabelos

(azul de metileno, 200X): indentacGes, morfologia diversa.

Figura 17. Microscopia Optica de cortes transversais semifinos de pélos

axilares (azul de metileno, 200X): indentacdes, morfologia diversa,

mais bizarra que o couro cabeludo.
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INDIVIDUO 8 (GERACAO 111)

Figura 18. Cabelos rarefeitos com aspecto crespo

associado com alopécia androgenética.
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Figura 19. Detalhe regido orbital: sobrancelha rarefeita e

fios em varias direcdes. Cilios atrdéficos.

Figura 20. Axila com hipotricose.
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Figura 21. Estereomicroscopia de cabelo (52X): sulco irregular.

Figura 22. Estereomicroscopia de pélo axilar (50X): sulco e leve torcéo.
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Figura 23. Microscopia eletronica de varredura de cabelo (300X):

sulco longitudinal.

Figura 24. Microscopia eletrénica de varredura de cabelo (3000X):

cuticula com aspecto bizarro.
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Figura 25. Microscopia eletrénica de varredura axilar (200X):

sulco longitudinal.

Figura 26. Microscopia eletrénica de varredura de pélo axilar (2000X e 3000X):

sulco longitudinal e formacgéo de uma linha que lembra a letra “M”.
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Figura 27. Microscopia Optica de cortes transversais semifinos, fios do couro cabeludo

(azul de metileno, 200X): morfologia diversa nitida. Ha indentagdes que sdo 0s canais.

Figura 28. Microscopia optica de cortes semifinos, pélos axilares (azul de metileno

200X): canais bem aparentes e polimorfismo — aspecto bizarro.
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INDIVIDUO 9 (GERACAO 111)

Figura 29. Alopécia da barba e sobrancelha. Acometimento

inicial do couro cabeludo.
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Figura 30. Alopécia parcial da sobrancelha e dos cilios.

Figura 31. Diminuic&o dos pélos axilares.
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Figura 32. Estereomicroscopia de cabelo (50X):

sulco longitudinal e leve torcao.

Figura 33. Estereomicroscopia de pélo axilar (50X): dois sulcos

longitudinais vistos no mesmo fio.
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Figura 34. Microscopia eletrénica de varredura (200X), fio do

couro cabeludo:sulcos longitudinais.

Figura 35. Microscopia eletrénica de varredura de cabelo (400X e 3000X), leve
torcdo e mais de um sulco. Cuticula com escamas de aspecto bizarro e menos

aderida.
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Figura 36. Microscopia eletronica de fio da axila (300X): dois sulcos
longitudinais.

Figura 37. Microscopia eletrénica de varredura, fio axilar

(400X): dois sulcos e fratura do pélo.
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Figura 38. Microscopia eletronica de varredura de fio axilar

(3000X): aspecto bizarro com desprendimento de

parte da cuticula.
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Figura 39. Microscopia Optica de cortes transversais semifinos, fios do couro
cabeludo (azul de metileno 200X): repetem-se indentagdes (canais) e polimorfismo -

triangular, quadrangular e em forma de maca (a direita).

Figura 40. Microscopia optica de cortes transversais semifinos (azul de metileno

200X): fios axilares indentacdes (sulcos) e polimorfismo.
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Figura 41. Familiar normal, microscopia eletronica de varredura (200X):

auséncia de alteragdes.

Figura 42. Familiar normal, detalhe (MEV, 3000X): aspecto em “telhado

ceramico” e escamas aderentes, caracteristicas de fio normal.
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6. Discussao

7

A ciéncia demonstra que geralmente ndo € possivel estabelecer critérios
clinicos rigidos para o diagndstico de muitas sindromes humanas. Isto ocorre pelo
fendtipo ou expressividade variavel. Usualmente, as sindromes séo descritas a partir
de uma ou mais caracteristicas comuns, exemplo é Pili Canaliculi, onde ha sulcos
longitudinais nos fios de cabelos como caracteristica primordial da afeccéo.

No contexto de diagnésticos diferenciais foram necessarias as seguintes
ponderacfes, eis que o0 sintoma “cabelos arrepiados” € a manifestacdo de varias
doencas da haste do pélo.

-Descartam-se displasias ectodérmicas porque ndo houve comprometimento de
outras estruturas do ectoderma, como glandulas sudoriparas, unhas e também dentes
OU 0SSOS.

-Exclui-se Sindrome Rapp-Hodgkin porque o quadro é incompativel. Esta
alteracéo foi descrita em 1968, como uma nova displasia ectodérmica, com hipohidrose
e intolerancia ao calor, cabelos esparsos e impenteaveis, podendo ou nao identificar
canais ou tor¢cbes. Outras anormalidades encontradas foram: baixa estatura, fenda
palatina e labial, fronte proeminente, nariz estreito, boca pequena, hiperplasia de
maxilar, estenose conduto auditivo, hipospadia, auséncia do frénulo da lingua,
hipoplasia de mamilos, dermatite, queratodermia e varias alteracdes dentarias, como
dentes cbnicos, hipo e anondotia, etc.

- “Cabelo em colar” ou “monilethirx” (monile: do latim= colar e thrix: do grego=

cabelo) pode ser descartado porque faltam papulas queratéticas junto aos foliculos e
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nao ha noédulos elipticos separados por estreitamentos ou constricbes na microscopia
Optica. Sulcos longitudinais sdo eventuais, ou seja, € uma caracteristica secundaria.

-Exclui-se Sindrome capilar da perda anagena porque ela geralmente inicia
precocemente, existe tendéncia a melhora, os cabelos sdo facilmente desprendiveis.
Geralmente ndo se associa a canais.

-Afasta-se “Pili torti”, “Pé&los torcidos” (pili: plural de pilus, do latim pélo; torti:
tortus, do latim: torcido) em razéao das torcbes ter sido eventual nos fios examinados
(no maximo 30%).

-Elimina-se Sindrome “kinky hair” porque € adquirida, inicia a partir da
adolescéncia, é localizada, com inicio e progresséao rapidos. Ha tor¢cdes e achatamento
dos cabelos. Sulcos longitudinais séo variaveis.

-Hipotricose congénita simples foi uma hip6tese abandonada porque os cabelos
sdao finos, delicados e ndo ha alteracdes estruturais relevantes.

-Cabelos lanosos ou “Wolly hair” podem ser descartados por dois motivos:
neste caso, os cabelos tém aspecto de la. Descritos também como: ondulados,
crespos, frisados ou “negroides”. Predominam tor¢cdes e achatamentos. Sulco é um
achado menor.

-Progeria, mucopolissacaridose também foram hipoteses colocadas de lado
pela falta de outros sinais ou sintomas que sugerissem o problema.

A familia estudada possui caracteristicas de duas doencas: “Pili Canaliculi”
(forma classica - tipo Cheveux Incoiffables) e Hipotricose de Marie Unna.

Assinala-se “Pili Canaliculi”, também descrita como Sindrome dos cabelos
Impenteaveis ou “Cheveux Incoiffables” porque os cabelos séo arrepiados, de aspecto

seco ou grosseiro ao toque, crescem lentamente e ocorre heranca autossOmica
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dominante. A alopécia geralmente ndo faz parte deste quadro, excecdo é relato com
reducdo dos pélos das sobrancelhas e couro cabeludo como visto nessa familia.
Sulcos longitudinais na microscopia eletrénica de varredura ou estereomicroscopia, ou
ainda, a modificacdo do aspecto arredondado do fio visto a seccao transversal sao
caracteristicas primordiais. O trabalho de Rest e Fritzen, Unico quantitativo, mostrou
inespecificidade dos canais, pois foram vistos em controles voluntarios assintomaticos
(7 de 10: 70%) e controles familiares assintomaticos (3 de 8: 37%). Seria importante o
namero de fios comprometidos: 56,7% nos doentes, 8,7% nos voluntarios e 4,8% nos
controles familiares. A diferenca entre os controles néo foi significativa. Estimativas
prévias em doentes variam de 50% a 100% de fios afetados, na familia em questédo
chegou a 100 % de fios afetados, com o exame estereomicroscopico.

Aponta-se Hipotricose Marie Unna (HMU) porque ha compatibilidade do quadro
clinico. Cabelos arrepiados, alopécia difusa, congénita ou de inicio precoce, agravada
a partir da juventude, comprometendo o perimetro do escalpo, vértex, fronte, por vezes
lembrando monge ou calvicie androgenética e padrdao de heranca autossdmico
dominante. A primeira descricdo ocorreu em 1927 por Marie Unna a partir de uma
grande familia alema. Canais longitudinais e tor¢cdes podem ser encontrados em alguns
trabalhos, mas aparentemente ndo seria alteracdo significativa na HMU. Foram
descritas familias sem alteracdo na microscopia eletrénica de varredura (MEV), exame
padrao-ouro no diagnéstico das doencas da haste do cabelo. Nessa perspectiva, “Pili
Canaliculi associado com alopécia” parece mais coerente como diagnostico, devendo
o diagnostico de HMU ser reservado aos casos com hipotricose e haste normal.

A microscopia 6ptica (MO) tradicional, comumente ndo é citada nos trabalhos

pela escassez de achados. Como esperado também ndo se encontraram alteracfes
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com esse exame. Entretanto, os cortes semifinos, transversais e corados com azul de
metileno permitiram a visualizacdo de indentacdes (canais) e polimorfismo (triangular,
quadrangular, achatado, em forma de macé e outras formas bizarras), compativeis com
os relatos encontrados.

O estereomicroscopio (EST) mostrou vantagens, como a simplicidade da
técnica, rapidez e baixo custo. Nos fios pigmentados, a sensibilidade diagnostica foi
igual a MEV para diagnostico de canais e tor¢cdes. Provavelmente a visdo
tridimensional da superficie pelo EST € que permite a boa visualizacdo dos canais e
torcbes. Ha limitacdo desta técnica, pois os canais ficam pouco evidentes nos fios
claros. Nesta pesquisa descobriu-se uma nova maneira de diagnosticar Pili Canaliculi
através deste equipamento que é utilizado pela ciéncia hd mais de século. Abre-se
espaco para pesquisa em outras alteracdes estruturais da haste do pélo.

A MEV permanece como o exame de referéncia. Escamas em mosaico, tor¢coes
e canais irregulares foram identificados com essa técnica. Pequenas fraturas da
cuticula, aspecto “roido” ou “peeling” foram encontrados em alguns fios, talvez
resultantes de agentes externos.

Ha poucos estudos em que foi realizada biépsia. No estudo de Ferrando e
colegas os cortes transversais da pele do couro cabeludo identificaram alguns foliculos
com retracdo de bainhas e prega da cuticula com torcdo da haste. N&o foi realizada
biopsia na presente pesquisa por ndo ser imprescindivel para o diagnostico e nédo traria
beneficio adicional para os pacientes, portanto pouco viavel eticamente.

Ndo se encontram pesquisas de mapeamento genético na classica

apresentacao de Pili Canaliculi. Em HMU elas concentram-se préximo ao loco do gene
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da calvicie, mas os resultados ainda ndo apontaram o0 envolvimento de gene
especifico.

Poucos autores arriscaram-se fazer classificacdes de Pili Canaliculi. As
tentativas basearam-se em aspectos morfologicos e hereditarios ou ndo. A aplicacéao
rigida destas classificacbes € bastante complexa porque a expressividade clinica-
morfologica é variavel até entre familiares afetados. Serdo necessarios estudos
genéticos e morfologicos para melhorar a classificacéo.

As atualizacdes de conceitos e nomenclaturas ndo seguem o mesmo ritmo. “Pili
Canaliculi et Trianguli” ndo seria mais adequado. A forma triangular ou “trianguli” &
apenas uma das morfologias encontradas na seccao transversal do fio. O primeiro
estudo com seccéo transversal encontrou este aspecto, entretanto diversos trabalhos
posteriores e com numero maiores de pacientes, mostraram a diversidade: reniforme,
achatado, quadrangular e outros aspectos mais bizarros. O presente estudo também
evidencia estes achados. Portanto, ndo € mais compreensivel a manutencdo deste
termo como parte da denominagdo da doenca. Considerando que o canal ou sulco
longitudinal é universal nestes casos, a nomenclatura Pili Canaliculi € mais adequada.

A Unica opcao de tratamento para Pili Canaliculi relacionada na literatura é
biotina, com amplitude posoldgica razoavel: 0,15mg até 5mg por dia e baseada em
relatos de casos. Do grupo estudado, apenas uma jovem optou tratar-se, todavia nao

houve resposta positiva apds quatro meses de terapéutica.
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7- Conclusdes

O nome descritivo Pili Canaliculi seria mais adequado para sindromes que
se manifestam com canais longitudinais. O termo adicional “et trianguli” deve ser
suprimido, pois estudos prévios, ratificados pelo nosso, mostram que ha varias
morfologias na secc¢éao transversal.

Clinicamente ocorre hipotricose gradativa de pélos arrepiados.

A estereomicroscopia, exame acessivel, pode fazer o diagndstico,
principalmente nos fios escuros, permitindo a visualizacao dos canais.

A microscopia eletrbnica de varredura mostra o0s canais, bem como
distribuicao irregular de escamas que constituem a haste do pélo.

As alteracdes microscopicas foram mais intensas nos pélos axilares.

O padréo de heranca encontrado foi autossémico dominante.
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Resumo

Introducdo Ha um grupo bastante heterogéneo de alteracdes pilosas que se manifestam
como cabelos impenteaveis. Pili Canaliculi € uma delas, onde ha alteracdo estrutural da haste
do cabelo (canais longitudinais), geralmente de origem familiar e transmissdo autossémica
dominante.

Objetivos Descrever os aspectos clinicos e microscopios da primeira familia brasileira com
Pili Canaliculi e estudar técnicas de diagnostico.

Tipo de Estudo  Descritivo.

Métodos Exame clinico com documentagdo fotografica dos pacientes. Para o exame
microscopio retiramos aleatoriamente pélos em dois sitios anatémicos: couro cabeludo e axilas.
Selecionamos aleatoriamente cerca de 10 fios por sitio anatdmico. Procedemos ao exame com
microscopio Optico (estereomicroscopio e cortes transversais) e microscopio eletrénico de
varredura (MEV).

Resultados Os pacientes afetados tinham cabelos com aspecto arrepiado, grosseiro ao toque
e firmes a tracdo. Havia alopécia de inicio precoce, agravada a partir da juventude, progressiva,
de intensidade variavel. O modo de heranca foi autossdbmico dominante.

A microscopia Optica convencional ndo foi capaz de identificar alteracbes. Nos cortes
transversais verificaram-se indentacdes (sulcos) e formato variavel: triangular, quadrangular,
em forma de coragéo do contorno do pélo. A MEV encontrou canais longitudinais em 100% dos
fios dos afetados, tor¢cdes em até 30% e, com maior aumento, péde-se demonstrar escamas
com aspecto de mosaico. A estereomicroscopia foi capaz de identificar os sulcos.

Conclusbes A microscopia Optica identifica alteracbes, desde sejam realizados cortes
transversais e finos. E possivel fazer o diagndstico de maneira rapida, simples e com baixos
custos com o estereomicroscopio. A MEV é o padrédo-ouro para o diagnostico.

Palavras-chaves Doencas do cabelo, hipotricose, genética, microscopia eletrbnica de

varredura.

63



Pili Canaliculi: estudo clinico e microscépico da primeira familia brasileira.
Introducéo

Pili Canaliculi € uma rara alteracao estrutural da haste pilosa, caracterizada
clinicamente por cabelos arrepiados e canais ou sulcos longitudinais nos pélos a
microscopia eletrbnica de varredura (MEV). As primeiras descricbes ocorreram no
inicio da década de setenta. Sucessivamente tém-se relatados casos familiares e
esporadicos, localizados ou difusos, associados ou ndo com outras mal-formacées. **

O diagnostico tradicionalmente € realizado pela MEV pelo achado de canais
longitudinais.>>

Introduzimos o estudo com estereomicroscopio com bons resultados. Ele é
amplamente utilizado em varias ciéncias: geologia, engenharia, zoologia, criminalistica,
odontologia. Na medicina seu uso é ainda modesto, sendo novidade no diagnéstico de
Pili Canaliculi, sem referéncias na literatura.

Este artigo descreve a primeira familia brasileira com Pili Canaliculi associada

a alopécia e estuda os aspectos clinicos e microscépicos (Optico e eletrénico).
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Material e Métodos.

Pacientes

Foram examinados clinica-laboratorialmente e documentados
fotograficamente trés pacientes afetados (posicdo no heredograma 8-11;22-111;23lll), e
dois normais. Responderam a um questionario que buscava identificar possiveis
associacOes ja descritas na literatura: alteracbes de displasia ectodérmica (hipo-

anidrose, alteracOes dentarias) alteracdes da visao, sinais e sintomas cardiacos, etc.

Amostra de cabelos
Dois sitios anatdbmicos foram considerados: couro cabeludo e axila. Foram
retiradas pequenas mechas destas areas de forma aleatdria e ambos examinados com

as técnicas microscopicas.

Microscopia
Microscopia optica

A microscopia Optica convencional foi realizada com fios embebidos em
balsamo do Peru entre 1amina e laminula. Para os cortes transversais os pélos foram

embebidos em resina e corados com azul de metileno (técnica de cortes semifinos).

65



Estereomicroscépio
Com esta técnica os pélos foram examinados in natura. Foi realizada nos
pacientes afetados clinicamente e em dois controles normais: um familiar e um nao

familiar.

Microscopia eletrdnica de varredura
Fragmentos dos fios do couro cabeludo e axila foram montados nos stubs e
metalizados com a técnica de rotina para MEV. Também foram utilizados dois controles

normais: um familiar e outro nao familiar.

Resultados
Aspectos genéticos —

A familia com Pili Canaliculi tinha 38 membros, como mostra o heredograma
(Figura 1), sendo 12 afetados, em todas geragbes, como visto em doencgas

autossdmicas dominantes. N&o havia consanguinidade.

Aspectos clinicos —

Historia clinica de poucos cabelos ao nascer com melhora posterior, porém na
infancia ja era possivel perceber os afetados, pois apresentavam cabelos mais
rarefeitos e menos lisos que os ndo afetados. A alopécia progride a partir da
adolescéncia.

Ninguém teve queixas ou alteracdes Osseas, dentarias, cardiacas ou
oftalmolégicas, bem como diminuicdo da sudorese. Apenas um paciente tinha

hipertenséao arterial sistémica e outro diabetes mellitus tipo II.
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Os cabelos sdo escassos (figura 2a), tém aspecto mais seco, grosseiro e um
pouco arrepiado, por vezes negroide. Os cilios sdo escassos assim como 0s pélos
axilares (figura 2b).

As mulheres referiram o crescimento dos cabelos até proximo aos ombros.

Estereomicroscopia -

Foram visualizados canais longitudinais em 100% dos fios pigmentados das
pessoas afetadas (figura 3 a e b). Nos fios claros os canais eram de dificil visualizacao.
As tor¢des foram encontradas em até 30% dos pélos examinados.

O exame foi normal no controles.

Microscopia eletronica de varredura -

Encontraram-se canais longitudinais em todos fios (100%) dos pacientes
afetados (figura 4a). Tor¢cBes também puderam ser demonstradas com essa técnica.
Com maior aumento pdde-se evidenciar que a cuticula tinha aspecto mosaico (figura
4b), diferente do aspecto normal, onde as escamas sao regulares. Com freqiéncia as
escamas formavam a letra “M” na area do canal longitudinal. Os fios axilares
apresentaram sinais de desgaste, como fraturas.

O exame foi normal nos controles.

Microscopia 6ptica —
A microscopia convencional ndo permitiu identificar lesées. A analise do corte
semifino transversal mostrou indentacbes e formas diversas: triangulares,

guadrangulares, forma de coracdo e bizarras. (figura 5 a,b,c). Os cortes dos pélos
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axilares mostram contornos mais irregulares, quando comparados com os do couro

cabeludo (figura 5d). O exame foi normal nos controles.

Discusséo

A haste pilosa normal deve ter aspecto cilindrico, coberto por escamas
aderidas e aparéncia regular lembrando “telhado ceramico”.

Cabelos Impentiaveis ou “Cheveux incoiffables” é um termo geral para doengas
gue se manifestam com cabelos arrepiados, incluindo Pili Canaliculi também descrito
como Pili Canaliculi et Trianguli. As primeiras descricdes ocorreram em 1973 por dois
estudos: Dupré e col,’ como “Cheveux incoiffables” (cabelos impentiaveis) e por Stroud
e Mehregan,” como “Spun Glass Hair’ (cabelos em fibra de vidro). Habitualmente
apresentam coloracao loira prateada, mas pode ter cor de palha ou outras. Os cabelos
sao arrepiados, crescem lentamente, podendo ou nédo ser quebradicos. Existem casos
localizados ou difusos no couro cabeludo. A maioria € familiar herdada de forma
autossdmica dominante®, todavia ha casos isolados.

A alopécia nao faria parte deste quadro, excecao sao dois relatos com reducao
dos pélos do couro cabeludo.? Os sulcos longitudinais s&o significativos e a técnica
diagnéstica mais importante € a microscopia eletrénica de varredura.

O diagnéstico diferencial clinico mais importante foi Hipotricose de Marie Unna
(HMA), a qual foi descrita em 1927 pela autora que leva o nhome. Apresentou uma
grande familia alema com alteracdo hereditaria, congénita ou de inicio precoce, com
cabelos de aspecto arrepiado e alopécia. Relatos posteriores destacam duas

caracteristicas clinicas: alopécia que geralmente se intensifica ou se desenvolve a
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partir da juventude e rarefacdo pilosa tipo androgenética. Canais longitudinais ja foram
identificados em alguns casos, assim como tor¢des e achatamentos. Varios relatos ndo
demonstraram alteracées estruturais, >** portanto, segundo nossa opinido, HMA deve
ser considerada quando a haste do cabelo € normal.

Em 1982, Braun-Falco e colegas™® publicaram caso semelhante ao da familia
aqui descrita, acrescido de eczema atopico, hamartoma.

Alopécia e canais longitudinais podem ainda ser encontrados em:

-displasias ectodérmicas, que além da alteracdo capilar ha comprometimento
de outras estruturas do ectoderma, glandulas sudoriparas, unhas, e também, dentes e
0ssos. Neste grupo esta incluida a Sindrome de Rapp Hodgkin.***°

-Sindrome da perda capilar andgena, que tem inicio precoce, cabelos
facilmente desprendiveis sem ou pouca dor. Geralmente afeta meninas e pode
melhorar com avanco da idade. Sulcos sdo eventuais.*®

-Hipotricose congénita simples: pode ser autossdOmica dominante, todavia a
crianga geralmente nasce com hipotricose difusa no couro cabeludo, ou desenvolve na
infancia precoce, e os cabelos, quando presentes, sao finos e esparsos. Ha tendéncia
de melhora com a idade e as alteracdes estruturais séo irrelevantes.*’

O presente estudo nédo identificou alteracbes com o exame de microscopia
Optica convencional, todavia nos cortes semifinos transversais e corados com azul de
metileno visualizam-se indentacdes (canais) e morfologia diversa (triangular,
retangular, em forma de macéa e contornos bizarros). Por essa razdo somos da opinido
gue a enfermidade deve ser denominada de Pili Canaliculi, sem o termo adicional et
trianguli, pois outras formas sdo vistas nos cortes longitudinais. Estes achados s&o

concordantes com a literatura.®*
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O estereomicroscopio (EST) mostrou vantagens, como a simplicidade da
técnica, rapidez e baixo custo na identificacdo dos canais. Nos fios pigmentados, a
sensibilidade diagndstica foi igual a MEV para canais e tor¢des. Provavelmente a viséo
tridimensional do EST colaborou para estes resultados. Todavia, ha limitacdo desta
técnica, pois os canais ficam pouco evidentes nos fios claros.

A MEV identificou desarranjo estrutural (tor¢cdes, canais bizarros ou irregulares)
e com grande aumento aspecto em mosaico ou irregularidades da cuticula. O aspecto
em “V ou M” na topografia do sulco, fraturas, aparéncia “roida” ou “peeling” da cuticula
foram encontrados neste estudo, confirmando outras descri¢ées da literatura.>***

Ha poucos estudos em que foi realizada bidpsia. No estudo de Ferrando e
colegas, nos cortes transversais da pele do couro cabeludo havia alguns foliculos com
retracdo das bainhas, prega dupla da cuticula com tor¢éo da haste.*

Estudos prévios com microscopia eletrénica de transmissao ndo demonstraram
alteracBes de significado, néo tendo sido realizada nesse estudo. *

Existem alguns relatos de melhora com biotina, variando doses de 0,9mg a 5mg
por dia, mas a maioria dos trabalhos néo cita terapéutica.’® No grupo estudado, apenas

uma mulher quis tratar-se, mas sem melhora apés 4 meses de uso.

Conclusbes
Na familia estudada o padrdo de heranca foi autossémico dominante;
Clinicamente surgem cabelos arrepiados que evoluem para hipotricose;
Os pélos axilares sdo mais intensamente afetados & microscopia eletrénica de
varredura e nos cortes transversais;

A microscopia Optica convencional ndo demonstra os canais;

70



A microscopia Optica de cortes transversais semifinos corados pode diagnosticar
a alteracdo, mostrando pélos triangulares, quadrados, com indentacdes e com formas
bizarras;

O exame com estereomicroscopio permite o diagndstico;

A microscopia eletronica de varredura € o padrao-ouro, identificando os canais
longitudinais e desarranjo nas escamas da superficie dos pélos em todos tipos de fios;

O termo mais adequado para a enfermidade é Pili Canaliculi.
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Figura 1. Heredograma de heranga autossdomico dominante. Setas vermelhas
sdo todos examinados.



Figura 2: a: alopécia severa. b: detalhe da regido orbital; alopécia de cilios
e sobrancelhas.
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Figura 3: a: dois sulcos longitudinais. b: sulco evidente no fio pigmentado.
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Figura 4: microscopia eletrénica de varredura (3000 e 3000X): canais
longitudinais e cuticula com aspecto irregular.
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Figura 5: polimorfismo: 4a: indentacdes (canal) e aspecto triangular;
4b; indentacdo discreta e aparéncia quadrandular; 4c; indentagdo

bem evidente e morfologia de uma macd; 4d: canais e aspecto bizarro.
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