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Resumo O moniletrix é um defeito raro da haste do pelo, de hereditariedade autossémica
dominante em sua maioria e expressividade clinica variavel. E caracterizado por hipotricose
secundaria a fragilidade capilar. O diagnostico é feito por meio de tricoscopia com achados
tipicos, como estreitamentos periddicos com intervalos regulares, o que da ao cabelo a apa-
réncia de contas de um rosario. Neste artigo, relatamos o caso de seis membros de uma familia
com diagnostico de moniletrix que apresentavam alopecias de graus variados.
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Introducao

Moniletrix € um defeito hereditario raro, em sua maioria de
carater autossomico dominante, de penetrancia incompleta
e expressividade variavel. Caracteriza-se por uma displasia
do eixo capilar, resultando em hipotricose por fragilidade e
quebra. A tricoscopia evidencia achados patognomdnicos na
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haste capilar com noédulos e constricdes, conhecida como
haste ‘‘em rosario’’. Apresentamos o caso de uma familia
composta por seis membros de duas geracoes com diagnos-
tico de moniletrix com espectros clinicos variaveis.

Relato do caso

Menina de 1 ano de idade com quadro de rarefacao capilar
em todo o couro cabeludo desde o nascimento, acompa-
nhada de irma de 5 anos com histéria de menor crescimento
dos cabelos em regiao occipital (fig. 1). Mae refere diagnos-
tico de moniletrix, com diferentes graus de expressividade
clinica e gravidade na familia. Os membros acometidos eram
a propria mae das criangas (34 anos - fig. 2), os tios mater-
nos (um homem de 37 anos e uma mulher de 30 anos - fig. 3),
um primo (4 anos - fig. 3). O exame fisico e o desenvolvi-
mento neuropsicomotor das criancas mostraram-se normais.
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Figura 1

Figura 2

No exame dermatolégico da crianca mais nova foram obser-
vadas hastes capilares curtas e finas, mais evidentes na
regiao occipital. A tricoscopia do couro cabeludo revelou fios
com nddulos elipticos regularmente intervalados, separados
por constricdes e alguns fraturados (fig. 4). No exame der-
matologico da crianca de 5 anos, observou-se que o cabelo
era longo e apresentava apenas uma area occipital circuns-
crita com menor densidade capilar. A tricoscopia de todo
couro cabeludo era normal, com excecdo da area occipi-
tal, na qual foram visualizados fios com nddulos elipticos
regularmente intervalados, separados por internodos inter-
mitentes. Ambas apresentavam unhas, sobrancelhas e cilios
sem alteragoes, e teste de tracado negativo. Os achados clini-
cos e tricoscopicos propiciaram o diagnostico de moniletrix.
Todos os membros afetados da familia compareceram ao
nosso servico para avaliacao presencial do acometimento
espectral da doenca (figs. 5 e 6).

Mulher de 34 anos de idade. (A) Aspecto clinico. (B) Tricoscopia (aspecto macroscopico). (C) Tricoscopia (aumento 70 x ).

Discussao

Moniletrix é uma afeccado hereditaria rara caracterizada por
anormalidade na haste capilar; pode ser autossomica domi-
nante (mutacdes dos genes KRT81, KRT83 e KRT86 associados
as tricoqueratinas) ou autossomica recessiva (mutagdo no
gene da desmogleina 4 com malformacao dos desmossomos
da haste)."? O termo moniletrix advém de monile (colar,
em latim) e thrix (cabelo, em grego). Nessa afeccao, a
haste do pelo é caracterizada por estreitamentos periodi-
cos com intervalos regulares, dando ao cabelo a aparéncia
das contas de um rosario.’ A parte larga ou nodular do
fio corresponde a espessura normal da haste contendo
a medula, e os estreitamentos internodais correspondem
a anomalia, sendo afinados por auséncia da medula. Os
nodulos sao elipticos, separados por 0,7 a 1,0mm, com
espessura normal ou ligeiramente menor que o diametro
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Figura 3

Figura 4 Tricoscopia com variagdes regulares no didmetro da
haste pilosa, com dilatacdes elipticas e constricoes (aumento
70 x ).

normal da haste. Nos pontos de constricdo ha fragilidade e
fraturas.”

Ha consideravel variacdo na expressividade clinica, e
geralmente ha variabilidade intrafamiliar. A doenca pode
variar de um couro cabeludo quase normal, com pou-
cas alteracdes, a alopecia total.” As formas mais leves
podem passar despercebidas, com poucos fios afetados.
Ja nas graves, tanto os pelos sexuais secundarios quanto
os supercilios e os cilios podem estar comprometidos.?
A alteracao capilar pode ocorrer isoladamente ou asso-
ciada a ceratose pilar, sindactilia, catarata, anormalida-
des dentarias e ungueais, e pode determinar alopecia
cicatricial.>®

As familias que foram investigadas por moniletrix indi-
cam que ndo ha correlacdo do genétipo com o fendtipo

Aspectos clinicos e suas respectivas tricoscopias. Em vermelho, regides afetadas nos pacientes com menor acometimento.

para a doenca. Isso significa que a mesma mutacao pode ser
expressa com diferentes gravidades e levanta a questao de
outros fatores influentes dessa mutacao, incluindo fatores
ambientais e outros ndo genéticos.” Ao nascimento o cabelo
é normal, porém progressivamente é substituido pelos fios
com alteracdes, tornando-se fragil e quebradico ja nos pri-
meiros meses de vida.> Ocorre uma hipotricose difusa, por
vezes muito intensa. Nas regidoes temporal e occipital ha
maior nUmero de hastes alteradas em comparacdo com o
restante do couro cabeludo, por serem areas mais exposta
a friccdo." Nos quadros mais intensos, os fios podem ser
extremamente curtos pelas quebras que ocorrem logo apds
a eminéncia folicular ou até mesmo dentro do dstio folicu-
lar. As hastes fraturadas podem romper a bainha radicular
externa e causar granulomas de corpo estranho, correspon-
dendo clinicamente a papulas eritematosas ou hiperceratose
folicular.” Na tricoscopia, notam-se variacées regulares do
diametro da haste pilosa, com dilatacdes elipticas (nds) e
constricdes (internos).®

Nao existe tratamento definitivo para moniletrix. Relatos
de casos mostraram melhora com o uso tépico de minoxidil
2% e sistémico de biotina, N-acetil cisteina, corticoste-
roides, acitretina, pilulas contraceptivas e griseofulvina.?’
Pode ocorrer melhora espontanea com a idade. O mais
importante é orientar os pais e pacientes sobre heredita-
riedade, evolucao do quadro, prognostico e como prevenir
traumas nos fios. Orientar o paciente a manusear o minimo
necessario de modo suave, abusar de agentes condicionan-
tes na lavagem e ap6s com o uso de produtos sem enxague,
além do cuidado com o uso de aderecos e adornos que pos-
sam causar tracdo.'’
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Figura5 Heredograma da familia relatada.

Figura 6 Variabilidade de expressao clinica do moniletrix nos membros acometidos da familia.
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