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RESUMO

Monilethrix é termo de origem greco-latina que significa “cabelo em colar”1. Trata-se de doença genética
rara, com herança autossômica dominante, caracterizada por degeneração da matriz do cabelo e forma-
ção de uma cutícula defeituosa. Os cabelos são quebradiços e não excedem poucos centímetros de
comprimento. O couro cabeludo é a região mais afetada e a apresentação clínica mais comum é alopecia
associada à queratose folicular2,3. O diagnóstico é clínico e a tricoscopia evidencia alterações moniliformes
(alternância entre bandas largas e estreitas)1.
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ABSTRACT

Monilethrix is a Greco-Latin term that mean “hair stick”1. It is a rare genetic disorder with autosomal
dominant inheritance, characterized by degeneration of the hair matrix and formation of defective cuti-
cle. The hairs are brittle and not exceed a few inches length. The scalp is the most affected region and
the most common clinical presentation is alopecia associated with keratosis follicularis2,3. The diagnosis
is clinical and the tricoscopia evidence moniliformes changes (switching between wide and narrow band)1.
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Introdução

Monilethrix é doença de caráter hereditário,
com transmissão autossômica dominante,
penetrância incompleta e expressividade variável.

Caracteriza-se por áreas largas alternando com áre-
as estreitas nas hastes capilares, formando o que
se chama de região nodal e internodal. O defeito
ocorre na região internodal, onde se observa a que-
bra do cabelo.1,2  A mutação dos genes de queratina
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do pelo (hHb1, hHb3, hHb6) e da desmogleína 4
são responsáveis pela patogênese da doença, que
pode vir acompanhada de cetarose folicular, fragili-
dade dos fios e alopecia em graus variados.3,4,5 Os
cabelos são normais ao nascimento e após dois a
três meses tornam-se cabelos secos, quebradiços e
curtos. Não há predileção por sexo, raça ou cor do
cabelo e as sobrancelhas, cílios e pelos pubianos
também podem ser afetados.6,7

Caracteriza-se clinicamente por fios curtos
devido a fraturas, que raramente crescem mais que
um a dois centrímetros de comprimento, resultan-
do em uma aparência de “barba por fazer”2. A doen-
ça apresenta uma tríade clássica composta por ca-
belo moniliforme, pápulas ceratósicas perifoliculares
e coiloníquia. É comum observarmos algumas ou-
tras alterações nesses pacientes, tais como ceratose
pilar predominantemente na região cervical e nos
membros superiores, alterações dentárias,
ungueais, catarata juvenil, retardo mental e outras
alterações neurológicas.3,4,5,7

O diagnóstico é clínico e tricoscópico e em-
bora em muitos casos a doença seja persistente,
há relatos de bom prognóstico com regressão na
adolescência.1

Não existe tratamento definitivo para
monilethrix.6 O minoxidil vem sendo empregado
topicamente com intuito de melhorar o crescimen-
to dos fios; no entanto, possui resultados variá-
veis.1,3

Relato de casos

Caso 1

Paciente do sexo feminino, nove anos, pro-
curou atendimento médico acompanhada de sua
mãe com queixa de cabelos finos desde o nasci-
mento. Ao exame, observamos hastes capilares fra-
turadas (figura 1) e ceratose folicular na região cer-
vical posterior (figura 2). À dermatoscopia, visuali-
zamos nódulos elípticos no eixo do cabelo, regular-
mente separados por entrenós estreitos. Diante dos
achados clínicos e dermatoscópicos, concluímos tra-
tar-se de monilethrix. Foram feitas as orientações
pertinentes e abordados algumas opções terapêu-
ticas, porém a paciente descontinuou seguimento
no ambulatório.

Figura 1: Hastes capilares fraturadas observadas na paciente do
caso 1

Figura 2: ceratose folicular na região cervical posterior identificada
na paciente do caso 1
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Caso 2

Paciente do sexo masculino, seis anos, pro-
curou atendimento acompanhado do responsável
com queixa de cabelos quebradiços. Ao exame,
observamos discreta rarefação no vértex capilar

Figura 3: discreta rarefação no vértice (paciente do caso 2)

Figura 4: coiloníquia observada no paciente do caso 2

Figura 5: alternância entre bandas largas e estreitas das hastes
capilares (Tricoscopia da paciente do caso 2)

(figura 3) e coiloníquia (figura 4). À dermatos-
copia, visualizamos alternância entre bandas lar-
gas e estreitas das hastes capilares (figura 5).
Dadas as características clínicas, foi feito o diag-
nóstico de monilethrix e feito orientações quanto
a doença.
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Discussão

A tricoscopia é uma técnica de grande impor-
tância no diagnóstico do monilethrix. Pode ser rea-
lizada com o dermatoscópio manual (amplificação
de 10x) ou através do videodermatoscópio que am-
plifica a imagem em até 70x. Através da tricoscopia,
podemos observar nódulos elípticos no eixo do ca-
belo, regularmente separados por entrenós estrei-
tos.1-8 As áreas alargadas fusiformes são constituí-
das de medula, com diâmetro de 0,7–1 mm e os
adelgaçamentos são desprovidos de medula, pre-
dispondo a ocorrência das fraturas. Essas caracte-
rísticas tricoscópicas podem ser visualizadas atra-
vés da microscopia eletrônica de varredura.

Os principais diagnósticos diferenciais inclu-
em o pili torti e pseudomoniletrix.4 O pili torti é doen-
ça congênita que cursa com pelos espiralados, se-
cos e quebradiços, sendo o couro cabeludo a locali-
zação mais frequente. É a anormalidade de pêlo
encontrada mais frequentemente na síndrome de
Menkes. A Doença de Menkes também chamada de
síndrome do cabelo enroscado (Kinky- hair
syndrome), síndrome do cabelo duro (steely-hair
syndrome) é uma doença multissistêmica, de cará-
ter recessivo, na qual há uma desordem no trans-
porte do cobre. As manifestações clínicas são con-
sequência da disfunção de enzimas que usam o co-
bre como cofator. É caracterizada por hipopigmen-
tação cutânea, alterações do tecido conjuntivo e da
estrutura do cabelo e sintomas neurodegenerati-
vos. Ao nascimento o cabelo é aparentemente nor-
mal e depois torna-se frágil, quebradiço, enrosca-
do, de aspecto grosseiro, com tonalidade mais cla-
ra.8,9 O pseudomonilethrix é um defeito autossômico
dominante raro que cursa com fragilidade capilar
devido a manobras repetidas ou compulsivas de
pentear o cabelo. O quadro clínico se caracteriza
por uma hipotricose difusa ou localizada. À micros-
copia ótica, podemos observar imagens de
nodosidades arredonadadas ou ovaladas, sem es-
treitamento evidente.10

Existem na literatura opções de tratamento tó-
pico e sistêmico para o monilethrix. A L-cistina na dose
de 500 mg duas vezes ao dia por três meses tem de-
monstrado benefício em alguns casos.5 Há relato de
que o etretinato na dose de 0,5-1mg/kg/dia au-
mente o comprimento dos pelos e atenue a ceratose
pilar, porém esse efeito só é mantido até dois meses
após a interrupção do tratamento, sendo importante
uma dose de manutenção. Dentre os tratamentos
tópicos, existe a solução de tretinoína 0,025 - 0,05%
aplicada uma vez por dia e o minoxidil 2 - 5%.2,3

Conclusão

Em virtude dos fatos mencionados percebe-
mos a grande importância da tricoscopia no diag-
nóstico das anormalidades do eixo do cabelo. É um
exame de rápida execução, não invasivo, que per-
mite que o dermatologista diferencie alterações
como fraturas e irregularidades da haste capilar
possibilitando assim o diagnóstico do monilethrix.
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