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Sindrome de pelo impeinable asociado a dermatitis atopica

Reporte de caso

Uncombable Hair Syndrome Associated with Atopic Dermatitis. A Case Report
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RESUMEN

El sindrome de pelo impeinable (pili canaliculi) es una alteracién
poco frecuente del foliculo piloso, sin embargo, su diagnéstico
no representa mayor problema, no asi su manejo, pues en muy
poCos casos se consigue obtener al menos una mejoria parcial.
Presentamos el caso de una paciente de nueve anos de edad
con diagndstico compatible con este sindrome. Como antece-
dente de importancia es portadora de dermatitis atdpica, pa-
decimiento que se ha asociado con el sindrome, tratada desde
los cuatro afos de edad, ademas de presentar alteraciones den-
tales. La paciente muestra una direccion irregular en la forma
de acomodarse el pelo, ademas se nota opaco, de consistencia
lanosa y con cambios en su coloracién, en algunas partes café
claro y en otras dreas amarillo. No se refiere pérdida del mismo.
Para la paciente y para su familia es motivo de preocupacion,
pues estd afectando su interaccion social. Hasta el momento los
tratamientos establecidos han aportado poca mejoria.
PALABRAS CLAVE: pelo, dermatitis atépica, impeinable.

Introduccién

| sindrome de pelo impeinable, o pili canaliculi, es un

padecimiento que estd considerado dentro del grupo
de las displasias pilosas, se caracteriza por la presencia de
pelos terminales de consistencia dspera, secos y que cre-
cen en diferentes direcciones.’ Fue descrito por primera
vez en 1973 por Dupré y colaboradores, y ese mismo afio
Stroud y Mehregan reportaron un caso similar en una
nifia de seis afios.® Este trastorno es ocasionado por una
alteracion genética, pues se ha comprobado que tiene un
patrén de herencia autosémico dominante y se ha visto
asociado a otras alteraciones que comparten un fondo

ABSTRACT

Uncombable hair sindrome (pili canaliculi) is an infrequent dis-
order of the hair follicle. However, diagnosis is not a problem,
not as it is the treatment, because in a few cases we can obtain
a partial improvement. We present the case of a 9-year-old
female with a compatible syndrome. As relevant history, she has
atopic dermatitis, disease associated with this syndrome. She
has been in treatment since she was four years old, besides she
presents dental alterations. The patient shows an irregular di-
rection in the hair accommodation, besides its brightless, woolly
consistency and some color changes, observing light brown and
yellow areas. The patient does not report hair loss. It affects
its life quality because of her social interaction. Until now the
stablished treatments have given little improvement.
KEYWORDS: hair, atopic dermatitis, uncombable.

inmunolégico, como es el caso de la dermatitis atépica,
la alopecia areata y la ictiosis vulgar, asimismo se corre-
laciona con trastornos dentales, oculares, neurolégicos y
articulares. Jarrel y colaboradores describieron una mar-
cada asociacién con el sindrome de pérdida de pelo en
anédgeno en la infancia y posteriormente el desarrollo del
sindrome de pelo impeinable.*

No se han reportado factores de riesgo predisponen-
tes, la edad de presentacién generalmente es antes del
ano de vida, teniendo su pico de incidencia maxima entre
los siete y once afios. El diagnéstico se lleva a cabo a tra-
vés de las caracteristicas clinicas del pelo, asi como por el
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SINDROME DE PELO IMPEINABLE***

Figuras 1. Aspecto clinico de pelo impeinable.

estudio tricoscépico y la histopatologfa, en donde se ob-
serva una forma triangular o arrinonada de la raiz capilar.
La microscopia electrénica se considera la herramienta
diagndstica mds importante para este sindrome. No exis-
te un tratamiento especifico para esta enfermedad, por lo
que es un verdadero reto poder acomodar y dar forma al
pelo. Por lo regular el uso de champus y acondicionado-
res fracasan en este intento, hay reportes que apoyan el
uso de biotina oral, sin embargo, los resultados no son
muy alentadores.

Caso clinico

Exponemos el caso de una paciente de nueve afios de
edad, quien acude a consulta porque presenta una der-
matosis localizada en la cabeza que afecta la piel cabellu-
da. Se caracteriza por la presencia de pelos terminales de
coloracién amarillenta, los cuales son abundantes, bien
implantados pero que se dirigen en diferentes direcciones
(figura 1a). En la exploracién tricolégica la pilotraccién es
negativa, y cuando se palpa la consistencia de estos pelos
es dspera, dando una apariencia lanosa (figura 1b).

La paciente ha sido tratada desde hace cinco afios por
dermatitis atépica, mediante tratamiento con jabones
suaves y cremas emolientes; ademds presenta varios estig-
mas de atopia. Por otra parte, en la dentadura permanente
podemos encontrar alteraciones de tamaiio y alineacién
en las piezas centrales o dientes incisivos (figura 1c).

El estudio tricoscépico nos muestra cabellos terminales
bien implantados, sin datos de inflamacién perifolicular.
Se observa ligera escama fina sobre la piel cabelluda y po-
demos ver cémo se dirigen en diferentes sentidos, algunos
incluso encimados y en forma de cruz (figuras 2 y 3). En
otra imagen, con mayor acercamiento, es posible observar
los canales que se forman sobre el tallo piloso (figura 4).

No se registraron otro tipo de alteraciones de tipo neu-
rolégico, osteoarticular ni tampoco inmunolégico.
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El estudio histopatolégico nos muestra cortes vertica-
les de foliculos pilosos, en uno de ellos se identifica una
angulaci6n a nivel suprabulbar, asi como una zona de re-
traccién fibrosa focal. No hay presencia de algan tipo de
infiltrado inflamatorio (figura 5).

Figuras 2. Tricoscopfa, pelo encimado en forma de cruz.

Figuras 3. Tricoscopia, pelo encimado en forma de cruz.
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Figura 4. Tricoscopia, canales sobre el tallo piloso.

Se propuso establecer manejo con champus que mejo-
raran la textura del pelo, acondicionadores y modelantes
capilares, todo en aplicaciones tépicas y de forma continua.

Discusion

Desde su descripcién, el sindrome de pelo impeinable
ha sido una entidad ficilmente identificable. En el afio
1973, Dupré, Rochiccioli y Bonafé fueron los primeros en
describir este tipo de displasia pilosa.' Se caracteriza por
la presencia de un pelo rizado, que se dispone en forma
vertical y con la imposibilidad para poder aplanarlo. Pue-
de observarse brillante o reluciente debido a la reflexiéon
que ejerce la luz sobre el pelo acanalado. Aunado a esto,
el pelo cambia de orientacién constantemente, lo cual di-
ficulta atn mds su estabilidad. Es importante mencionar
que sélo la piel cabelluda estd afectada, pues las cejas, las
pestaiias y otras dreas pilosas no presentan alteraciones.
La pilotraccién suele ser negativa, ya que en estos pelos

Figura 5. Microscopia de luz. Corte histoldgico y vertical de la biopsia de piel cabellu-
da tefiido con Ziehl Nielsen, donde se identifica vaina del pelo con angulacion a nivel
suprabulbar del tallo y retraccién fibrosa secundaria. Imagen A (10x), imagen B (40x).
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la resistencia no estd alterada, es decir, no se trata de un
pelo fragil.

El padecimiento inicia en la edad pedidtrica, espe-
cificamente en los primeros tres afios de vida y después
va evolucionando hasta adoptar la forma similar al pelo
lanoso. Existen formas clinicas denominadas parciales,
en estos casos sélo estd afectada un 4rea bien definida,
predominando en las regiones frontal y occipital. No
se establece una predileccién en cuanto al sexo, pues se
presenta tanto en hombres como mujeres en igual pro-
porcién.*® El patrén de herencia es autosémico domi-
nante con una penetracién que podria ser completa o
incompleta. La mayoria de las veces el sindrome no estd
asociado a otros trastornos, ni fisicos, ni neurolégicos o
de tipo psiquidtrico; sin embargo, Calderén y colabora-
dores describieron la relacién con otras displasias, tanto
ectodérmicas como retinianas, catarata juvenil, anorma-
lidades en falanges, anormalidades en el esmalte dental,
oligodontia y displasia falangoepifiseal.”” En el caso de
nuestro estudio, la paciente no presentaba alteraciones
oculares, neurolégicas u osteoarticulares, sin embargo,
destacamos los antecedentes de atopia, asi como las al-
teraciones dentales.

Su patogenia sigue siendo poco clara, no obstante, al-
gunos estudios bioquimicos han mostrado alteraciones en
la cuticula capilar, en donde se han identificado niveles
elevados de proteinas azufradas.?

También se pensaba que existian deficiencias en la
concentracién de algunos minerales como cobre y zinc, o
bien en el metabolismo de los mucopolisacdridos, y que
éstos eran responsables de la resistencia a la traccién en
estas abundantes cabelleras. Con el tiempo se pudo de-
mostrar que los niveles mencionados estaban dentro de
la normalidad.®

Los hallazgos e investigaciones mds recientes nos ha-
cen pensar que el principal problema en este sindrome
radica en un defecto en la queratinizacién de la vaina epi-
telial interna del pelo. Estos cambios estarian inducidos
por la papila dérmica, deformando el tallo piloso lo que
darfa como resultado una forma acanalada sobre el mis-
mo. Stone y colaboradores describieron una atrofia focal,
a nivel del bulbo piloso, y lo reportaron como un impor-
tante hallazgo en la patogenia de este cuadro."

Se han documentado otros trastornos del tallo piloso
relacionados de forma directa e indirecta con este tipo de
displasia, mismos que se mencionan en la tabla 1.

Existen otras asociaciones propias del origen ectodér-
mico de este padecimiento, entre las que destacan dos
mds frecuentes: la displasia ectodérmica hipohidrética y
la displasia epifisiofalangica.

Volumen 17 / Nimero 2 M abril-junio 2019



HUGO V. MARTINEZ SUAREZ Y COLS.

Tabla 1. Displasias pilosas asociadas a sindrome de pelo
impeinable

Pili torti

Pili annulati
Tricorrexis nodosa
Triconodosis
Moniletrix

Woolly hair nevus
Sindrome de Menkes

Sindrome de cabello en anageno suelto

Autor: Dr. Juan Ferrando.

También se ha reportado la asociacién con altera-
ciones dentales y oculares, en cuyos casos se denomina
sindrome tricodental, clasificado dentro de las displasias
ectodérmicas.”

Sin duda la dermatitis atépica es el padecimiento mds
asociado a esta tricopatia, como sucede en el caso de
nuestro estudio. Sin embargo, se desconoce si esta aso-
ciacién podria estar ligada mayormente a un componente
inmunolégico compartido, con cuadros de alopecia are-
ata e ictiosis vulgar, que también se encuentran en este
sindrome.

El doctor Ferrando y su equipo realizaron estudios his-
topatolégicos en los que, a través de la observacién de los
cortes transversales, describen la presencia de una retrac-
cién de la vaina fibrosa, asf como la presencia de una cu-
ticula doblada. También la caracteristica imagen de una
angulacién folicular por arriba del bulbo.”

Desafortunadamente el tratamiento para esta entidad
continda siendo poco esperanzador, la mayorfa de las
publicaciones sugieren que existe mejoria a medida que
los pacientes entran en la adolescencia, sin embargo, se
recomienda el uso de champus y acondicionadores que
faciliten el peinado, asi como evitar el uso de secadoras
de pelo y el cepillado excesivo.

Se recomienda el uso de biotina oral durante al menos
cuatro meses, cuya funcién, en teoria, radica en mejorar
la fuerza y textura del pelo terminal, aunque no existen
reportes que sean del todo concluyentes al respecto.*
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En el caso que aqui presentamos se recomendé el uso
de acondicionadores, asi como mascarillas reestructuran-
tes capilares cada dos semanas, con los que se obtuvo una
mejoria parcial. Por otro lado, debido a la alteracién den-
tal evidente, sugerimos que fuera valorada por un odon-
topediatra. Finalmente, aunque en nuestro caso no se
observaron otras alteraciones, debido a la asociacién con
displasia ectodérmica se recomienda realizar revisiones
periédicas por posibles alteraciones ungueales, dentales y
de las glandulas sudoriparas écrinas.
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