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Diagnéstico dermatoscépico de moniletrix

*k*k

Luis Enrique Sanchez Duenas,* Alejandro Garcia Vargas,* Julio César Salas Alanis

RESUMEN

El moniletrix es un trastorno genético autosdmico dominante que se distingue por alteracion estructural del tallo piloso con constricciones
periddicas. Puede acompanarse de papulas foliculares hiperqueratésicas y coiloniquia, ademas de otros hallazgos. Exponemos dos
casos clinicos: una madre y su hija con moniletrix, quienes, ademas, tenian ausencia de linula en las 20 laminas ungueales. El defecto
estructural del tallo piloso se distinguié claramente a través de la dermatoscopia de pelo (se us6 la herramienta de mano en el consultorio).
Palabras clave: dermatoscopia, tricoscopia, pelo, defectos estructurales del tallo piloso.

ABSTRACT

Moniletrix is an autosomal dominant disorder characterized by a structural alteration in the hair shaft with periodic thinning, giving a beaded
appearance to the hair. It can be accompanied by follicular hyperkeratosis and koilonychia, along with other findings. We present two cases,
a mother and daughter with monilethrix, who also showed an absent lunula in 20 nails. The hair shaft abnormality was clearly distinguished
in dermoscopy with the use of a hand piece at office.
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I moniletrix, un trastorno genético infrecuente,
fue inicialmente descrito por Smith en 1879. Su
patrén de herencia es autosémico dominante y
se distingue por una alteracion estructural del
tallo piloso, constituida por constricciones periddicas y
fragilidad del pelo.! El defecto esta producido por muta-
cion de los genes (hHb1, hHb3, hHb6) de las queratinas del
pelo y de la desmogleina 4. Se manifiesta antes del afio de
edad y puede haber mejoria en la adolescencia y durante
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el embarazo. Suele acompaiarse de papulas foliculares
hiperqueratosicas de predominio occipital y coiloniquia,
ademds de otros hallazgos.? No existe un tratamiento
especifico; sin embargo, se ha reportado mejoria con la
administracion de retinoides topicos u orales y minoxidil.?

CASOS CLINICOS

Caso 1

Paciente femenina de 22 afios de edad con antecedente de
fragilidad de pelo (por rotura frecuente), con una evolucion
desde los dos afios de edad y con mejoria en la adolescen-
cia y durante su embarazo previo (hacia tres afios). En la
exploracion observamos hipotricosis difusa de predominio
sagital, asi como fragilidad de pelo. Tenia papulas folicu-
lares hiperqueratosicas en la regidon occipital y ausencia
de lunula en las 20 1aminas ungueales (Figura 1).

Caso 2

Paciente femenina de dos afios nueve meses (hija del Caso
1), con antecedente de fragilidad de pelo desde un afio de
edad. En la exploracion observamos hipotricosis de pre-
dominio occipital, asi como fragilidad de pelo. También
tenia papulas foliculares hiperqueratdsicas en la region
occipital y ausencia de Iunula en las 20 laminas ungueales
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(Figura 1). No encontramos defectos dentales y el resto
de la exploracion fue normal en ambos casos. Realizamos
una dermatoscopia de pelo (DermLite II PRO HR, 3Gen,
LLC, San Juan Capistrano, CA, Estados Unidos), con la
que observamos pelos cortos y fragiles con constriccio-
nes periddicas a lo largo del tallo piloso, que alternaban
con pelos aparentemente normales (Figura 2). Tomamos
muestras de pelo y la microscopia de luz y electronica
de barrido mostraron la misma alteracion estructural del
pelo (Figura 3). Iniciamos manejo con aplicacion topica
de tretinoina en solucion a 0.05%, con mejoria notable al
afio de seguimiento (Figura 4).

DISCUSION

El moniletrix (monile: collar, thrix: pelo) es una geno-
dermatosis del pelo con patron de herencia autosémico
dominante, con penetrancia incompleta y con expresivi-
dad variable. Se han reportado trasmisiones autosémicas
recesivas* y mutaciones de novo.> En otros familiares de
nuestras pacientes no pudo evidenciarse la alteracion, lo
que sugiere una probable mutacion de novo. La alteracion
estructural del pelo con constricciones perioddicas, que le
dan un aspecto arrosariado, provoca fragilidad debido al
diametro adelgazado del pelo a nivel de las constricciones.
El defecto afecta ciertas areas, lo que condiciona placas
de alopecia de manera variable, que predominantemente
afectan las regiones occipital y temporal, como en nuestros
casos. Los pelos de otras areas del cuerpo, como cejas,

Figura 1. A y B. Hipotricosis de predominio sagital (Caso 1) y
occipital (Caso 2). C y D. Ausencia de lunulas en ambos casos.

Figura 2. Pelos moniliformes evidenciados en la dermatoscopia.

Figura 3. Microscopia electrénica que muestra fractura del tallo
piloso a nivel de las constricciones.

pestaiias, axilas, pubis y vello corporal, también pueden
afectarse.! Ahora se sabe que el defecto estructural esta
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Figura 4. Mejoria clinica al afio de tratamiento. Ay B. Caso 1. C
y D. Caso 2.

producido por mutaciones de tres genes (hHbl1, hHb3,
hHb6) de las queratinas humanas del pelo tipo II,° asi
como del gen de la desmogleina 4 (DSG4).*

La triada clasica contempla pelo moniliforme, papu-
las hiperqueratdsicas perifoliculares y coiloniquia; sin
embargo, es frecuente encontrar que los hallazgos estan
confinados sélo a la alteracion del pelo.? La hiperqueratosis
folicular suele afectar la region occipital, pero también
afecta las mejillas y los muslos. La coiloniquia es bilateral
y afecta las ufias de las manos y los pies.! Nuestros casos
no padecieron coiloniquia; sin embargo, encontramos
ausencia de lunula en las ufias de las manos y los pies. A
pesar de que este hallazgo puede encontrarse en poblacion
sana, también se ha descrito en asociacion con trastornos
metabolicos y algunas genodermatosis,® pero no en mo-
niletrix. Hasta nuestro conocimiento, esta asociacion no
se ha reportado previamente. Otros defectos ectodérmicos
asociados con moniletrix son defectos dentales y catarata
juvenil, ademas de retraso en el desarrollo y sintomas
neurologicos, como oligofrenia, retraso mental, epilepsia
y esquizofrenia.!

Las constricciones periodicas pueden evidenciarse
mediante el uso de microscopia de luz o microscopia
electrénica de barrido, tal y como se realiza en otras anor-
malidades del tallo piloso, ya sean congénitas o adquiridas.
Para este estudio ex vivo, se requiere obtener un promedio
de 50 pelos para aumentar la probabilidad de observar la
alteracion estructural en los pelos afectados.”

La tricoscopia es una técnica de evaluacion de cualquier
area pilosa del cuerpo y puede realizarse a través de una
pieza de mano (dermatoscopio), que magnifica 10X, o de
un equipo de mayores dimensiones (videodermoscopio),
que magnifica de 20 a 70X.”® Se ha reportado el uso de es-
tas herramientas para el diagnostico de diversas afecciones
genéticas con alteracion estructural del tallo piloso, como
sindrome de Netherton, pili torti, pili annulati y sindrome
de pelo lanoso.*!% Su uso también se ha reportado en la
identificacidn in vivo de la alteracion del tallo piloso,
caracteristica de moniletrix,”!'? tal y como lo llevamos a
cabo en nuestros casos, en los que observamos de manera
clara y rapida en el consultorio las constricciones periddi-
cas del pelo mediante el uso del dermatoscopio de mano.

La evolucién y el pronodstico de los pacientes son im-
predecibles. Normalmente las manifestaciones comienzan
a hacerse evidentes en etapas tempranas de la vida (antes
del afio de edad), y puede haber mejoria en la adolescen-
cia, durante el embarazo o con anticonceptivos orales.!
Aunque no existe un tratamiento curativo del trastorno, se
ha reportado mejoria con retinoides orales o topicos, mi-
noxidil, L-cisteina y corticoides orales o topicos.> Nuestras
pacientes fueron tratadas con tretinoina en locion a 0.05%,
con mejoria notable después de un afio de tratamiento.

El uso del dermatoscopio en el consultorio representa
una importante herramienta en el estudio de las enferme-
dades del pelo y la piel cabelluda y ofrece la posibilidad
de un diagndstico rapido en los diversos trastornos estruc-
turales del tallo piloso.
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