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Moniletrix en cuatro generaciones
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Moniletrhix in four generations.

Maria del Carmen Padilla-Desgarennes,! Maria Enriqueta Morales-Barrera,? Karla Viridiana Lépez-Ortiz3

Resumen

El moniletrix es una displasia pilosa hereditaria poco frecuente con transmision
autosémica dominante, penetrancia incompleta y expresividad variable. El término
moniletrix deriva de las raices latina y griega: monile (collar), thrix (pelo): pelo en
collar. El nombre de esta afeccion se debe a la morfologia arrosariada del pelo que
puede observarse con el dermatoscopio y se confirma por microscopia de luz. Se
distingue por estrechamientos sucesivos del tallo piloso, lo que da lugar a un pelo
fragil, seco y de crecimiento lento. Comunicamos el caso de una nifia de cuatro
anos de edad, con antecedentes familiares de moniletrix en el padre, una abuela
y un bisabuelo.
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Abstract

Moniletrhix is an uncommon hair shaft disease with autosomal dominant inheritance,
incomplete penetrance and variable expressivity. The term monilethrix derives from
monile (Latin) and thrix (Greek) meaning “hair necklace”. This entity takes its name
because the clinical resemblance of the hair to a string of beads, changes that can be
seen with trichoscopy. It is characterized by periodic thinning of the hair shaft resulting
in brittle, short and dry hair. We present the case of a 4-year-old girl, with family history
of monilethrix in her father, a grandmother and a great grandfather.
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ANTECEDENTES

El moniletrix lo describié Walter Smith en 1897,
posteriormente Radcliffe Crocker sugiri6 el tér-
mino de moniletrix, al observar al microscopio
la morfologia arrosariada del pelo.

Es una displasia pilosa generalmente autosémica
dominante; sin embargo, también se han repor-
tado casos autosémicos recesivos o mutaciones
de novo.? Su etiopatogenia se desconoce. Se
distingue por estrechamientos sucesivos del tallo
piloso, lo que origina un pelo fragil, seco, opaco,
corto y de crecimiento lento. También se han
documentado alteraciones dentales, ungueales,
oftalmolégicas y neurologicas.’

El diagnéstico se sospecha por el aspecto clinico,
puede observarse con el dermatoscopio y se
confirma con la microscopia de luz o electrénica
de barrido. No existe un tratamiento especifico,
por lo que se recomienda evitar cualquier tipo
de agresién ya sea fisica o quimica. La mejoria
es comun durante la adolescencia y el embarazo.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de cuatro anos de edad, que
acudié a consulta por padecer una dermatosis
localizada a la cabeza de la que afectaba la piel
cabelluda y de ésta las regiones frontoparietal y
occipital, de forma bilateral y con tendencia a
la simetria. La dermatosis era de aspecto mono-
morfo, constituida por pseudoalopecia difusa
con pelos cortos de diferentes tamafios, fragiles,
quebradizos, secos, con algunas zonas de tono
mas claro (Figura 1).

La madre de la nifa refirié que inicié su pa-
decimiento a los tres meses de edad, con
adelgazamiento del pelo, disminuciéon en su
densidad y ruptura facil del mismo. Acudié a
consulta porque no le “crecia el pelo”. Sin tra-
tamiento previo.
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Figura 1. Aspecto clinico de la piel cabelluda. Pseu-
doalopecia en la regién occipital con pelos cortos
Y Secos.

Se establecié el diagnostico clinico de moniletrix
y se observaron los cambios correspondientes
con el dermatoscopio (Figura 2). Se realiz6 tri-
cograma y el diagnéstico se confirmé por medio
de la microscopia de luz en la que se observaron
lesiones de aspecto nodular, separadas por cons-
tricciones regulares que adoptaban la forma de
rosario o collar de perlas (Figura 3).

Figura 2. Caracteristicas dermatoscopicas.
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Figura 3. Tricograma: imagen del pelo en collar de
perlas. Se observan los nodos y estrechamientos
caracteristicos.

Se realizé la exploracion fisica completa, se exa-
minaron los dientes, las ufias de las manos y de
los pies sin encontrar alteraciones. El resto de la
exploracion fisica no mostré datos patologicos.
Al interrogatorio dirigido no se encontré ninguna
comorbilidad. La paciente tenia crecimiento y
desarrollo psicomotriz adecuados.

Entre sus antecedentes familiares destaco: bis-
abuelo paterno, abuela paterna, tio paterno y
padre con las mismas alteraciones de pelo con
grados variables de manifestacién clinica, como
se muestra en el arbol genealdgico (Figura 4). La
paciente tenfa un hermano de dos anos de edad
sin afectacion del pelo.

Se solicité al padre y a la abuela paterna que
acudieran a consulta para realizar historia clinica
y tricograma. El padre, de 25 afios de edad, tenfa
pseudoalopecia con aspecto folicular en la re-
gion occipital y coiloniquia (Figura 5). La abuela
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Figura 4. Arbol genealdgico de la paciente.

Figura 5. Padre de la paciente con papulas foliculares
en la region occipital y coiloniquia.

paterna, de 51 afos de edad, refirié que desde
la infancia “no le crecia el cabello”; tenia pelos
cortos y fragiles de predominio occipital y sin
alteraciones ungueales. (Figura 6). El tricograma
en ambos casos mostré imagen caracteristica de
moniletrix.

Se explicé a los padres y a la abuela paterna
la naturaleza del padecimiento. Se prescribié
champt con retinol a 0.05% y gluconato de cinc
50 mg cada 24 horas. Se solicit6 consejo genéti-
co. La paciente continlia manejo y vigilancia en
la clinica de Dermatologia pediatrica.
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Figura 6. Abuela paterna de la paciente con pelo corto
en la region occipital.

DISCUSION

El moniletrix es una alteracién ultraestructural
del pelo con herencia autosémica dominante,
penetrancia incompleta y expresion variable.’
Pertenece a una variedad de enfermedades con-
génitas del pelo cuyo rasgo distintivo es un tallo
del pelo inusualmente deformado. Se denomina
moniletrix por el aspecto de cuentas de rosario
o de collar que muestran los pelos afectados.

Se desconoce su etiopatogenia; sin embargo,
se han descrito mutaciones autosémicas domi-
nantes en los genes de las queratinas humanas
tipo 1l (K81, K83 y K86) codificadas en los
cromosomas 12q11-q13 y 17q12-g21. En el
caso que comunicamos, este tipo de herencia
se manifestd en el padre, la abuela y el bis-
abuelo paternos. En menor frecuencia ocurren
mutaciones autosémicas recesivas en el gen
de la desmogleina 4 (Dsg 4), que es la Unica
desmogleina que se expresa en la zona que-
ratinizada de la corteza del pelo. En términos
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ultraestructurales se han descrito vacuolizacion
y alteraciones de las estructuras fibrilares de
células de la porcion inferior de la corteza, lo
que da origen a fragilidad capilar.?

Por ser una displasia pilosa infrecuente, se des-
conoce su incidencia y prevalencia. No tiene
predileccién por sexo, raza ni fototipo cutaneo.'
El pelo habitualmente es normal al momento
del nacimiento y es reemplazado alrededor del
segundo mes de vida por un pelo corto y fragil,
cambios que se observaron en nuestra paciente,
ademds de variacion en el color del pelo. Con
menor frecuencia esta afeccién puede iniciar en
la infancia tardia o en la juventud.?

Por lo general, no se afecta toda la piel cabelluda,
predomina en areas temporales y occipital, esta
Gltima es la mas expuesta a la friccion, evento
que explica, en parte, el dafo en esa zona. Los
pelos se distinguen por nédulos elipticos de
grosor normal que estan separados de forma
regular por estrechamientos distroficos. Las
regiones internodulares carecen de la médula
y tienen mayor predisposicion a fracturarse, lo
que da lugar a pelos cortos con longitudes entre
0.1 y 2.5 cm.* Como consecuencia, los pelos
rotos quedan atrapados en el infundibulo, lo que
ocasiona la interrupcién de la vaina radicular
externa del pelo. También pueden cursar con
queratosis folicular y eritema perifolicular de
predominio occipital. Lo mas frecuente es que
afecte las regiones temporales y occipital, como
el caso de nuestra paciente; en casos mas seve-
ros, puede estar afectada toda la piel cabelluda,
el vello corporal, las cejas y las pestaias. Puede
resultar en alopecia cicatricial.’

Se han descrito otras manifestaciones ectodér-
micas, como sindactilia, alteraciones dentales y
ungueales (coiloniquia y onicorrexis), oftalmo-
|6gicas (catarata y disminucion en la agudeza
visual) y neurolégicas (retraso mental, esquizo-
frenia y epilepsia).’*
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El diagndstico se establece mediante la historia
clinica y la exploracién fisica. Se confirma por
medio de la tricoscopia o la microscopia 6ptica
o electrénica de barrido. La microscopia de luz
revela variaciones regulares en el diametro a
lo largo del tallo piloso, asi como dilataciones
elipticas (nodos) y constricciones (internodos)
dispuestos a una distancia de 0.7 a 1.0 mm.®’
Los nodos representan el crecimiento normal
del pelo, mientras que los internodos son mas
transparentes y se distinguen por menor nimero
de células de la corteza, cambios que se traducen
en la fragilidad del pelo."®

El tricograma es un método diagndstico sencillo
y no invasivo. Le permite al médico establecer
el diagndstico de moniletrix, muestra el aspecto
caracteristico de collar de perlas y generalmente
al pelo en fase andgena.

El diagnostico diferencial debe considerar otras
displasias pilosas que cursan con fragilidad
capilar, como el pseudomoniletrix, alopecia
triangular congénita, tricorrexis invaginata,
tricorrexis nodosa, sindrome de Netherton, pili
torti, pili annulati, sindrome de Menkes, tricotio-
distrofia, sindrome del pelo lanoso, entre otros.!®

El pronéstico varia considerablemente. Algunos
pacientes tienen remision en la adolescencia y
en la edad adulta, mientras que en la mayoria de
los casos persiste durante toda la vida. También
se ha sugerido que puede haber mejoria respecto
del crecimiento del pelo durante el embarazoy
en el verano.**

Hasta la fecha, no existe un tratamiento eficaz. Se
han descrito multiples alternativas terapéuticas:
minoxidil tépico a 2 y 5%,%? tretinoina a 0.025
y 0.50%, acitretina oral,'® griseofulvina, cortico-
esteroides sistémicos, L-cisteina y progesterona
topica a 1% con resultados variables.'** Los
retinoides tienen efecto antiqueratinizante y han
demostrado in vitro que modulan la expresion de
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queratina. La acitretina via oral (0.5 mg/kg/dia)
ha dado buenos resultados a partir de la semana
12; sin embargo, al suspenderla hay recaida, por
lo que es necesario una dosis de mantenimiento
para prolongar el efecto benéfico.™

Para fines cosméticos pueden usarse pelucas,
pero se ha sugerido que la friccion causada por
los adhesivos puede exacerbar la pérdida de
cabello.”

La piedra angular del tratamiento de moniletrix
es evitar el dafio quimico y mecénico causado
por el lavado y cepillado exagerado del pelo.

CONCLUSIONES

El moniletrix es una alteracién pilosa infrecuente,
generalmente autosémica dominante, que fue
identificada en nuestra paciente y en tres genera-
ciones en la rama paterna. Es importante conocer
las caracteristicas clinicas y tricoscopicas para
su diagnéstico correcto. El tricograma es una
herramienta al alcance del dermatélogo para
confirmar el diagndstico. Es fundamental dar al
paciente y a los familiares una explicacién am-
plia de la naturaleza de este padecimiento, con el
fin de evitar tratamientos costosos e innecesarios.
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