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Pelo lanoso parcialmente difuso

RESUMEN

El pelo lanoso parcialmente difuso es un padecimiento raro del creci-
miento del pelo, descrito por primera vez en 1987 por Ormerod. Los
pacientes que padecen esta afeccion tienen dos poblaciones distintas
de pelo: tallos largos y lacios, ya sea rubios o castanos, entremezclados
con tallos rizados, cortos, finos e hipopigmentados. Ormerod y su grupo
consideraron al pelo lanoso parcialmente difuso una entidad separada
del grupo del pelo lanoso, cuyo origen genético ain se desconoce. En
la dermatoscopia se observan tallos pilosos con ciclos alternantes de
ondas cortas, a modo de una “serpiente arrastrandose”. Hutchinson y
colaboradores clasificaron al pelo lanoso en tres distintos tipos: here-
ditario, familiar y nevo de pelo lanoso. También puede manifestarse
como parte de distintos sindromes sistémicos, como la enfermedad de
Naxos o el sindrome de Carvajal; ambos caracterizados clinicamente
por cardiomiopatia, queratodermia palmoplantar y pelo lanoso. Co-
municamos el caso de un nifio de 11 afios de edad, cuyos hallazgos
histopatolégicos y dermatoscépicos correspondieron a pelo lanoso
parcialmente difuso.
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Diffuse partial woolly hair

ABSTRACT

Diffuse partial woolly hair (DPWH) is a rare disturbance of hair growth,
first described in 1987 by Ormerod et al. Patients affected with this condi-
tion present two distinct hair populations: straight, blond or brown, long
hair shafts interspaced with short, fine, hypopigmented and curly shafts.
Ormerod et al. considered DPWH being a separate entity on the woolly
hair group, which underlying genetic defect is unknown. Dermoscopy
shows hair shafts with waves that have very short intervals, giving the
hair a “crawling snake” appearance. Hutchinson et al. classified it in
three distinct types: hereditary, familial and woolly hair nevus. Woolly
hair can also appear as part of systemic syndromes, such as Naxos dlis-
ease and Carvajal syndrome, that are both clinically characterized by
cardiomyopathy, palmoplantar keratoderma and woolly hair. We report
the case of an 11-year-old boy with dermatoscopic and histopathologic
findings of DPWH.

Key words: woolly hair, dermoscopy.
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ANTECEDENTES

El pelo lanoso parcialmente difuso es un pade-
cimiento poco frecuente del crecimiento del
pelo, descrito por primera vez en 1987 por Or-
merod.! Los pacientes con esta afeccién tienen
dos poblaciones distintas de pelo: tallos largos
y lacios (que pueden ser rubios o castafios),
entremezclados con tallos rizados, cortos, finos
e hipopigmentados.? Ormerod y colaboradores'
consideraron al pelo lanoso parcialmente difuso
una entidad separada del grupo de pelos lanosos,
que pueden tener una incidencia familiar o es-
poradica; su origen genético atin se desconoce.
Comunicamos el caso de un nifio de 11 afios
de edad, cuyos hallazgos histopatolégicos y
dermatoscopicos correspondieron a pelo lanoso
parcialmente difuso.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 11 afos de edad con tres
afios de evolucion de “cambios” en la textura del
pelo; su madre referia que el pelo del vértice se
habia vuelto rizado y mas delgado. A la explo-
racion fisica se encontraron dos poblaciones
distintas de tallos pilosos, la primera considerada
“normal” lacia, con pigmentacién y longitud
uniformes. La segunda poblacién rizada, mas
delgada y ligeramente més corta (Figura 1A).
A la dermatoscopia se observé variabilidad del
tallo piloso, el pelo afectado mostraba un pa-
tron ondulado y torsiones aisladas (Figura 1B).
La biopsia de piel cabelluda mostré un conteo
normal de foliculos pilosos (41 foliculos), con
una relacién anageno:telégeno de 91%:9%
y una relacién terminal:velloso de 4.9:1, lo
que es limitrofe para miniaturizacién folicular.
Multiples foliculos mostraron un didmetro mas
pequefio, asi como un bulbo asimétrico, lo que
es una caracteristica del pelo rizado (Figura 2).
El resto de los foliculos mostraba bulbos rectos
y simétricos. El paciente negd enfermedades
sistémicas previas y no se encontré ninguna otra
anormalidad en el examen fisico.

Figura 1. A. La flecha blanca sefala pelo rizado y mas
delgado (pelo lanoso). B. Dermatoscopia: la flecha
negra sefiala patrén ondulado del tallo piloso con tor-
siones aisladas y apariencia de “serpiente arrastrando-
se”, entremezcladas con ciclos cortos de ondulacién
y variabilidad del didametro del tallo piloso.

Figura 2. A. Las flechas sefalan foliculos con diametro
mas delgado del tallo piloso. B. Corte transversal en
biopsia de piel cabelluda, con flechas que sefialan
distintos foliculos con adelgazamiento del didmetro
del tallo piloso y curvatura asimétrica del bulbo. El
resto de los foliculos son normales con bulbo recto
y simétrico.

DISCUSION

El término pelo lanoso se refiere a una variante
anormal en la que el pelo es muy delgado,
hipopigmentado y con ondulaciones cortas.
Hutchinson y su grupo?® lo clasificaron en tres
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distintos tipos: hereditario, familiar y nevo de
pelo lanoso. El pelo lanoso hereditario es un
trastorno autosémico dominante en el que exis-
te un grado variable de ondulacién en todos
los tallos pilosos de la piel cabelluda, puede
ocurrir desde el nacimiento o aparecer en al
infancia temprana. La forma autosémica recesiva
o pelo lanoso familiar se caracteriza por pelo
rizado, fino e hipopigmentado (blanco o rubio)
que tiende a ser mas corto y fragil y se observa
desde el nacimiento. El nevo de pelo lanoso se
distingue por un area bien circunscrita con pelo
mas claro, rizado y reducido de diametro." El
pelo lanoso también puede manifestarse como
parte de distintos sindromes sistémicos, como la
enfermedad de Naxos o el sindrome de Carvajal,
ambos caracterizados clinicamente por la triada:
cardiomiopatia, queratodermia palmoplantar y
pelo lanoso (Cuadro 1). Los casos reportados de
pelo lanoso parcialmente difuso no se asocian
con alteraciones sistémicas.*®

El pelo lanoso parcialmente difuso lo describié
en 1987 Ormerod y su grupo,’ quienes propusie-
ron este tipo de anormalidad como una entidad
distinta al grupo de pelos lanosos. Lalevic-Vasic
y colaboradores’ describieron por microscopia

Cuadro 1. Clasificacion del pelo lanoso difuso
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electrénica de barrido pelo rizado con torsio-
nes, giros angulares, desgaste de la cuticula
y segmentos fisurados alternados con el pelo
lacio normal. Tosti y colaboradores? también
describieron por microscopia electrénica giros
angulados y desgaste de la cuticula en el pelo
ondulado. La patogénesis del pelo lanoso par-
cialmente difuso se desconoce; se postula una
alteracion en los desmosomas del foliculo piloso
(desmoplaquina, placoglobina y placofilina 1),
lo que produce fragilidad en la unién celular y
alteraciones en el desarrollo normal del foliculo
piloso. La tasa de crecimiento del pelo es normal,
pero la fase andgena es corta, por lo que no crece
mas alld de algunos centimetros.

En la dermatoscopia se observan tallos pilosos
con ciclos alternantes de ondas cortas, a modo
de una “serpiente arrastrandose”. El diametro
de los tallos es desigual; el del pelo afectado
es menor. La existencia de pelos rotos ayuda a
diferenciar el verdadero pelo lanoso del pelo
normal marcadamente ondulado.?

La histopatologia se distingue por reduccion del
ndmero de foliculos terminales y existencia de
foliculos de tamafio intermedio entremezcla-

Tipo de pelo lanoso

Pelo lanoso hereditario Autosémico dominante

Tipo de herencia

Hallazgos

Pelo lanoso generalizado, densidad normal

Mutacién en el gen KRT74, cromosoma

12q13.13

Pelo lanoso familiar

Autosémico recesivo tipo 1, mutacién en el Pelo lanoso generalizado, rubio, densidad
gen LPAR6, cromosoma 13q14

disminuida

Autosémico recesivo tipo 2, mutacién en el
gen LIPH, cromosoma 3g27.2

Nevo de pelo lanoso Esporadico
Sindrome de Naxos

JUP, cromosoma 1721

Circunscrito, pelo lanoso, rubio

Autosémico recesivo, mutacién en el gen Pelo lanoso, queratodermia palmoplantar,

cardiopatia ventricular derecha

Sindrome cardio-fascio-cutdneo Esporadico, cuatro genes asociados: KRAS, Pelo lanoso generalizado, queratosis pilar,

BRAF, MEK1 y MEK2

alteraciones cardiacas

Pelo lanoso parcialmente difuso Autosémico dominante (dos casos), espo- Pelo lanoso, hipopigmentado intercalado

radico

entre pelo normal, con tendencia a la mi-
niaturizacién
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dos con los foliculos normales. Estos foliculos
intermedios producen los tallos pilosos anor-
males, que son rizados y significativamente mas
delgados que los tallos lacios.? En nuestro caso
se observaba miniaturizacion folicular inicial y
una curvatura asimétrica del bulbo en el pelo
anormal.

El pelo lanoso parcialmente difuso puede ser
resultado de la miniaturizacién progresiva del
foliculo piloso que explica el evidente adelga-
zamiento del pelo en estos pacientes.? Uno de
los principales diagndsticos diferenciales es el
encrespamiento adquirido progresivo del ca-
bello, que es una entidad poco comun. El pelo
afectado en ambos padecimientos muestra al-
gunas similitudes, aunque en el encrespamiento
adquirido progresivo del cabello, el desarrollo
de encrespamiento es simétrico en las regiones
frontal, temporal y parietal que preceden a la
alopecia androgenética y el examen histopato-
[6gico es normal.®™°

Este caso clinico describe un paciente con
diagnéstico de pelo lanoso parcialmente difuso
corroborado por dermatoscopia e histopatolo-
gia. El examen dermatoscépico con la imagen
caracteristica de “serpiente arrastrandose” indica
la necesidad de un examen clinico mucho mas
detallado y la corroboracién histopatolégica.? La
mayoria de los pacientes con pelo lanoso par-
cialmente difuso acuden a valoracién refiriendo

©

Pierre Fabre

problemas cosméticos, como fragilidad excesiva,
pérdida de cabello, encrespamiento o dificultad
para peinarse. Es necesario tener en mente en
estos casos al pelo lanoso y sus asociaciones.
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