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Sindrome de pelo en anageno.
;Una entidad infrecuente o
subdiagnosticada? Serie de casos
de la Clinica de Dermatologia
Pediatrica del Centro
Dermatologico Pascua

RESUMEN

El sindrome del pelo en anageno suelto es una alteracién de la vaina
pilosa que se reconoce y reporta con poca frecuencia. Se caracteriza
por pelo escaso, delgado, corto y fragil, que se desprende facilmente
sin producir dolor. El diagnéstico es clinico y se confirma mediante
microscopia de luz. La entidad ocurre en una forma de herencia espo-
radica o autosdmica dominante, asociada con sindromes o de manera
aislada. No hay un tratamiento definitivo; sin embargo, la mayoria de
los pacientes mejora al llegar a la pubertad, por lo que el prondstico
es favorable. Se comunica una serie de cinco casos de la Clinica de
Dermatologia Pediatrica del Centro Dermatolégico Pascua; se describen
sus manifestaciones clinicas con confirmacién a la microscopia de luz,
de barrido o ambas.

Palabras clave: pelo, andgeno suelto, alteraciones de la vaina pilosa.

Loose anagen hair syndrome. An
infrequent or underdiagnosed disease?
A series of cases from Pediatric
Dermatology Clinic, Dermatological
Center Pascua, Mexico City

ABSTRACT

The loose anagen hair syndrome is a structural anomaly of the hair shaft
that is infradiagnosed and reported unusually. It is characterized by
thin, short and fragile hair that is easily and painless plucked. Diagnosis
is suspected clinically and confirmed by light microscopy. The entity
is inherited autosomal dominant and also sporadic forms have been
described. The condition is usually isolated; however, several physical
abnormalities can be associated. There is no definitive treatment; most
patients get better at puberty, so the prognosis is favorable. We report
five clinical cases from the Pediatric Dermatology Clinic at Centro Der-
matolégico Pascua, describing the main features and confirmation by
light microscopy and scanning electron microscope.

Key words: loose anagen hair syndrome, hair shaft disorders.
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ANTECEDENTES

El sindrome de pelo en anageno suelto es una
entidad recién descrita con herencia autosé-
mica dominante, que predomina en la edad
pediatrica. Se describe principalmente en el
sexo femenino en fototipos claros con despren-
dimiento del pelo a la minima traccién y sin
dolor. El sindrome puede ocurrir en adultos con
menor frecuencia.' Recientemente se reportaron
casos en nifos de piel oscura y se cree que es
una entidad subdiagnosticada; puede afectar de
igual manera a los varones.

Los pacientes afectados tienen antecedente de
largos periodos sin crecimiento del pelo y de
facil desprendimiento. El pelo puede ser de di-
ficil manejo en el occipucio, por lo que puede
confundirse con el sindrome del pelo impei-
nable o de pelo lanoso en algunos casos. Esta
condicion puede diagnosticarse errbneamente
como efluvio telégeno si el pelo no se examina
al microscopio.

El sindrome de pelo en andgeno suelto puede
estar asociado con pelo lanoso y sindrome de
Noonan-like. El pronéstico es favorable porque
la condicién disminuye con la edad.**

Sinonimia

A lo largo de los anos esta enfermedad se ha
denominado de diversas formas: “sindrome del
cabello flojo de la infancia”, “sindrome del ana-
geno corto” y “cabello en anageno suelto de la
infancia”, hasta que finalmente en 1989 se le dio

el nombre con el que se le conoce actualmente.®
Antecedentes histéricos

En 1984, Zaun describi6 esta enfermedad, de-
nomindndola “sindrome del cabello flojo en la
infancia” durante el marco del primer congreso
de la Sociedad Europea de Dermatologia Pediatri-
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ca.’ En 1986, N&dl y colaboradores describieron
casos similares en Alemania. Hamm-Traupe y
Price-Gummer acufiaron el término SAPS en la
bibliografia americana en 1989.%°

Lalevic-Vasic y su grupo describieron las ca-
racteristicas histoldgicas de este padecimiento.
En 1992, Baden y colaboradores reportaron las
anormalidades ultraestructurales y observaron un
componente hereditario en el sindrome.® Desde
entonces se han descrito nuevos casos en Estados
Unidos, Francia, Espana, Italia, Reino Unido,
Australia, India y Egipto.”® En México se reportd
el caso aislado del sindrome en una paciente de
fototipo oscuro.’

Epidemiologia

Se estima una incidencia de 2 a 2.25 casos por
millén/anual. Esta condicion es mas frecuente
en nifas de dos a nueve afos de edad, aunque
existen pocos casos en adultos. La bibliografia
reporta una proporcién de seis nifias por un
varén, aunque no estd claro si esta afeccion es
mas frecuente en el sexo femenino o estd sub-
diagnosticada en varones porque éstos suelen
usar el pelo corto.’

La mayor parte de los casos reportados en la
bibliografia tienen cabello claro (70%), aunque
puede afectar con menor frecuencia a pacientes
con pelo castano oscuro (fototipos Il y IV en la
escala de Fitzpatrick, en 30%). El sindrome pue-
de ser esporadico o familiar, con un patrén de
herencia autosémica dominante de penetrancia
incompleta.®?

Etiopatogenia

La intima adhesién que mantiene la vaina radi-
cular externa con la interna permite que el tallo
piloso se ancle firmemente al foliculo y pueda
asi completar su ciclo de crecimiento. Aunque
alin se desconoce la patogenia exacta del sin-
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drome, se sabe que un defecto en la adhesion
del tallo al foliculo piloso es la causante de la
enfermedad.'"" Derivado del estudio de nue-
ve familias con sindrome de pelo en anageno
suelto, Chapalain y colaboradores postularon
una mutacion de 4cido glutamico por lisina en
la citoqueratina de tipo Il (K6HF), como causa
subyacente en tres de las familias afectadas; se
sabe que esta citoqueratina se expresa en una
capa situada entre la vaina radicular interna y
la vaina radicular externa, denominada capa
acompanante. Esta capa, por lo general, se une
estrechamente por medio de desmosomas a la
capa de Henle. Como resultado de la mutacién
descrita se forman hendiduras de separacién
entre ellas, lo que da lugar a una unién débil .

Para Vera Price y Gummer, la deficiencia en el
anclaje normal del pelo existente en estos pa-
cientes seria secundaria a una queratinizacion
prematura de la vaina radicular interna que in-
terferiria en el proceso de interdigitacién entre
la cuticula de la vaina radicular interna y la del
tallo piloso; ésta es la teoria mds aceptada por
la mayoria de los autores. Baden y colaborado-
res sugirieron como explicacion alternativa la
existencia de anomalias en las moléculas de ad-
hesién intercelular, en concreto, la desmogleina
de los desmosomas y la cadherina E.'*

Cuadro clinico

Por lo general, la madre lo nota en los primeros
anos de vida, refiriendo que el pelo no crece,
se desprende facilmente a la minima traccion y
sin dolor. El aspecto del pelo es escaso, delgado,
de distribucion difusa, sin alteraciones de la piel
cabelluda subyacente. La zona occipital es la
topografia principal, lo que se explica debido al
roce repetido del drea contra la almohada por
las noches (Figura 1).

Su aspecto clinico es muy heterogéneo y va
desde pacientes con antecedente de lento creci-
miento del cabello, pero de apariencia normal,
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Figura 1. Pelo corto, escaso y delgado con principal
afectacién a nivel occipital. Clinica de Pediatria del
Centro Dermatolégico Pascua.

hasta aquéllos que tienen zonas de alopecia no
cicatrizal localizada, en parches o difusa. El pelo
puede ser de aspecto delgado, opaco, aspero y
dificil de manejar, con longitud irregular que
generalmente no excede 20 centimetros (Figura
2). Se han descrito tres fenotipos, todos muestran
desprendimiento con facilidad desde laraiz a la
pilotraccion suave, sin aumento de la fragilidad.™

L\

Figura 2. Caracteristicas del pelo en paciente con
fototipo claro. Se observa opaco, aspero, de dificil
manejo y diferente longitud. Clinica de Pediatria del
Centro Dermatolégico Pascua.
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Tipo A: pacientes con cabello escaso, corto,
algunos con ensortijamiento en parches, con
pelos en anageno facilmente extraibles de la
piel cabelluda.

Tipo B: los pacientes s6lo muestran pelo de di-
ficil manejo, rebelde al peinado, distribuido en
parches o de forma difusa.

Tipo C: se distingue por una apariencia normal
con caida excesiva.

Los fenotipos descritos se distribuyen por eda-
des, los tipos A y B predominan en nifos, con
evolucién al tipo C alrededor de la edad de ocho
anos y en la adultez.®

El inicio de la enfermedad en la etapa adulta
se considera infrecuente y suele confundirse
con cuadro de efluvio telégeno. No es comin
realizar el diagndstico a esta edad porque
probablemente se trata de pacientes que no se
evaluaron debidamente durante la nifiez, por lo
que se diagnostican de manera retrospectiva.'

Diagnéstico

Es principalmente clinico. Tosti y su grupo
propusieron que para emitir el diagnéstico se
deben cumplir dos criterios: obtener al menos
10 cabellos sin producir dolor durante la prueba
de pilotraccion y la existencia de 80% o mas de
cabellos anagenos distroficos. Sin embargo, se
ha observado que estas normas resultan muy
estrictas y permiten sélo el diagnéstico de los
pacientes con enfermedad severa, por lo que
actualmente se acepta que aunque la maniobra
de pilotraccién resulte negativa, la existencia
de 70% de cabellos en andgeno caracteristicos
corrobora el diagnéstico.

Las pruebas de laboratorio y biopsia de piel
cabelluda aportan poca informacién, por lo que
no se recomiendan; sin embargo, si se llega a rea-
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lizar el estudio histopatolégico, se confirma una
alopecia no cicatrizal en la que la mayor parte
de los foliculos se aprecian de aspecto normal,
aunque pueden encontrarse algunos pequenos,
irregulares o ausentes. La caracteristica cons-
tante es la ausencia de infiltrado inflamatorio
de cualquier tipo y la existencia de granulos de
tricohialina con queratinizacién prematura de la
vaina radicular interna en la porcién inferior de
bulbo. El estudio mediante microscopfa dptica
del pelo es un método que contribuye al diag-
néstico al apreciarse mas de 90% del pelo en
fase andgena con la tipica morfologia del bulbo
en angulo agudo y torcido, semejando un “palo
de golf” con cuticula desflecada o corrugada si-
guiendo un trayecto en espiral alrededor del tallo
piloso y que se desprende de la vaina radicular
interna. Mediante la luz polarizada se observa
una cuticula en sacacorchos en la zona mas
proximal del bulbo piloso (Figura 3).'*"7

Price y Gummer demostraron, mediante micros-
copia electrénica de barrido, el detalle de las
tipicas escamas cuticulares, que pueden mostrar
caracteristicas similares a las del sindrome del
pelo impeinable, como configuracion triangular y
acanalamiento longitudinal del tallo piloso, en adi-
cién a bulbos distorsionados que carecen de vaina
radicular interna, externa y cuticula (Figura 4)."

=

Figura 3. Microscopia de luz. Bulbo angulado vy tor-
cido, con cuticula en espiral siguiendo el tallo piloso.
Laboratorio de Micologia del Centro Dermatolégico
Pascua.
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Figura 4. Microscopia de barrido. Bulbo en dngulo
agudo (200x-100 um, 200x-20 um), y acanalamiento
longitudinal del tallo con ausencia de vainas radicula-
res (50 mm). Cortesia del Departamento de Ingenieria
Bioquimica, Escuela Nacional de Ciencias Bioldgicas
del Instituto Politécnico Nacional. Investigador José
Jorge Chanona Pérez.

Diagnéstico diferencial

En términos clinicos, hay que considerar diag-
nosticos diferenciales a la alopecia areata difusa,
tricotilomania, moniletrix, sindrome de anageno
corto y otros defectos de las vainas. Estas pueden
excluirse mediante la clinica, prueba de traccién
y microscopia de luz.""®

Asociaciones

En la mayoria de los casos, el trastorno se en-
cuentra de manera aislada, aunque hay reportes
de asociacién con VIH, sindrome del cabello
impeinable, neurofibromatosis tipo I, coloboma,
displasia ectodérmica hipohidrética, displasia
ectodérmica con ectrodactilia y paladar hen-
dido, sindrome trico-rino-falangico, alopecia
areata, pelo lanoso y dermatitis atépica.'?° La
asociacion con estas entidades es anecdética y
poco consistente, lo que sugiere que se trata de
hallazgos fortuitos. La relacién mas mencionada
es con el sindrome de Noonan-like, conocida
como sindrome de Mazzanti.*?'

Pronéstico y tratamiento
No existe tratamiento especifico contra esta

condicién. El manejo conservador con lavado
y cepillados suaves es lo mas recomendado en
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la mayoria de los pacientes. Se ha reportado el
tratamiento tépico con minoxidil locién a 5%y
acido retinoico en casos severos, con resultados
variables, asi como psicoterapia coadyuvante.
Chong y colaboradores reportaron el efecto de
minoxidil en un estudio de pacientes con sindro-
me de pelo en andgeno suelto y seguimiento a 18
meses, manteniendo negativa la pilotraccién, por
lo que se considera que minoxidil tiene efecto
en la proliferacion celular y sintesis del ADN
con modificacion positiva en la queratinizacién
alterada de la vaina radicular interna, llevando a
un firme anclaje del cabello. Se han reportado
algunos efectos adversos con su aplicacion,
como hipertricosis, dermatitis por contacto irri-
tativa y alérgica, asi como empeoramiento de la
dermatitis seborreica.?

Se considera que el prondstico es bueno, debido
a que con los anos el proceso tiende a reducirse
espontaneamente, con incremento de la longitud
y densidad del pelo. Sin embargo, con frecuencia
persiste el desprendimiento facil e indoloro a la
pilotraccion.?

CASOS CLiNICOS

En el Cuadro 1 se resumen los datos de cinco
casos clinicos que fueron atendidos en la Clinica
de Dermatologia Pediatrica del Centro Derma-
tologico Pascua en el periodo de 2009 a 2014,
que cumplieron con los criterios de sindrome de
pelo en anageno suelto. Se describen sus carac-
terfsticas clinicas, evolucién y seguimiento, asi
como los hallazgos a la microscopia de luz y en
algunos a la microscopia de barrido.

DISCUSION Y COMENTARIO

El sindrome de pelo en anageno suelto es una
afeccion poco reportada, quiza subdiagnos-
ticada, sobre todo en el sexo masculino. La
importancia de realizar el diagndstico radica en
su buen pronéstico, porque la mayoria de los
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Cuadro 1. Datos generales de los pacientes
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Sexo

Edad (anos)
Fototipo

Lugar de origen
Motivo de consulta

Tiempo de evolu-
cién

Topografia

Morfologia

Resto de piel y
anexos

Prueba de pilotrac-
cién

Hallazgos micros-
copicos

Caso 1

Femenino
1.8
1l
Distrito Federal
Falta de
crecimiento, caida

facil

Al nacimiento

Toda la piel
cabelluda
Pelo castario claro,
escaso, delgado
y fragil

Sin alteraciones

Positiva
(15 cabellos)

Microscopia de
luz: pelos en
anageno, bulbos
distorsionados,
cuticula en espiral

Caso 2

Femenino
3
11
Distrito Federal
Dificil de peinar,
sin necesidad de
corte
Al nacimiento

Parietal y occipital

Pelo castario claro,
delgado, opaco,
corto a diferentes

longitudes

Dermatitis atépica

Positiva
(8 cabellos)

Microscopia de
luz:
pelos en andgeno
con bulbos
angulados, cuticu-
la corrugada

Caso 3

Femenino
3
1l
Hidalgo
Dificil de peinar,
falta de creci-
miento
Al nacimiento

Frontal y occipital

Pelo rubio escaso,
delgado de
diferente longitud

Sin alteraciones

Positiva
(12 cabellos)

Microscopia de
luz:
pelos en andgeno
poco tefiidos,
bulbos angulados
sin vaina radicular

Caso 4

Femenino
2
1
Distrito Federal
Dificil de peinar,
sin necesidad de
corte
Al nacimiento

Toda la piel
cabelluda
Pelo castano claro,
delgado, de
diferente longitud,
de aspecto
desordenado

Sin alteraciones

Positiva
(12 cabellos)

Microscopia de
barrido:
acanalamiento,
cuticula enrolla-
da, ausencia de
vainas y escama

Caso 5

Masculino

3
11

Distrito Federal

Falta de
crecimiento, caida
facil
Al nacimiento

Toda la piel
cabelluda
Pelo escaso y
delgado

Sin alteraciones

Positiva
(11 cabellos)

Microscopia de
luz:
pelos en andgeno,
angulados y cuti-
cula en espiral

casos mejora con la edad. El cuadro debe sos-
pecharse principalmente en pacientes del sexo
femenino, menores de seis afos de edad, con
antecedente de cabello corto, escaso, delgado y
facilmente desprendible, sin necesidad de corte
frecuente. Antes de realizar procedimientos cos-
tosos o invasivos, debe realizarse una prueba de
pilotraccion, con posterior estudio microscopico,
lo que confirma el diagndstico y excluye otras
afecciones, en el que encontraremos pelos con
bulbos en apariencia caracteristica de “palo de
golf”, con cuticula corrugada en la regién proxi-
mal al bulbo con ausencia de vainas radiculares.

La conducta a seguir consiste en una adecuada
explicacion del padecimiento debido a que éste
se reduce con la edad, y al llegar a la pubertad
la longitud, densidad y la pigmentacion del

externa triangular

cabello generalmente mejoran. Sélo en casos
persistentes se sugiere la aplicacién de minoxidil
o retinoides topicos, con respuesta variable.

Los casos comunicados cumplen con las
caracteristicas clinicas y microscépicas del
sindrome de pelo en anageno suelto. Nuestra
serie corrobora algunos datos reportados en la
bibliografia, con predominio de afectacién en el
sexo femenino (4/5 pacientes), principalmente
en fototipos claros (II/1ll en escala de Fitzpa-
trick), cuyo motivo principal de consulta fue la
falta de crecimiento del pelo y la caida facil. A
diferencia de lo comunicado, la mayoria de los
casos tenia afectacion de toda la piel cabelluda
y sélo si referian dificultad al manejo o peina-
do, el problema era localizado. El principal
aspecto del pelo era escaso, corto, delgado y
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a diferentes longitudes. El inicio del problema
fue al nacimiento y se encontraron cambios
microscépicos caracteristicos a la microscopia
de luz, de barrido o ambas (Figuras 4 y 5). El
tratamiento en todos los casos fue una amplia
explicacion del padecimiento a los familiares,
con manejo conservador. Dos casos mostraron
mejoria clinica durante el seguimiento.

Figura 5. Caso 4. Pelo delgado, dificil de peinar, aspero
y de diferente longitud. Microscopia de luz con bulbo
angulado caracteristico. Clinica de Pediatria y Labora-
torio de Micologia del Centro Dermatolégico Pascua.
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