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Resumen  Las  displasias  pilosas  constituyen  alteraciones  en  la  estructura  del  tallo  que  pueden
estar provocadas  por  factores  ambientales  o  por  mutaciones  genéticas.  En  esta  revisión  se
presentan  las  displasias  pilosas  sin  o  con  escasa  fragilidad  capilar.  Es  importante  realizar  una
exhaustiva  anamnesis  y  una  exploración  del  cabello  dirigida  a  detectar  cambios  en  la  textura,  la
densidad, la  calidad  y  la  presencia  de  fragilidad  en  el  cabello.  La  tricoscopia  es  una  herramienta
útil y  no  invasiva,  que  permite  hacer  una  aproximación  diagnóstica  en  la  mayoría  de  los  casos.
Actualmente  no  existe  un  tratamiento  específico  para  el  manejo  de  las  displasias  pilosas,  se
recomiendan  cuidados  generales  para  prevenir  el  daño  del  cabello  como  el  cepillado  excesivo,
los productos  químicos,  los  peinados  con  tensión  y  la  exposición  excesiva  al  calor.  Algunas
displasias pilosas  mejoran  con  el  inicio  de  la  pubertad,  y  en  otros  casos,  tratamientos  como  el
minoxidil  tópico  pueden  resultar  de  utilidad.
© 2021  AEDV.  Publicado  por  Elsevier  España,  S.L.U.  Este  es  un  art́ıculo  Open  Access  bajo  la
licencia CC  BY-NC-ND  (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Keys  to  the  Diagnosis  of  Hair  Shaft  Disorders:  Part  II

Abstract  Hair  shaft  disorders,  involving  dysplastic  abnormalities  in  the  shaft,  may  be  caused
Hair by genetic  mutations  or  acquired  through  environmental  exposures.  The  second  part  of  this
review presents  these  disorders  classified  according  to  the  degree  of  hair  fragility.  It  is  impor-
tant to  take  a  thorough  medical  history  and  examine  the  hair  to  detect  changes  in  texture,
density, quality,  and  whether  fragility  is  observed  or  not.  Trichoscopy  is  a  useful,  noninvasive
tool that  can  suggest  a  diagnosis  in  most  cases.  Specific  treatments  for  hair  shaft  disorders
are not  available  at  present.  We  recommend  general  care  practices  to  prevent  hair  damage;
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examples  are  avoiding  excessive  brushing,  chemical  products,  hairstyles  that  introduce  tension,
and exposure  to  excessive  heat.  Some  hair  shaft  disorders  improve  with  puberty.  Others  may
respond to  treatments  such  as  topical  applications  of  minoxidil.
© 2021  AEDV.  Published  by  Elsevier  España,  S.L.U.  This  is  an  open  access  article  under  the  CC
BY-NC-ND license  (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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ntroducción

as  displasias  pilosas  constituyen  alteraciones  en  la  estruc-
ura  del  tallo  (fig.  1A),  que  pueden  estar  provocadas  por
actores  ambientales  o  por  mutaciones  genéticas1,2.

isplasias pilosas sin o con escasa fragilidad
apilar

índrome  del  cabello  en  anágeno  corto

ue  descrito  por  Kersey  en  19873,  corresponde  a  un  trastorno
ongénito  en  el  ciclo  del  cabello,  frecuente  en  la  práctica
línica  e  infradiagnosticado,  que  se  caracteriza  por  el  acor-
amiento  de  la  fase  de  anágeno4,5.

Habitualmente  se  trata  de  niñas  pequeñas,  entre  2  y  4
ños  de  edad,  cuyos  padres  refieren  que  «no  les  crece  el
elo» o  que  nunca  han  requerido  un  corte  de  cabello4.  A
a  exploración  física  se  observan  cabellos  cortos  de  menos
e  6  cm  de  longitud.  Los  tallos  no  presentan  fragilidad  y no
e  observan  signos  de  inflamación  en  el  cuero  cabelludo.  El
est  del  arrancamiento  realizado  en  cinco  zonas  diferentes
el  cuero  cabelludo  es  intensamente  positivo,  obteniendo
ás  de  5  cabellos  por  área.  Realizar  esta  prueba  el  mismo
ía  del  lavado  del  cabello  puede  dar  lugar  a  un  falso  nega-
ivo.  En  la  exploración  con  el  microscopio  óptico  se  observan
abellos  en  telógeno  con  los  extremos  en  punta  (fig.  1B),  lo
ue  confirma  que  no  se  han  cortado5.

El  principal  diagnóstico  diferencial  del  síndrome  del
abello  en  anágeno  corto  se  establece  con  el  síndrome  del
abello  en  anágeno  suelto.  Aunque  clínicamente  son  simila-
es,  en  este  último  el  defecto  se  encuentra  en  el  anclaje  del
olículo  piloso.  Otro  diagnóstico  diferencial  son  las  hipotri-
osis  congénitas,  por  lo  que  debemos  indagar  en  la  historia
amiliar  y  realizar  una  exploración  completa  para  descartar
ignos  de  displasias  ectodérmicas  o  anormalidades  esquelé-
icas.

El  síndrome  del  anágeno  corto  suele  mejorar  durante  la
ubertad  y  no  requiere  tratamiento.  Una  alternativa  a  con-
iderar  es  el  minoxidil  tópico  al  2%,  que  prolonga  la  fase  de
nágeno  del  ciclo  capilar.

riconodosis

on  verdaderos  nudos  del  tallo  piloso.  Descrita  por  Galewsky
 MacLeod,  si  bien  es  un  hallazgo  frecuente,  hay  pocas

ublicaciones  al  respecto.  Se  debe  sospechar  cuando  los
allos  pilosos  presentan  angulaciones  o  cambian  abrupta-
ente  de  dirección6.  Pueden  coexistir  uno  (fig.  1C)  o  más

udos  (fig.  2),  por  donde  se  suele  producir  la  fractura  del

d
a
d
o
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allo.  En  general  los  nudos  aparecen  en  el  cabello  rizado,
sociado  a  traumatismos  locales,  rascado  o  tics,  y  suele  ser
n  hallazgo  incidental7. Los  nudos  también  pueden  obser-
arse  en  las  axilas  o  en  el  vello  púbico  asociado  al  rascado  y

 la  presencia  de  parásitos8.  La  triconodosis  no  tiene  tra-
amiento,  aunque  se  recomienda  evitar  los  traumatismos
ocales.

ili  annulati  (ringed  hair,  pelo  anillado,  anular  o
n código  morse)

s  una  condición  poco  frecuente  que  afecta  a  la  médula  del
allo  piloso1. Suele  aparecer  al  nacimiento  o  durante  la  pri-
era  infancia9.  En  general  se  hereda  de  forma  AD,  se  han
etectado  alteraciones  en  genes  del  cromosoma  12q24.32-
4.33,  aunque  también  existen  casos  esporádicos10,11.

Clínicamente  el  cabello  puede  ser  prácticamente  nor-
al  o  tener  un  aspecto  moteado  brillante  (fig.  3),  como

l  descrito  en  el  pili  torti1.  A  la  exploración  macroscópica
 tricoscópica  se  observan  bandas  brillantes,  que  al  MO  se
orresponden  con  bandas  oscuras  (fig.  4),  y  que  se  producen
or  la  presencia  de  cavidades  con  aire  en  el  interior  de  la
édula  y  una  corteza  fina.  Aunque  en  general  estos  hallaz-

os  se  observan  en  el  cabello,  también  se  pueden  encontrar
n  la  barba,  axilas  y  pubis12.

En  la  tricoscopia  hay  que  diferenciar  las  bandas  brillantes
el  pili  annultati  de  las  bandas  presentes  en  sujetos  con
abellos  normales  que  tienen  una  médula  intermitente  en
l  tallo  piloso.  En  esta  última  las  bandas  brillantes  ocupan
enos  del  50%  del  ancho  del  tallo  (fig.  1D),  mientras  que  en

l  pili  annulati  la  alteración  ocupa  entre  el  50%  y  el  100%
el  ancho  del  tallo  (fig.  1E)9.

En  general  el  pili  annulati  no  se  asocia  a  otra  enferme-
ad,  aunque  hay  casos  descritos  en  relación  con  alopecia
reata,  enfermedad  tiroidea  autoinmune  y  déficit  primario
e  inmunoglobunlina  A9,11.

El  pili  annulati  no  suele  provocar  fragilidad  ni  fractu-
as  en  el  tallo,  aunque  estas  pueden  estar  presentes.  Es  un
otivo  de  consulta  poco  frecuente  y  el  pronóstico  es  exce-

ente.  Se  recomienda  el  cepillado  suave  del  cabello  para
revenir  fracturas11,13.

seudopili  annulati

línicamente  aquí  también  se  observan  bandas  en  el  cabello,
ue  corresponden  a  un  efecto  óptico  producido  por  el  reflejo

e  la  luz  sobre  áreas  en  las  que  el  tallo  presenta  torsiones  y
ngulaciones.  En  este  caso  la  tricoscopia  no  mostrará  ban-
as,  sino  solamente  tallos  de  diferente  diámetro  con  curvas

 torsiones9.
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igura  1  Cabello  normal  y  displasias  pilosas.  A)  Pelo  term
riconodosis.  D)  Cabello  normal  con  médula  intermitente.  E)  Pi

abello  lanoso  (woolly  hair)

orresponden  a  cabellos  rizados,  finos  y  aplanados  en  forma
e  «tagliatelle» (fig.  1F),  con  torsiones  longitudinales  de
asta  180◦ (fig.  5)6,9.  Suele  presentarse  en  caucásicos.  Se
istinguen  tres  tipos1.
abello  lanoso  generalizado  o  difuso
s  poco  frecuente,  los  niños  presentan  un  cabello  muy  fino,
uave  y  rizado,  que  permite  ver  incluso  el  cuero  cabelludo.

A
y
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con  médula  en  su  interior.  B)  Cabello  en  anágeno  corto.  C)
ulati.  F)  Cabello  lanoso.  G)  Pili  canaliculi  et  trianguli.

n  la  tricoscopia  de  los  tallos  se  observan  curvas  que  dan
na  imagen  de  «serpiente  en  movimiento», y  pueden  asociar
racturas  o  áreas  de  hipotricosis7,9.

Los  sujetos  con  cabello  lanoso  pueden  asociar  defec-
os  en  la  queratinización  y  alteraciones  oculares,  en  los
ientes  y  huesos,  entre  otros.  Se  han  descrito  formas  AD
ebido  a  mutaciones  en  el  gen  KTR75  (12q13)  y  mutaciones

R  en  los  genes  P2RY5  (13q14.2-q14.3),  LIPH  (3q27-q28),

 LAH2  (3q27-q28).  Algunos  síndromes  asociados  al  cabe-
lo  lanoso  difuso  son  el  síndrome  de  Naxos  (cabello  lanoso,
ueratodermia  palmoplantar  y  miocardiopatía)  causado  por

2
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Figura  2  Triconodosis.  Se  observan  dos  nudos  en  el  mismo
tallo piloso.

Figura  3  Pili  annulati  (anillado).  Típico  aspecto  brillante  del
cabello,  como  lentejuelas.

Figura  4  Pili  annulati  (anillado).  Típico  aspecto  alternante
c
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Figura  5  Aspecto  aplanado  al  microscopio  electrónico  de
barrido  en  un  caso  de  woolly  hair.

Figura  6  Woolly  hair  nevus.  Mechones  de  cabello  fino  y  ondu-
l
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longitudinales  y  formas  curvas,  aplanadas  y  ovales  en  los

D

on bandas  claras  y  oscuras  como  «alfabeto  morse».

utaciones  en  el  gen  de  la  placoglobina6.  Otros  síndromes
sociados  son  el  de  Carvajal-Huerta,  síndrome  de  Noo-
an,  el  cabello  lanoso-hipotricosis,  el  síndrome  de  displasia
ctodérmica-fragilidad  cutánea,  y  el  síndrome  tricohepa-
oentérico.  Recientemente  se  han  descrito  cuatro  casos  de
acientes  con  afectación  neurológica  y  cabello  lanoso11,14.

No  existen  tratamientos  definitivos  para  el  cabello
anoso.  El  aspecto  del  cabello  puede  mejorar  con  los  años.
e  ha  descrito  el  uso  de  láser  fraccionado  no  ablativo  en  una

erie  de  3  pacientes  adultos  con  resultados  favorables15. c
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ado entre  el  cabello  normal.

evus  de  cabello  lanoso
orresponde  a placas  únicas  o  múltiples  de  cabello  lanoso,
ien  circunscritas  (fig.  6),  que  pueden  estar  presentes  desde
l  nacimiento  o  aparecer  durante  los  primeros  dos  años  de
ida9,16. A  nivel  histológico  se  observan  cabellos  en  anágeno,
iniaturizados  y  agrupados6,17.  Hasta  en  un  50%  de  los  casos

xiste  un  nevus  epidérmico  o  un  nevus  melanocítico  en  la
isma  zona  o  en  otra  área  de  la  cabeza.  El  nevus  de  cabello

anoso  puede  ser  una  lesión  aislada  o  asociar  anomalías  ocu-
ares,  dentales,  retraso  en  el  inicio  del  lenguaje  y  alopecia
riangular  congénita6.

abello  lanoso  difuso  parcial
n  este  caso  suelen  aparecer  alteraciones  individuales  de
allos  pilosos  con  las  mismas  características  del  cabe-
lo  lanoso,  pero  rodeados  por  10-12  cabellos  de  aspecto
ormal1,18.  Suele  afectar  a niños  y  adolescentes.  Puede  ser
sporádico  o  familiar,  y  las  formas  autosómicas  dominan-
es  podrían  estar  en  relación  con  mutaciones  en  el  gen
RT74  (12q.13)1.  No  se  han  identificado  factores  externos
esencadenantes1,18,19.

En  la  tricoscopia  se  observan  hallazgos  similares  a  los  des-
ritos  en  el  cabello  lanoso,  aunque  los  tallos  se  encuentran
enos  rizados.  El  estudio  con  ME  permite  observar  canales
ortes  transversales20,21.
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igura  7  Ensortijamiento  progresivo  del  cabello.  Múltiples
abellos  ensortijados  y  más  finos  entre  el  cabello  normal.

nsortijamiento  progresivo  y  adquirido  del  cabello

s  una  variante  del  cabello  lanoso,  más  frecuente  en  varones
óvenes,  que  a  diferencia  del  cabello  lanoso  difuso  par-
ial  suelen  tener  una  afectación  del  cabello  por  áreas,  con
ayor  frecuencia  la  frontotemporal  (fig.  7)1.  El  cabello  pro-

resivamente  presenta  un  ensortijamiento  y  acortamiento,
ando  un  aspecto  similar  al  de  la  barba,  pudiendo  aso-
iar  triquiasis22,23.  Los  hallazgos  tricoscópicos  son  similares

 los  observados  en  el  pelo  lanoso1.  Aunque  el  ensortija-
iento  progresivo  y  adquirido  del  cabello  es  más  frecuente

n  hombres,  también  se  han  descrito  dos  casos  en  muje-
es  posmenopáusicas24.  Su  aparición  podría  estar  en  relación
on  el  uso  de  retinoides  orales6.  Hasta  la  fecha  no  se  ha  des-
rito  una  alteración  genética  asociada  al  ensortijamiento
rogresivo  y  adquirido  del  cabello.  Esta  alteración  del  tallo
iloso  puede  evolucionar  hacia  el  desarrollo  de  alopecia
ndrogenética,  por  lo  que  para  prevenir  esta  última,  se  uti-
iza  el  tratamiento  con  minoxidil  tópico  y  finasterida  oral25.

elo  ensortijado  parcial  adquirido

s  una  variante  adquirida  y  parcial,  que  afecta  solamente
 la  porción  distal  de  algunos  tallos  pilosos  aislados  de  sus
ecinos  respetando  la  porción  proximal.  Es  más  frecuente
n  mujeres  jóvenes,  y  podría  estar  en  relación  con  el  uso  de
ratamientos  cosméticos.
En  la  tricoscopia  se  observa  un  tallo  de  aspecto  normal  a
ivel  proximal,  con  ensortijamiento  leve  y  adelgazamiento

 nivel  distal.
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igura  8  Niña  con  cabello  impeinable  (pili  canaliculi  et  trian-
uli).

Suele  mejorar  con  el  tiempo,  el  uso  de  acondicionadores
 al  evitar  las  agresiones  externas1.

evus  de  cabello  erecto  («straight  hair  nevus»)

l  contrario  de  lo  que  ocurre  en  el  nevus  de  cabello  lanoso,
n  el  nevus  de  cabello  erecto  existe  un  área  bien  delimitada
e  pelo  lacio  rodeada  de  cabello  rizado,  aunque  también
e  ha  descrito  en  pacientes  de  pelo  lacio26,27.  En  los  pocos
asos  publicados,  esta  entidad  se  ha  asociado  a  pacientes
ue  presentaban  alteraciones  en  la  queratinización,  como
ctiosis  o  nevus  epidérmicos6,28.

En  la  tricoscopia  se  observan  cabellos  erectos.  El  estudio
on  ME  permite  ver  irregularidades  en  el  número  y  tamaño
e  las  células  de  la  cutícula,  que  presentan  un  patrón  des-
rganizado,  con  aumento  en  la  porosidad  de  los  tallos  en
os  cortes  transversales,  y  algunas  estructuras  canaliformes

 nivel  longitudinal27,29,30.  En  la  histología  se  observa  un
umento  de  las  glándulas  sebáceas  en  el  área  afectada6.

Aunque  aún  no  se  han  demostrado  mutaciones  asociadas
 esta  alteración  del  pelo,  se  propone  que  correspondería  a
n  mosaicismo  o  a  una  alteración  del  tallo  piloso  provocada
or  una  alteración  en  la  piel  subyacente,  más  que  a  una
ntidad  propia6,27, pues  siempre  se  ha  descrito  asociado  a  un
rastorno  de  la  queratinización  o  a  una  hiperplasia  sebácea
ocal  tipo  nevus  sebáceo.

elo  impeinable  (pili  canaliculi  et  trianguli)

l  pelo  impeinable  se  caracteriza  por  cabellos  claros,  de
specto  seco  y  deslustrado,  que  crecen  en  múltiples  direc-
iones,  lo  que  hace  imposible  el  peinado  (fig.  8)31.  La
elocidad  de  crecimiento  del  pelo  puede  ser  normal  o  estar
isminuida,  y  no  suele  asociar  fragilidad  del  tallo.  En  general
l  pelo  impeinable  aparece  durante  la  infancia,  típicamente
ntre  los  3  meses  y  los  3  años  de  edad,  y  no  existe  predi-
ección  por  sexos.  Puede  tratarse  de  un  fenómeno  aislado,
unque  también  se  han  descrito  casos  asociados  a  displa-
olidactilia  y  alteraciones  dentales31.
Existen  casos  de  pelo  impeinable  esporádicos  y  fami-

iares,  con  herencia  AD  y  AR1. En  los  últimos  años  se  han
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dentificado  mutaciones  en  tres  genes,  PADI3  (peptidil  argi-
ina  deaminasa  3),  TGM3  (transglutaminasa  3),  y  TCHH
trichohialina)  que  codifican  proteínas  estructurales  funda-
entales  en  la  formación  del  pelo32.
La  dermatoscopia  es  de  utilidad,  pero  actualmente  el

atrón  de  oro  en  el  diagnóstico  del  cabello  impeinable  es  el
E,  que  permite  distinguir  una  depresión  o  canal  a  nivel  lon-
itudinal  del  tallo  piloso,  y  formas  triangulares,  arriñonadas

 irregulares  en  los  cortes  transversales  (fig.  1G)31,33.
Debido  al  elevado  coste  y  a  la  falta  de  disponibilidad  de

icroscopía  electrónica  en  todos  los  centros,  durante  los
ltimos  años  se  han  propuesto  alternativas  para  establecer
l  diagnóstico  de  pili  canaliculi.  Una  de  ellas  es  el  estu-
io  de  cortes  trasversales  de  los  tallos  pilosos,  mediante
a  tinción  con  hematoxilina  y  eosina,  en  la  que  también  se
bservan  las  típicas  formas  triangulares34.  Recientemente
e  ha  descrito  la  técnica  de  cortes  transversales  mediante
ongelación,  similar  a  la  utilizada  en  la  cirugía  de  Mohs,  y
l  uso  de  resina  epoxy35,36.

En  general  el  pelo  impeinable  tiende  a  mejorar  con  el
nicio  de  la  pubertad.  En  el  tratamiento  se  han  utilizado
uplementos  de  biotina,  logrando  resultados  favorables  en
lgunos  pacientes37.  El  uso  de  champús  con  piritonato  de
inc  también  podría  ser  de  utilidad  en  esta  entidad  al
roducir  un  efecto  rebote  en  la  producción  de  grasa  del
uero  cabelludo,  proporcionando  cierto  efecto  acondicio-
ador,  mejorando  el  aspecto  tan  seco  de  los  cabellos1.

iscusión y conclusiones

as  alteraciones  en  el  cabello  son  un  motivo  frecuente  de
onsulta  en  dermatología,  que  puede  provocar  angustia  en
os  pacientes  o  en  sus  padres.  Es  importante  realizar  una
xhaustiva  anamnesis  y  una  exploración  del  cabello  dirigida

 detectar  cambios  en  la  textura,  la  densidad,  la  calidad  y
a  presencia  de  fragilidad  en  el  cabello.  La  tricoscopia  es
na  herramienta  útil  y  no  invasiva,  que  permite  hacer  una
proximación  diagnóstica  en  la  mayoría  de  los  casos.  Esto
e  confiere  especial  utilidad  a  la  hora  de  valorar  pacientes
ediátricos,  al  no  tener  que  arrancar  los  cabellos  para  su
studio17.

En  algunas  ocasiones,  las  displasias  pilosas  pueden  pre-
entarse  como  parte  de  un  síndrome  más  complejo,  por  lo
ue  puede  ser  necesaria  una  valoración  multidisciplinar1.
l  consejo  genético  se  recomienda  en  las  displasias  pilosas
ereditarias  o  congénitas12.

Actualmente  no  existe  un  tratamiento  específico  para  el
anejo  de  las  displasias  pilosas.  Algunas  mejoran  con  el

nicio  de  la  pubertad,  como  en  el  caso  del  pili  torti, la  tri-
orrexis  invaginata,  el  cabello  lanoso  y  el  pili  canaliculi.
tras  como  la  tricorrexis  nodosa,  el  moniletrix  o  el  pili  annu-

ati  pueden  mejorar  con  el  uso  de  minoxidil.  Los  retinoides
rales  son  una  alternativa  útil  en  el  tratamiento  de  algunos
acientes  con  tricorrexis  invaginata  o  moniletrix12.

En  los  pacientes  con  displasias  pilosas  se  recomiendan

uidados  generales  del  cabello.  Evitar  las  agresiones  exter-
as  como  el  cepillado  excesivo,  los  productos  químicos,  los
einados  con  tensión  y  la  exposición  excesiva  al  calor,  entre
tros12.
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