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Displasias pilosas: un nuevo
caso de monilethrix

Sr. Editor:

El monilethrix es una displasia pilosa hereditaria transmitida
en la mayoria de los casos de forma autosémica dominante. Se
caracteriza por la aparicién de zonas adelgazadas en el tallo pi-
loso causantes de un aumento de la fragilidad del pelo y, por
consiguiente, mayor facilidad para su rotura y aparicién de alo-
pecia. No existe ningln tratamiento definitivo, aunque suelen
mejorar con el paso de los anos!2.

Se presenta el caso de una nina sana de 7 anos de edad que con-
sulta por disminucion progresiva de la densidad del pelo, sobre
todo en region occipital y temporal, desde los 2 anos. La explora-
cién revel6 una hipotricosis, con cabellos cortos, fragiles y arrosa-
riados. Ademads, se apreciaba en dichas zonas un discreto eritema
junto a la presencia de queratosis folicular leve (fig. 1). No se en-
contraron alteraciones en la exploracion fisica a otros niveles, in-
cluyendo los dientes y las unas. En el interrogatorio, la madre re-
cordaba que de nina tuvo un proceso similar al que no dieron
importancia.

El estudio de los cabellos con el microscopio 6ptico reveld la ima-
gen arrosariada caracteristica de esta patologia: estrecheces alter-
nando con nudosidades a lo largo del tallo piloso (fig. 2).
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Figura 1. Region occipital en la que se aprecia una bipo-
tricosis difusa con pelos cortos y presencia de
biperqueratosis folicular.

Figura 2. Aspecto arrosariado del tallo piloso al microsco-
pio optico.

El cabello arrosariado o monilethrix se origina por la presen-
cia de mutaciones en ciertas queratinas basicas de la corteza
(hHb6 y hHb1), dando lugar a una disminucion de las células
corticales en el tallo piloso y que se manifiestan como una re-
duccion periddica del didmetro del pelo. La transmision autoso-
mica dominante de este defecto hace que sea frecuente la afec-
tacion de varios miembros de distintas generaciones en una
misma familia3.

La manifestacion clinica de la enfermedad es muy variable,
desde casos practicamente inapreciables hasta situaciones de alo-
pecia grave. La mayorfa comienza a los pocos meses de edad,
con la aparicién progresiva de una hipotricosis difusa con cabe-
llos arrosariados, cortos y fragiles, que hace que los padres refie-
ran como que “no les crece el pelo”. La mas afectada es la re-
gion occipital, si bien puede aparecer en cualquier otra zona,
incluyendo vello corporal, cejas y pestanas. Es muy frecuente la
presencia de una queratosis pilar acompafante?*>. Hay casos
descritos de monilethrix asociados a alteraciones ungueales o de
la denticion, retraso mental y del desarrollo fisico y cataratas?.

Hay que hacer el diagnostico diferencial con el seudomoni-
lethrix, entidad en la que el defecto se encuentra en los engro-
samientos, que corresponden a aplanamientos del tallo piloso
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de distribucion, siendo las zonas internodales normales. Ademas
no se acompana de hiperqueratosis folicular, es de inicio mas
tardio y con frecuencia se relaciona con un peinado compulsi-
vo y mantenido del cabello2.

La mayoria de los pacientes mejoran con la edad. Se puede
conseguir acelerar esta mejoria controlando la hiperqueratosis
folicular con queratoliticos tépicos como el dcido retinoico o el
acido glicdlico. También conviene evitar las situaciones que ace-
leren la rotura de estos fragiles cabellos, como puede ser el ce-
pillado vigoroso o peinados que fuercen o tensen el pelo?°.

Con la aportacion de este caso queremos llamar la atencion
sobre el complicado tema de las displasias pilosas, refiriéndonos
a una de las mis tipicas, el monilethrix. Probablemente se trata
de una enfermedad infradiagnosticada, debido a la presencia de
casos leves que mejoran con la edad y al frecuente desconoci-
miento del tema.
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