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Esta nueva observación de pancreatitis crónica recidivante

confirma nuevamente la necesidad de considerarla en el diag-

nóstico diferencial de los dolores abdominales recurrentes. En

nuestro paciente el único síntoma evolutivo hasta el momento

de su hospitalización fueron las crisis abdominales recidivantes,

sin vómitos o náuseas, que se presentan como habituales en la

bibliografía2,4,6,7.

Las dificultades diagnósticas se ven acentuadas por el hecho

de que las valoraciones enzimáticas pancreáticas de laboratorio

pueden no ser elevadas en las intercrisis e incluso, durante el

episodio de inflamación aguda, debido al avanzado estado de

destrucción glandular, aunque en nuestro caso sí fueron expre-

sivas del compromiso pancreático.

De lo descrito se desprende que es fundamental un elevado

índice de sospecha de la entidad, que lleve a la realización de

los estudios de imagen para demostrar las alteraciones morfoló-

gicas pancreáticas y detectar la coexistencia de lesiones bilia-

res4,5,7.

Aunque en niños se calcula que cerca del 33 % de los casos

son idiopáticos, la asociación a diferentes factores etiológicos

debe ser descartada mediante diferentes pruebas complemen-

tarias.

En los pacientes pediátricos es importante el adecuado drena-

je pancreático que evite el dolor recurrente y las insuficiencias

exocrinas y endocrinas1,9. Los distintos procedimientos incluyen:

esfinterotomía del conducto pancreático o extracción del cálcu-

lo mediante colangiopancreatografía retrógrada endoscópica1,4-6,

o pancreatoyeyunostomía cuando existen obstrucciones intra-

pancreáticas a nivel de la cabeza o cuerpo del páncreas1,9. Pos-

teriormente pueden ser necesarias sustituciones exocrinas y en-

docrinas, lo que ocurre en la mayoría de los pacientes.
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Suboclusión intestinal 
por tricobezoar congénito

Sr. Editor:

La ausencia total o parcial de cabello al nacer puede surgir

como un defecto aislado o en asociación con otras anomalías,

encuadrada en síndromes1-4.

La atriquia congénita o alopecia total congénita aislada es

una rara enfermedad del desarrollo del cabello, de transmisión

autosómica recesiva, aunque se han descrito casos de transmi-

sión autosómica dominante y algunos esporádicos1,3-5. El tras-

torno se caracteriza por la pérdida completa del cabello en los

primeros meses de vida; sin embargo, puede haber una alopecia

completa ya en el momento del nacimiento. Las restantes loca-

lizaciones pilosas del cuerpo también pueden estar afectadas,

pero es más frecuente que existan cejas, pestañas, vello púbico

y vello axilar, aunque en cantidad escasa1,6. En la vida adulta, los

folículos pilosos están ausentes o muy disminuidos en número

(incluso cuando el cabello es normal al nacer), con glándulas se-

báceas también pequeñas. Cuando algunos cabellos persisten,

su estructura no está alterada1,7.

En la atriquia congénita no existen otras alteraciones ectodér-

micas y la supervivencia es normal1,4.

Hemos tenido la oportunidad de observar a un recién nacido, de

sexo masculino, admitido al tercer día de vida en la unidad de cui-

dados intensivos (UCI) por sospecha de oclusión intestinal.

Los antecedentes familiares eran irrelevantes.

Se trataba de una primera gestación, acompañada y sin proble-

mas, específicamente sin historia de exposición a radiaciones, sin in-

gesta de drogas y sin accidentes. El parto se produjo a término, por

ventosa. Test de Apgar 9/10, somatometría adecuada a la edad ges-

tacional.

Inicio de vómitos en las primeras 24 h y distensión abdominal

progresiva a partir del segundo día de vida, con una deyección de

meconio después de administración de microclister.

En el momento de la admisión en la unidad de cuidados intensi-

vos (UCI): parámetros vitales normales, subictérico, con escasos ca-

bellos y vello corporal, sin alteraciones de las uñas o de la piel y

sin malformaciones aparentes. Abdomen distendido, tenso y doloro-

so a la palpación. El resto del examen sin alteraciones.

La detección de un cuadro séptico fue negativo, con normalidad

de la función renal y hepática. Radiografía abdominal simple con di-

latación de las asas intestinales y esbozo de niveles hidroaéreos, sin

gas en los cuadrantes inferiores. Después de la administración de un

enema salino se produjo una eliminación de meconio espeso, con
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disminución de la distensión abdominal. El tránsito baritado efec-

tuado no mostró ninguna imagen colónica de claro significado pa-

tológico. Se mantuvo el tratamiento con estimulación rectal y ene-

mas salinos, con eliminación de meconio, bario, cabellos y vello

(fig. 1), seguida de resolución del cuadro obstructivo.

Seguido posteriormente en la consulta, mantuvo la alopecia sin

otras alteraciones añadidas y con un crecimiento y desarrollo nor-

males. Se efectuó un estudio metabólico (aminoácidos séricos y uri-

narios, ácidos orgánicos urinarios, amonio) que fue normal.

A los 16 meses de vida se efectuó biopsia cutánea del cuero ca-

belludo, cuyo resultado histológico revelaba una reducción del

número de folículos pilosebáceos, con aspecto hipoplásico, sin infil-

trados inflamatorios, corroborando así la hipótesis de atriquia con-

génita (fig. 2).

El caso presentado se distingue por la precocidad de la caí-

da, todavía intraútero, con formación de un tricobezoar que

condicionó el cuadro obstructivo. 

En la atriquia congénita, el cabello suele ser normal al nacer.

Habitualmente empieza entre el primer y el sexto mes de vida

y no habiendo repoblación posterior1,3. Recientemente se ha

implicado en su patogénesis una mutación del gen humano de

la calvicie, situado en la región cromosómica 8p126,8,9.

Se debe realizar el diagnóstico diferencial de este proceso con

la hipotricosis congénita y con las displasias ectodérmicas hi-

drótica y anidrótica, por lo general asociadas a otros defectos ec-

todérmicos1,3. En algunos errores innatos del metabolismo,

como la fenilcetonuria, aciduria argininossuccínica e hiperli-

sinemia, el cabello es hipopigmentado, frágil y muchas veces

escaso10. Factores físicos (radiaciones), endocrinos (hipo e hi-

pertiroidismo, hipopituitarismo, diabetes mellitus, etc.), medica-

mentosos (anticonceptivos, talio, colchicina, antineoplásicos, al-

tas dosis de vitamina A, heparina, etc.) y estrés son posibles

factores desencadenantes de alopecia; sin embargo, no se han

descrito como causas de atriquia congénita2.

En la literatura médica consultada hemos constatado que en

la mayoría de los casos de atriquia congénita, la caída del cabe-

llo es posnatal y no hemos encontrado ningún caso en que la

caída prenatal originase la formación de un tricobezoar.
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Figura 1. Meconio con cabellos y vello.

Figura 2. Biopsia del cuero cabelludo, con folículos pilo-
sos escasos e hipoplásicos.


