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|.-RESUMEN

TITULO: Frecuencia de displasias pilosas en pacientes con genodermatosis del Hospital

Infantil de México Federico Gomez.

ANTECEDENTES: Se entiende como displasia pilosa a las malformaciones del tallo
piloso y como genodermatosis a las enfermedades de la piel de origen genético. Los
reportes en la literatura de la coexistencia de genodermatosis y alteraciones del pelo son
escasos, generalmente casos aislados o como parte de entidades especificas. No existe

un estudio similar en nuestra poblacion.

JUSTIFICACION: La inspeccién macroscopica de la piel cabelluda y el examen
microscopico del pelo cuidadosamente seleccionado, pueden dar indicadores tiles para
el diagndstico de varios defectos presentes desde el nacimiento. Es un estudio eficaz no

invasivo y de bajo costo, que no se realiza de rutina.

OBJETIVO: Describir la frecuencia de displasias pilosas en genodermatosis con
alteraciones de pelo y uflas de los pacientes que acudan a la consulta externa de

dermatologia del Hospital Infantil de México Federico Gémez de enero a junio 2011.

METODOLOGIA: Se evaluaron a 16 pacientes pediatricos con diagnéstico de
genodermatosis con alteraciones de pelo y ufas, que acudieron consulta externa de
dermatologia de enero a junio 2011. Se examinaron cabellos cortados y arrancados con

microscopia de luz no polarizada y luz polarizada con una técnica estandarizada.

RESULTADOS: Se incluyeron 16 pacientes con distintas genodermatosis, de los cuales 5
correspondieron al sexo femenino y 11 al sexo masculino. La edad de los pacientes fue
desde 5 meses hasta los 17 afios, con una mediana de 7 aflos 6 meses. Los casos de
genodermatosis fueron: displasia ectodérmica hipohidrética, sindrome cardio-facio-

cutaneo, ictiosis ligada a X, pelo lanoso, sindrome de Menkes, sindrome de Noonan.

CONCLUSIONES: Dentro de las alteraciones microscopicas frecuentemente
observadas en este estudio representan diversas formas de traumatismo o
debilidades bioquimicas inherentes del tallo piloso, mientras que otras son
especificas a la composicion del tallo piloso que en su conjunto nos aproxima al

diagnéstico de la genodermatosis.



I1.-MARCO TEORICO

Las genodermatosis son enfermedades de la piel con base genética pueden
manifestarse por distintas alteraciones en la integridad estructural de la epidermis,

tejido conectivo y anexos cutaneos. (1-4,5).

La clasificacion de genodermatosis mas utilizada es en relacion a la clinica
modificada por Sptiz 2004: desordenes de cornificacion, desérdenes de la
pigmentacion, desordenes de la vascularizacion, desordenes del tejido conectivo,
desérdenes ampollosos, desérdenes del metabolismo de las porfirinas,
desordenes con fotosensibilidad, desdrdenes con inmunodeficiencia, desordenes
del metabolismo, desordenes con estatura corta, desordenes con anormalidades
cromosomicas, desérdenes del cabello y ufias, desordenes con potencial de

malignidad.

Las genodermatosis con alteraciones de pelo y ufias son el sindrome de
Bjornstad, aciduria argininosuccinica, sindrome de pelo impeinable, enfermedad
de Menkes, displasia ectodérmica hipohidrotica, sindrome de Netherton, sindrome
cardio-facio-cutaneo, sindrome de Basex, sindrome de Crandall, paquioniquia
congénita, sindrome de ufia rétula, sindrome de. AEC (anquiloblefarondisplasia

ectodérmica-fisura palatina).

El pelo es un anexo cutaneo que forma parte de la imagen, identidad y origen
étnico de cada persona. La papila folicular, el bulbo y el tallo son las principales

estructuras de éste, las cuales a su vez tienen varias capas (1).

La inspeccion macroscoépica de la piel cabelluda y el examen microscoépico del
pelo cuidadosamente seleccionado, pueden dar indicadores utiles para el

diagnéstico temprano de las genodermatosis con displasia pilosa.

Las anomalias hereditarias del tallo piloso son un fendmeno frecuentemente

observado que puede ocurrir como:

A).- Defecto aislado: expresion de un desorden genético que produce defectos

estructurales de tallo piloso.



B).-Sintoma de un sindrome congénito o genodermatosis: malformaciones del pelo

gue acomparia un problema genético.
C.-Marcador de un desorden metabdlico subyacente (3).

Los trastornos del pelo incluyen pérdida del pelo, aumento en crecimiento,
defectos de la estructura (displasia pilosa), asi como la apariencia estética

inaceptable, como brillo reducido, fuerza, rizado, y la elasticidad (2).

Se entiende como displasia pilosa a las malformaciones del tallo piloso, la
mayoria son congénitas, otras adquiridas. Pueden constituir un defecto aislado o
generalizado, pero siempre se caracterizan por un patron morfolégico

caracteristico (6).

La clasificacion de las displasias pilosas son: con incremento de la fragilidad y sin

incremento de la fragilidad (6, 7,8).
).- En el grupo de fragilidad capilar aumentada:

a.- Moniletrix

b.- Pseudomoniletrix

c.- Pili torti

d.- Sindrome del pelo ensortijado de Menkes
e.- Tricorrexis invaginata.

f.- Triconodisis

g.- Tricotiodistrofia

h.- Pelo burbuja

i.- Pelo en anageno débil

j.- Pelo lanoso

j. Tricorrexis nodosa



II). En el grupo sin incremento de la fragilidad capilar:

a.- Pili annulati

b.- Pseudo pili annulati

c.- Sindrome del pelo impeinable (Pili canaliculi)

d.- Sindrome de pelo lanoso

e.- Ensortijamiento progresivo y adquirido del cabello lanoso parcial difuso

f.- Tricoptilosis

ASPECTOS CLINICOS Y MORFOLOGICOS DIAGNOSTICOS.

GRUPO DE DISPLASIAS PILOSAS CON INCREMENTO DE LA FRAGILIDAD.

A.- MONILETRIX

Raro desorden genético, descrito por Walter Smith (1879). Proviene de las
palabras: "monile" collar o gargantilla en latin y "thrix" pelo en griego.
Caracterizado por la asociacion de 3 signos: pelos moniliformes, queratosis

folicular y coiloniquia.

Constituye un defecto hereditario autosomico dominante causado por la mutaciéon
de los genes hHbl, hHb3 y hHb6 codificadoras de las queratinas (K81, K83 y
K86), localizados en el cromosoma 12g13.

Caracterizado por pelos cortos (pocos milimetros), arrosariados, muy fragiles,
acompanados con alteraciones en piel como hiperqueratosis folicular local e

hipotricosis marcada.



Asociacion de moniletrix con sindromes:

e Sindrome de Menkes
e Sindrome de displasia oculodentodigital

e Ataxia espinocerebelar

Microscopia de luz no polarizada y luz polarizada: permite apreciar perfectamente
la alternancia periddica de estrecheces (defecto) y nudosidades (diametro real del

cabello) adoptando un aspecto caracteristico en rosario.

Microscopio electronico de barrido (SEM): zonas de constriccion donde se

producen las fracturas.

Histologia: estrecheces del tallo piloso a nivel intrafolicular (6-9).

B).- PSEUDOMONILETRIX

Defecto del tallo piloso autosémico dominante, con fragilidad capilar al tratamiento
compulsivo y sostenido del cabello, con maniobras normales de peinado y
cepillado, dando lugar a hipotricosis difusa o localizada con imagenes falsas de
nudosidades se trata aplanamientos de distribucion irregular en el tallo piloso. No

se acompanfa de hiperqueratosis folicular.

Diagnostico clinico: hipotricosis difusa o localizada, familiar, sin hiperqueratosis
folicular que se presentan de forma irregular y esporadica imagenes de

nudosidades redondeadas u ovaladas, no se observan estrecheces.

Microscopia de luz: nédulos ovales o redondeados presentacion irregular, sin

constricciones.

Microscopia electrénica: nddulos irregulares sin estrecheces (10,11).



C.- PILI TORTI

Descrito por Schutz en 1900. El aspecto del pelo es aplanado a intervalos
irregulares con rotaciones de 90-360° en promedio 180° al rededor de su eje, de
3-4 torsiones, por lo regular con disposicién trenzada, puede producir areas de
hipotricosis cuando el defecto es muy marcado por fractura oblicua (tricoclasis) del

mismo.

La forma congénita es autosomico dominante o recesiva aislado o asociado a
otros sindromes (sindromes de Beare, Bazex, Crandall, Bjérnstad, displasia

ectodérmica hipohidraética, tricotiodistrofia y paquioniquia congénita tipo 2).

Formas atipicas de pili torti se han encontrado en el sindrome de Menkes o bien

angulaciones aisladas en otras displasias pilosas (pili canaliculi, pelo lanoso).

Defectos asociados: queratosis pilar (es la mas frecuente), distrofias ungueales,

anormalidades dentales, opacidades cornéales, retraso mental, ictiosis, sordera.

Diagnéstico clinico: cabello por lo general abundante con brillo variable como
lentejuelas, dependiendo de la luminosidad el pelo es normal al nacimiento,
remplazado entre el tercer mes al tercer afio de vida, rubio, largo 5cm,
quebradizos, areas alopécicas, cejas escasas. En la pubertad pelos normales,
algunos pacientes pueden tener la afeccion toda la vida. Puede acompafiarse de

hipotricosis localizada.

Microscopia de luz: cabello de conformacion trenzada con angulaciones

periddicas regulares.

Microscopia electronica: en areas proximales las escamas cuticulares son
normales y hay deterioro severo distal, a veces tricorrexis nodosa.
Ademas del aplanamiento del pelo, también se ven surcos, arrugas y estrias del
tallo (12-14).



D).-PELO ENSORTIJADO DE MENKES

La enfermedad de Menkes (OMIN 309400), descrito por Menkes en 1962, es un
error innato en el metabolismo del cobre con un patron de herencia ligado a X de
caracter recesivo, con una incidencia anual de 1 en 40,000 a 360,000 nacidos
vivos. Se caracteriza por alteraciones en el canal ATP7A, el cual se encuentra

codificado en la regién Xq13.3.

Debido a un trastorno en la transferencia intercelular del cobre conduce a mala

absorcion intestinal a nivel de higado, huesos, elastina, cabello y piel.

Ello da lugar a un sindrome por lo general complejo con manifestaciones
neurologicas principalmente convulsiones mioclonicas, acompafandose de
hipotermia, retraso psicomotor, cuadriplejia, sordera, herniaciones, enanismo,

bajas concentraciones sanguineas de cobre y ceruloplasmina.

Estos nifios presentan una facies peculiar (“cara de perdiz’) el cabello es claro,
muy fino, escaso y quebradizo. Expectativa de vida corto maximo a los 3 afios de
edad.

Las anormalidades estructurales del pelo entre las mas frecuentes pili torti,

tricorrexis nodosa, tricoclasis y tricoptilosis.

Diagnostico: caracteristicas clinicas, de laboratorio (cobre sérico y ceruloplasmina

disminuidas).

Microscopia de luz: cabello polidisplasico, pili torti atipico, irregular, ademas de

defectos cuticulares (bordes cuticulares irregulares “en sierra”).

Microscopia electronica: imagenes semejantes, ademas defectos en bordes

cuticulares.

Microanalisis de rayos X. Bajo contenido en azufre y cobre (15-18).



E).-TRICORREXIS INVAGINATA (SX NETHERTON).

El sindrome de Netherton (SN) es una enfermedad infrecuente autosémica
recesiva, caracterizada por tres rasgos mayores: ictiosis, atopia y defectos
estructurales del pelo. No en todos los casos aparecen las tres manifestaciones

clinicas simultaneamente, por lo que a veces es dificil llegar al diagndstico.

Genética. Se han registrado mutaciones de genes que codifican la calicreina 5y 7,
corneodesmosina, desmocolinal, transglutaminasal, transglutaminasa 3, filagrina,
inhibidor de la peptidasa serina (cromosoma 5 y cromosoma 18 21.5 cm), SPINK5
gue codifica LEKTI un inhibidor de la proteasa serina (59.32) y el gen denominado

antiguamente como NETS (5q.32).

El defecto estructural especifico del pelo casi patognomoénico es la tricorrexis
invaginada se describe como una formacién baloniforme del tallo piloso incluido en
una deformidad caliciforme proximal del tallo, adoptando el conjunto como un nudo

semejante a los de la cafia de bambu.

Hallazgos inconsistentes en Netherton.

e Retraso mental

e Aminoaciduria intermitente
e Defectos inmunes

e Infecciones recurrentes

e Falla en el crecimiento y desarrollo

Diagnastico clinico: alteraciones del pelo desde edades muy tempranas se aprecia
un pelo escaso, sin brillo, fragil y de crecimiento lento, tanto en la cabeza como en
el resto del cuerpo. La tricorrexis invaginata consiste en la intususcepcion del tallo

piloso, es decir, la parte proximal del pelo se ensancha como una “copa” y la



porcion distal se introduce en la misma a modo de “maza”, resultando un aspecto

tipico de “cafia de bambu” (bamboo hair).

Microscopio de luz: se observa la tricorrexis invaginada (“cabello en nudo de
bamb(”) deformidad baloniforme sobre una base proximal caliciforme. Puede

afectar también a cejas y pestafias.

Microscopio electronico: imagen morfoloégica semejante, también se ha descrito la
presencia del extremo proximal del cabello en forma de “extremo de palo de golf”,

correspondiendo al punto de fractura por el nudo de tricorrexis invaginada. (17-19)

F).-TRICOTIODISTROFIA

El sindrome de tricotiodistrofia fue descrito por Price et al., 1980. Se caracteriza
por pelo fragil deficiente en azufre, que se rompe facilmente. Las alteraciones
estructurales de tallo estan conformadas por un patrén de bandas claras y oscuras
(Bandas semejantes a la cola del tigre). Acta como un marcador de una serie de
sindromes neuroectodérmicos que suele mostrar el resultado de herencia

autosémica recesiva.

La observacion original de cabello quebradizo debido al contenido de cistina
reduccion fue hecha por Pollitt en dos hermanos, asociados con el retraso mental

y fisica.

El sindrome estad conformado por pelo fragil, deficiencia intelectual, alteraciones
neurologicas, fertilidad disminuida, estatura corta, ictiosis, fotosensibilidad, algunos

presentan inmunodeficiencia.

De acuerdo a los ensayos por hidrélisis y electroforesis bidimensional y
cromatografia, el contenido de cistina en el pelo es del 50% por la deficiencia de

azufre.



TIPO VARIANTE DE TICOTIODISTROFIA

A Defecto congénito aislado del pelo

B+A Distrofia ungueal

C+B Retraso mental

D+C Retraso en el crecimiento

D1 +D Disminucion de la fertilidad

E+D Ictiosis

E1l Ictiosis laminar congénito

E2 Ictiosis vulgar tipo adquirido

F+E2 Fotosensibilidad

G Defectos inmunes

H RCUI+ cataratas+angioendoteliomas hepaticos+ infecciones
recurrentes

Diagnastico clinico: ictiosis congénita, cabello escaso, corto y fragil, que ademas
asocia un aspecto facial caracteristico, microdolicocefalia con actitud complaciente
0 receptiva se acompafia a menudo de retraso mental y del crecimiento,

onicodistrofia y fotosensibilidad ocasional.

Microscopio de luz: se observa pelo aplanado (acintado) con bandas oscuras
alternadas con claras a lo largo del tallo piloso (aspecto tipico atigrado). Con

algunas fracturas tipicas (tricosquisis).

Microscopio electrénico: se observa pelo aplanado y con pseudoenrollamientos
como lazos, la vaina es irregular, presencia de hendiduras y surcos longitudinales

con escamas cuticulares ausentes o en parches (20,21).
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G).-TRICONODOSIS.

Presencia de verdaderos nudos, de distintas formas en el tallo piloso. Es mas
comun en personas de cabello rizado y se ha asociado a traumatismos, maniobras

de rascado o existencia de tics.

Diagnostico clinico. Practicamente insospechable, se sospecha cuando el pelo

cambia de direccion abrupta y suele aparecer de forma aislada.

Microscopio de luz. Se observa claramente un nudo del tallo piloso que puede ser

simple, doble, en nudo de corbata o muy complejo.

Microscopio electronico de barrido. Se observan imagenes semejantes muy

amplificadas que permiten apreciar el nudo (22).

H).- TRICORREXIS NODOSA

La tricorrexis nodosa se define como un nédulo de fractura del tallo piloso,
observandose una rotura abrupta por astillamiento del tallo piloso en un punto
determinado de éste la forma mas comudn es la adquirida, causado por trauma

fisico, se presenta a lo largo del pelo y pueden ser proximales o distales.

Microscopio de luz. Fractura del tallo piloso, células corticales y fragmentos

semejan brocha.

Microscopio electrénico: amplificacion de la tricorrexis nodosa que puede

acompanarse de tricoptilosis (23).
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[).- PELO BURBUJA

Efecto directo del calor seco en determinadas areas de la piel cabelluda en

personas predispuestas que someten su pelo a un secado intenso.

Se presenta sobre todo en mujeres en forma de placa hipotricésica localizada. El
efecto del calor seco daria lugar a una dilatacién de la médula del pelo provocando
dilataciones del cértex que protruyen en forma de burbujas sobre la superficie del
tallo piloso, dando a éste un aspecto abollonado y provocando una fractura del

mismo en el area méas dilatada.

Diagnéstico clinico: debe sospecharse en mujeres que presentan un area
hipotricosica con cabellos cortos, de aspecto roto y “bolitas con aspecto de motas

de polvo” en su extremo distal.

Microscopio de luz: pelos cortos, con presencia de burbujas vistos en aceite de

inmersion.

Microscopio electronico de barrido: pelos de aspecto abollonado por protrusiéon de

areas dilatadas del cortex sobre la superficie externa del mismo. (24,25)

J).-PELO EN ANAGENO DEBIL.

El sindrome de la pérdida del cabello en anageno es una nueva displasia pilosa
caracterizada por una falta de adhesion del tallo piloso al foliculo piloso, donde
existen mutaciones en los genes SHOC2 y KRT75 localizados en los cromosomas
109.25y 12q.13.

Se presenta sobre todo en nifias de pocos afios de cabello rubio en las cuales el

cabello se desprende facilmente y sin dolor a la traccion.

12



Microscopio de luz: desprendimiento de la vaina interna y arrugamiento de la

cuticula proximal.

Microscopio electronico: pelo con raices anagena retorcidos por fruncido cuticular
bien definida de la zona intrafolicular, en algunas ocasiones presencia de

canaliculos longitudinales. (26)

GRUPO DE DISPLASIAS PILOSAS CON INCREMENTO DE LA FRAGILIDAD.

A).-PILI ANNULATI

El cabello anillado, o cabello en alfabeto morse, es quiza la Unica enfermedad de

la médula del pelo. Se trata de un trastorno hereditario AD o esporadico.

Genética. Se ha mapeado el gen responsable de esta displasia pilosa en la regién
9.2cM del cromosoma 12q entre D12S367 y D12S1723.

Diagnastico clinico: sucesion de bandas claras y oscuras en el mismo tallo, dando
también la impresion de lentejuelas como en el pili torti, pero sin precisar en este

caso intervencion de la incidencia luminica.

Microscopio de luz: alternancia regular de bandas claras y oscuras (dilataciones

de la médula llenas de aire).

Microscopia electronica: se observan pelos de dimensiones normales que al corte
transversal por las diferentes bandas permiten comprobar la presencia de
cavidades medulares que disminuyen el grosor del cértex a nivel de las bandas

oscuras. (27)
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B).-PSEUDO PILI ANNULATI

Variante poco habitual del pelo normal en el que se aprecian bandas como en el

pili annulati.

Microscopio de luz no polarizada: defecto fisico subyacente, sin fragilidad capilar,
las bandas se deben a un efecto Optico al incidir la luz en angulo recto sobre los
giros del tallo piloso y los segmentos aplanados del mismo, que actian a manera

de espejos.

Microscopio de luz polarizada: pone en evidencia variabilidad del grosor del tallo
capilar sin la presencia de bandas, caracteristicas que diferencian esta entidad del

verdadero pili annulati.

Microscopio electronico de barrido: se observan ensanchamientos y estrecheces

periodicas a lo largo del tallo cuyo didmetro transversal es eliptico. (28)

C).- PELO LANOSO

Se define como un cabello mas fino de lo normal, rizado y aplanado,
habitualmente se observa en la raza blanca. La forma AD se debe a una mutacion
del gen KTR75 localizado en el cromosoma 12gl13. Las formas autosémico
recesivo se deben a la mutacion de P2RY5, expresado en la capa de Henle y
Huxley de la vaina radicular interna, que se localiza en el cromosoma
13g14.2q14.3.

Se reconocen tres grandes grupos de cabello lanoso: el cabello lanoso difuso o
generalizado (congénito y hereditario, de herencia dominante, o recesiva variedad
familiar, nevus de cabello lanoso (congénito y esporadico, asociado o no,

localizado o multifocal), y las formas adquiridas de cabello lanoso (ensortijamiento
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progresivo del cabello, y forma difusa parcial, cuero cabelludo y es de

presentacion poco frecuente.

Microscopio de luz. Cabellos muy delgados y rizados formando pequefios ovillos.

Microscopio electronico de barrido: cabellos rizados, muy aplanados (semejando

tallarines) y de corte muy oval. (29)

D).- ENSORTIJAMIENTO ADQUIRIDO Y PROGRESIVO DEL PELO
El ensortijamiento adquirido y progresivo del cabello es una forma adquirida no

familiar de cabello lanoso. Afecta a jovenes varones alrededor de la pubertad.

Lentamente multiples mechones de cabello se van ensortijando progresivamente,
afectando de forma difusa a toda la piel cabelluda. No parece tiene causas
externas y evoluciona lentamente a alopecia androgenética. Una forma localizada

en las regiones temporales es la alotriquia simétrica circunscrita.

Microscopio de luz: se observan pelos rizados, aplanados, de corte oval

contrastando con pelos normales.

Microscopio electronico de barrido: los cabellos afectados son aplanados, son
delgados, rizados y de corte oval como en los casos de cabello lanoso congénito,

ya sea difuso o névico. (30)

E).- PELO IMPEINABLE (pili canaliculi)

El sindrome del pelo impeinable se caracteriza por la presencia de un pelo seco,
aspero, generalmente claro, afecta a individuos nifios o jovenes de cabello
abundante pero organizado en haces dirigidos en diferentes direcciones que

imposibilitan su peinado. Se conoce también como “cabello en fibra de vidrio”.
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Se presenta de forma familiar, herencia dominante, o de forma esporéadica.

Microscopio electronico de barrido. Se aprecian claramente uno o varios canales

profundamente labrados en el tallo piloso de forma triangular o canalicular.(31)

METODOS DIAGNOSTICOS

Es la tarea del dermatdlogo para elegir la herramienta diagndstica en funcion de la

sospecha clinica. (20)

Las técnicas pueden ser clasificadas como invasivas (biopsia), semi-invasiva
(tricograma) no invasivos (fototricograma, microscopia de luz, microscopia
electronica, microscopia de barrido laser). Las mas utilizadas para valorar

displasias pilosas son las no invasivas.

METODOS ESTRUCTURALES MICROSCOPICOS

Microscopia de luz no polarizada y luz polarizada.

La microscopia de luz no polarizada y luz polarizada, métodos no invasivos se
utilizan en sospecha de alteraciones estructurales del eje del pelo con y sin
incremento de la fragilidad.

Se cortan de 10-20 pelos cerca de la superficie de la piel cabelluda, de 7cm cada
uno y se incorporan a un medio de montaje (porta objetos) de la porcién proximal
a la parte distal todo el pelo. Estos pelos son examinados mediante microscopia

de luz para valorar espesor, forma y giros sobre la longitud del pelo entero.

La microscopia de luz polarizada se puede realizar con la misma muestra de
cabello, ayuda a detectar trastornos de la composicibn de proteinas,
queratinizacion o almacenamiento, por ejemplo, en tricotiodistrofia con el patron de

la cola de tigre o en monilethrix.
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Microscopia electrénica

El microscopio electrénico posee una mayor capacidad para resolucién en
comparacion con el microscopio de luz, se puede observar imagenes de alta
resolucion de la superficie de la cuticula del pelo, anormalidades del tallo piloso e
imagenes de las estructuras internas en sus cortes longitudinal o transversal. La
microscopia electronica se utiliza principalmente con fines de investigacion y no
para procedimientos de diagndstico rutinarios, a excepcién de genodermatosis con

alteraciones de pelo.

Microscopia laser confocal de barrido.

Es forma no invasiva se aprecia una imagen tridimensional de la estructura
superficial del pelo, asi como diferentes estructuras internas de pelo (las fibras de

la corteza y la médula).

El espectro de emision es un método util y no invasivo para el examen, objetos
con superficies curvas y no requiere preparacion de la muestra, el pelo se puede
observar en su entorno natural con menos dafios. También proporciona imagenes
fluorescentes ya sea mediante la explotacion de la fluorescencia natural de
queratina o por la adicion de diferentes tintes fluorescentes como marcadores de

diferentes estructuras.

La microscopia laser confocal es util en la obtencion de dindmica estudios, tales
como las rutas de penetracion de fluorocromos en el corteza y secciones Opticas

de la espécimen.

Microscopia de fuerza atdmica

La microscopia de fuerza atOmica: proporciona imagenes tridimensionales

(perfilometria) con alta resolucién a escala nanométrica, produciendo mediciones
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cualitativas y cuantitativas de la muestra. La muestra no requiere ninguna
preparacion, se debe evitar el contacto entre la punta de la sonda y la superficie
de la muestra. Puede ser utilizado para investigar la aspereza y la erosion de la

cuticula.

Tomografia de coherencia éptica.

Se produce una imagen de dos dimensiones de la dispersién 6ptica del tejido
interno de microestructuras de una manera que es analoga a la imagen de
ultrasonografica. Se puede utilizar con fines de investigacion en el examen

tricolégico, especialmente para medir el diametro del pelo. (32-33).
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[ll.- ANTECEDENTES

Las genodermatosis constituyen un grupo de afecciones clinicas muy
heterogéneas, cuyas principales manifestaciones radican en la piel y sus anexos;

tienen como elemento comun su condicionamiento genético. (1)

Debido a su baja frecuencia en comparacion con otras enfermedades, parecieran
ser muy raras, pero consideradas en su conjunto, significan una importante

contribucién a las enfermedades de la edad pediatrica.

Existen muchas enfermedades dermatoldgicas que tienen origen genético, entre

ellas las genodermatosis con alteraciones de pelo y uias.

La mayoria de las alteraciones pilosas congénitas y hereditarias se describieron
hace muchos afios en relacién con las caracteristicas clinicas macroscopicas y
microscépicas. La mayoria de estas alteraciones tienen base genética, no hay
posibilidad de una terapia dirigida a nivel molecular selectiva a genes que actian

en el desarrollo del foliculo piloso. (2)

El conocimiento de la asociacion en la alteracion de la estructura del tallo piloso
con algunas enfermedades genéticas de la piel permite su diagndstico con

técnicas faciles, rapidas y de bajo costo.

Los reportes en la literatura de la coexistencia de genodermatosis y alteraciones
del pelo son escasos, generalmente son casos aislados o como parte de
entidades especificas, son un fendmeno observado en pacientes que cursan con
genodermatosis bien definidas, proveen informacion diagnostica valiosa

compatible con desordenes de la piel de origen genético.

En el 2005, se realiz6 en Reino Unido, un estudio retrospectivo de 15 afios (1989-
2004), 300 casos con genodermatosis que reportd la asociacion de
genodermatosis y displasias pilosas en el 49%, asi como el tipo de alteracién de

tallo piloso que presentaba cada una de ellas. (33)
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En el Hospital Infantil de México Federico GOmez, se realizé una revision de 15
afos (1990-2005), de un total de 1529 pacientes con genodermatosis en general,
de estas 20 (1.3%) con genodermatosis con alteraciones de pelo y ufas. Sin

presentar el tipo de alteracion del tallo piloso. (3)

No conocemos la frecuencia de presentacion de estas alteraciones en nuestra

poblacién mexicana.

Se realiz6 una revision de la literatura en MEDLINE, PUBMED y LILACS no

existiendo un estudio similar en nuestra institucion ni otros sitios

V.- JUSTIFICACION.

La inspeccion macroscopica de la piel cabelluda y el examen microscépico del
pelo cuidadosamente seleccionado, pueden aportar indicadores utiles para el

diagnéstico temprano de genodermatosis con displasia pilosa.

Las alteraciones estructurales del tallo piloso son un fenébmeno observado en
pacientes que cursan con genodermatosis especificas y nos proveen informacion

diagnéstica valiosa compatible con desordenes de la piel de origen genético.

En el departamento de dermatologia hemos encontrado que muchos pacientes
con genodermatosis presentan algun tipo de displasia pilosa, sin embargo el
estudio del foliculo piloso no se ha realiza en todos los pacientes de forma

sistematica, por lo que desconocemos su frecuencia.

El conocimiento de la frecuencia de presentacion de displasias en algunas
enfermedades genéticas de la piel permite estandarizar como herramienta
cotidiana el estudio del mismo mediante un examen dirigido con técnicas faciles,
rapidas y de bajo costo y que nos arrojarian informacién sumamente util para

confirmar diagnésticos clinicos.

No se ha descrito la frecuencia de la coexistencia de dichas entidades en nuestra

poblacion por lo que este estudio nos permiti6 establecer su frecuencia y la
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posibilidad de relacionarlas con aspectos genéticos desde el punto de vista

microscopico.
V.- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢,Cual es la frecuencia de presentacion de displasias pilosas en pacientes con
genodermatosis relacionadas con defectos de pelo y ufias, que acuden al servicio

de dermatologia en el Hospital Infantil de México Federico Gobmez?
VI.- OBJETIVO GENERAL.

Describir la frecuencia de displasias pilosas en genodermatosis con alteraciones
de pelo y ufias de los pacientes que acudan a la consulta externa de dermatologia
del Hospital Infantil de México Federico Gbmez de enero a junio 2011.

VIl.- MATERIAL Y METODOS.
DISENO DEL ESTUDIO:

Se realizé un estudio observacional, transversal, descriptivo y prolectivo, en el
que se incluyeron pacientes pediatricos diagnosticados con genodermatosis con
alteraciones de pelo y ufias de los pacientes que acudieron a la consulta externa
de dermatologia del Hospital Infantil de México Federico Gdmez de enero a junio
2011.

METODOLOGIA

A cada paciente que acudio al servicio de dermatologia, se le realizé una historia
clinica dermatologica, que consta de una ficha de identificacion, evaluacién
dermatolégica (topografia, morfologia, evolucién, sintomas, estado clinico,
diagnéstico dermatoldgico presuntivo, examenes complementarios, diagnostico

dermatolégico definitivo, tratamiento, cita posterior.

Se revisaron los expedientes clinicos para corroborar el diagnostico de
genodermatosis y recabar la informacion de las variables en estudio.
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Se realizo la evaluacion con microscopia de luz no polarizada y luz polarizada

de pelos cortados y arrancados con una técnica estandarizada.

Técnica: previo consentimiento informado se cortaron 5 pelos a 5cm de la raiz,
5 pelos arrancados que se montaron en portaobjetos con aplicacién de resina
sintética y colocacion de cubre objetos para la evaluaciéon microscépica por el

servicio dermatologia y patologia.
DEFINICIONES OPERACIONALES
VARIABLES:

Edad: variable nominal continua. Tiempo transcurrido medido en meses desde el

nacimiento hasta la edad de 18 anos.

Género: Variable nominal dicotémica. Distincién en femenino y masculino de los

sujetos del estudio de acuerdo a caracteristicas fenotipicos.

Genodermatosis con alteraciones de pelo y ufias: (34-40)

Enfermedad de Menkes: defecto hereditario del transporte de cobre intestinal,
herencia autosdmica recesiva ligada al X, mutacion del gen ATPA (Xql3). Los
niveles bajos de cobre pueden afectar al sistema nervioso central causando
retraso mental severo, crisis convulsivas, hipotermia, defectos 6seos, piel, pelo,
intestinos, riflones. En pelo se caracteriza por ser delgado, escaso fragil y
ensortijado que a la microscopia se observan rotaciones irregulares, numerosas

fracturas y el tipico plegamiento del pili torti.

Sindrome de Bjornstad : Desorden autosdmico recesivo se caracteriza por
sordera neurosensorial + pili torti. A la microscopia oOptica y de barrido muestran

rotaciones y torsiones de los tallos pilosos acintalados.

Aciduria argininosuccinica: Trastorno autosOmico recesivo causado por la
deficiencia de argininosuccinato de liasa, con alteraciones en el gen ASL afeccion
en el locus 7 7cen-q11.2, IMIM 207900. Tipo de deficiencia o trastorno metabdlico:

Alteracion del metabolismo de los aminoacidos (defecto del ciclo de la urea),
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caracterizado por hiperamonemia, alteraciones neuroldgicas, letargia,

convulsiones, alteraciones estructurales de pelo como pili torti.

Displasia ectodérmica hipohidrética. Sindrome hereditario ligado X, autosémico
dominante o autosémico recesivo, la mas comun es la autosémico recesivo ligado
X,cromosomas los genes afectados EDA-A1Xql12.2, EDAR 2q12.3 , caracterizado
por trastornos ectodérmicos, hipohidrosis, hipodoncia, ufias distroficas, estriadas,
qguebradizas y convexidad acentuada como caracteristicas faciales distintivas
frente saliente, nariz en silla de montar, mandibula triangular, mentén prominente,
labio superior corto y fino labios inferior grueso y evertido, orejas punteagudas,
pequefias, implantacion baja y desplazadas hacia adelante el pelo tiende a ser
escaso, fino, sin brillo y a la microscopia de luz se aprecia pili torti y numerosos

surcos longitudinales.:

Sx. Netherton: (SN) es una enfermedad infrecuente autosémica recesiva, debido
a mutaciones del gen SPINK5 que codifica a la proteina inhibidora de la
serinproteasa LEKTI, localizado en el cromosoma 532 caracterizada por tres
rasgos mayores: ictiosis, atopia y defectos estructurales del pelo en las que
podemos encontrar pelo escaso fragil, crecimiento lento, a la microscopia 6ptica
se observa pili torti, tricorrexis nodosa o moniletrix, sin embargo se considera

patognomanico la tricorrexis invaginata

Sx. Cardio-facio-cutaneo: Trastorno esporadico, no se han reportado casos
familiares alteraciones en el cromosoma 12¢21.2, algunas mutaciones del gen
PTPN1. Se caracteriza por ictiosis e hiperqueratosis palmo-plantar, queratosis
pilar, en ocasiones los trastornos de la pigmentacién, pelo escaso, fragil pelo
rizado a la microscopia Optica pili torti, frente alta, puente nasal bajo con alas
grandes, nariz respingada, cuello corto, puede acompafiarse de  ptosis,
estrabismo y el nistagmo ,retraso en el crecimiento en > 75%, macrocefalia,

retraso mental con trastornos del lenguaje, crisis convulsivas, estenosis pulmonar

23



(50%), defectos  cardiacos  septales auriculares 'y  ventriculares.

Sindrome de Basex: Trastorno autosémico dominante ligado a X con afeccion del
cromosoma Xq24-g27, caracterizado por atrofodermia folicular, carcinomas
basocelulares en cara, hipotricosis e hipohidrosis localizada, hiperpigmentacion
facial, alteraciones estructurales de pelo a la microscopia se observa pili torti.

Sindrome de Crandall: Trastorno autosomico recesivo ligado a X, es un tipo poco
frecuente de displasia pilosa que se asemeja al sindrome de Bjornstad, que

combina pili torti irregulares, sordera e hipogonadismo con déficits de LH y GH.

Paquioniquia congénita: Afeccion que se debe a mutaciones en los genes de la
queratina KRT6a y KRT16 en el tipo | y de los genes KRT6b y KRT17 en el tipo II.

Paquioniquia congénita de tipo I: hipertrofia de las ufias, hiperqueratosis palmo-
plantar, queratosis  folicular, leucoqueratosis oral y pili torti.
Paquioniquia congeénita tipo Il: hallazgos clinicos de tipo | mas ampollas de las
palmas y plantas de los pies, hiperhidrosis, dientes neonatales, multiples

esteatocitomas vy pili torti.

Sindrome de ufia-rétula: Trastorno hereditario autosomico dominante, asociado
a mutaciones del gen LMX1B codifica un factor de transcripciébn que regula la
sintesis de colageno, afecta el dedo pulgar, no hay ufias y si las hay son
hipoplasicas con distrofia radial, lanula en forma triangular, alteraciones 0Oseas,
ausencia o hipoplasia de las rétulas, la displasia de la cabeza de radio y la
exostosis de las crestas iliacas, 40% pacientes pueden aparecer nefropatia que da
lugar a insuficiencia renal en el 8% de los casos, acompafiados con alteraciones

estructurales de pelo quien a la microscopia éptica se observa pili torti.

Sx. EEC (ectrodactilia-displasia ectodérmica-labio/paladar hendido).
Trastorno autosémico dominante complejo con penetrancia incompleta y expresion

variable, presentan mutaciones del ge p63 supresor tumoral mapeado en la region
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cromosomica 3g27, las manifestaciones clinicas caracteristicas son ectrodactilia,
displasia ectodérmica, labio/paladar hendido, anormalidades en conductos

lagrimales (atresia, hipoplasia del conducto lagrimal) y aparato genitourinario.

En el componente ectodérmico: pelo fino, escaso, claro, textura de alambre a la
microscopia muestra pili torti, cejas y pestafias cortas, delgadas, escasas, en
dientes suelen ser pequefios, con forma anormal o ausentes, pérdida prematura
de dientes, caries dental e hipoplasia del esmalte, en ufias platos ungueales
distréficos, hipoplasicos o completamente ausente, sudoracion anormal,
intolerancia al calor, en piel xerosis e hiperqueratosis, principalmente en
extremidades inferiores, en alteraciones craneofaciales, la nariz ancha, mentén
amplio, con o sin paladar hendido en tres cuartos, atresia coanal, extrodactilia en
el 90%.

Sx. AEC (anquiloblefarondisplasia ectodérmica-fisura palatina) o Sx Hay-
Wells: sindrome con patron de herencia autosémico dominante, mutacion del gen
p63 se caracteriza por labio y paladar hendido, erosiones en piel cabelluda severa
y anormalidades de los apéndices del os epidérmicos incluyen en pelo hipotricosis
(pelo en textura de alambre, corto, escaso, alopecia a la microscopia de luz pili
torti) , hipodoncia, ausencia o ufias distréficas, la caracteristica distintiva es el
anquilobléfaron filiforme, adnatum, fusion parcial de los margenes palpebrales.

Tricotiodistrofia: marcador de una serie de sindromes neuroectodérmicos que
suele mostrar el resultado de herencia autosémica recesiva. El término
tricotiodistrofia deriva del griego tricho: pelo, thio: azufre, dis: alteracidon, constituye
un signo de diferentes sindromes autosémicos recesivos como el sindrome de
pelo fragil de Amish o BIDS (pelo fragil, retraso metal, fertilidad disminuida y talla
baja), sindrome de Tay o IBIDS (hallazgos similares a ictiosis congénita) y el
sindrome de PIBIDS (fotosensibilidad e ictiosis asociados con el sx BIDS. Al
examen microscopico de pelo contorno ondulado, plegamiento a lo largo del eje,
hallazgo caracteristico tricosquisis, fracturas transversales limpias del tallo piloso,

tricorrexis nodosa, a la microscopia con luz polarizada muestra un tallo con
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regiones oscuras y brillantes que se alternan y cambian de lugar cuando los filtros

son movidos dando un aspecto atigrado.

Alteraciones estructurales de pelo,

Displasias pilosas con incremento de la fragilidad.

Tricorrexis nodosa: se define como un nédulo de fractura del tallo piloso,
observandose una rotura abrupta por astillamiento del tallo piloso en un punto
determinado.

Triconodosis: presencia de verdaderos nudos, de distintas formas, en el tallo
piloso, es mas comun en personas de cabello rizado y se ha asociado a

traumatismos, maniobras de rascado o existencia de tics.

Tricotiodistrofia: se observa pelo aplanado (acintado) con bandas oscuras
alternadas con claras a lo largo del tallo piloso (aspecto tipico atigrado). Con

algunas fracturas tipicas (tricoticosquisis).

Pili torti: el aspecto del pelo son aplanados a intervalos irregulares, con rotaciones
de 90-360° en promedio 180° al rededor de su eje, de 3-4 torsiones, por lo regular
con disposicion trenzada, puede producir areas de hipotricosis cuando el defecto

es muy marcado por fractura oblicua (tricoclasis) del mismo.

Tricorrexis: invaginata: formacion baloniforme del tallo piloso incluida en una
deformidad caliciforme proximal del tallo, adoptando el conjunto como un nudo

semejante a los de la cafia de bambu

Moniletrix: caracterizado por la asociacion de 3 signos: hipotricosis, pelos
moniliformes, queratosis folicular y coiloniquia, a la microscopia Optica alternancia
periodica de estrecheces (defecto) y nudosidades (diametro real del cabello)

adoptando un aspecto caracteristico en rosario.
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Pseudomoniletrix: hipotricosis difusa o localizada, familiar, sin hiperqueratosis
folicular que se presentan de forma irregular y esporadica imagenes de

nudosidades redondeadas u ovaladas y no se observan estrecheces.

Pelo burbuja: Pelos cortos, con presencia de burbujas.

Pelo en andgeno débil: falta de adhesién del tallo piloso al foliculo se observa

ddesprendimiento de la vaina interna y arrugamiento de la cuticula proximal.

Tricoptilosis: cabello con puntas abiertas al extremo distal, la insicidbn se produce
en la punta del cabello o en la parte latera, por cuidados capilares agresivos,

conocido como “pelo en escoba”.

Displasias pilosas sin incremento de la fragilidad.

Pili annulati: alternancia regular de bandas claras y oscuras (dilataciones de la

médula llenas de aire).

Pseudo pili annulati: defecto fisico subyacente, sin fragilidad capilar, las bandas se
deben a un efecto optico al incidir la luz en angulo recto sobre los giros del tallo

piloso y los segmentos aplanados del mismo, que actian a manera de espejos

Pelo impeinable: Se aprecian claramente uno o varios canales profundamente

labrados en el tallo piloso de forma triangular o canalicular.

Pelo lanoso: se caracteriza por la presencia de un pelo seco, &spero,
generalmente claro, que afecta a individuos jovenes o nifios de cabello abundante
pero organizado en haces dirigidos en diferentes direcciones que imposibilitan su

peinado son pelos muy delgados y rizados formando pequefios ovillos.
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ANALISIS ESTADISTICO.

Se registraron los datos obtenidos en un programa estadistico (SPSS version 15).
Los resultados se presentaron mediante medidas de tendencia central y dispersion

de acuerdo al tipo de variable.

VIIl.- RESULTADOS

Durante el periodo comprendido de enero a junio de 2011 se incluyeron a 16
pacientes con diagndéstico de genodermatosis con alteraciones de pelo y uias que
fueron evaluados en un solo momento por el grupo de dermatologia y patologia
del Hospital Infantil de México, 5 pacientes correspondieron al sexo femenino y

11 al sexo masculino.(Gréfica 1)

La edad promedio de los pacientes fue desde 5 meses hasta los 17 afios, con una

mediana de 7 afios 6meses .

Los diagndsticos de genodermatosis con alteraciones de pelo y ufia fueron: 6
pacientes con displasia ectodérmica hipohidrética, 5 pacientes con sindrome
cardio-facio-cutaneo, 1 paciente con ictiosis ligado a X, 1 paciente con pelo
lanoso, 1 paciente con sindrome de. Menkes, 1 paciente con sindrome de

Noonan. (Tabla 1 y Gréfica 2)

Todas las genodermatosis presentaron por lo menos algun tipo de displasia pilosa
en los cabellos examinados por la microscopia de luz polarizada y no polarizada,
siendo la méas frecuente pili annulati 27.3%. Las displasias pilosas encontradas
con mas frecuencia en cada genodermatosis fueron: en displasia ectodérmica
hipohidrética: pseudomoniletrix y tricoptilosis en un 33.3% por paciente, sindrome
cardio-facio-cutaneo: pili annulati y tricoptilosis en un 40%por paciente, en el resto
de genodermatosis encontradas en un solo paciente en cada una predomind: pelo
lanoso (pili annulati y tricosquisis), Sx. Menkes (pili torti, tricorrexis nodosa,

tricosquisis), ictiosis ligada a X e hiperamonemia familiar (pili annulati).(Tabla 2-9)
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IX.- DISCUSION

Todos los nifios que tienen genodermatosis con alteraciones de pelo y ufias
presentaron por lo menos algun tipo de displasia pilosa. En algunos casos el
encontrar displasias pilosas es un hallazgo clave para confirmar un diagndstico
gue se sospecha clinicamente, este estudio se debe extender en pacientes con
alteraciones inmunoldgicas, metabdlicas y neurolégicas ya que en los escasos
reportes que existen en la literatura se reportan alteraciones estructurales en el

45% de los pacientes. (6),

En este estudio se considerd dentro de la técnica estandarizada para la realizacion
de este procedimiento el tomar muestra de cabello arrancado y cortado, ya que se
consider6 que alguna de las alteraciones estructurales del cabello pueden verse

afectadas o se pierden al momento de realizar traccion para obtener la muestra.

X. CONCLUSION

Nuestros resultados demuestran que el estudio del cabello con microscopia de luz

como un procedimiento de rutina proporciona informacion valiosa en una variedad
de enfermedades pediatricas y pueden dirigirnos a trastornos genéticos
especificos. Es un estudio no invasivo, barato y que debe ser realizado cada dia
con mas frecuencia dentro de la consulta cotidiana de los pacientes
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XI. ANEXOS.

Grafica 1. Distribucién por género de pacientes con genodermatosis con

alteraciones de pelo y ufias en el HIMFG, en el periodo de enero a junio de

2011.

Distribucion de los pacientes de
acuerdo al sexo

B Femenino

B Masculino

Tabla 1. Numero de pacientes con genodermatosis con alteraciones de pelo

y ufias.

Displasia ectodérmica hipohidrdtica

Hiperaminemia familiar

Ictiosis ligado a X

Pelo lanoso

Sx. Menkes

Sx. Noonan

Sx. Velocardiofaciocutaneo
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Gréfica 2. Distribuciéon de pacientes con genodermatosis con alteraciones de

pelo y ufias en el HIMFG, en el periodo de enero a junio de 2011.

Distribucion de los pacientes de acuerdo a la
genodermatosis

SX. Displasia

ectodérmica
hipohidroética
38%

Velocardiofaciocuta
neo
31%

Sx. Noonan

6% . . .
Hiperaminemia
familiar 6%

Sx. Menkes

6% Pelo lanoso Ictiosis ligado a X
6% 6%
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Tabla 2. Distribuciéon de pacientes de acuerdo al tipo de displasias pilosas

encontradas mediante microscopia de luz polarizada y luz no polarizada.

Luz no Luz no Luz polarizada Luz polarizada
polarizada polarizada arrancados cortados
arrancados cortados
Anageno débll 4.5 4.5 4.5 4.5
Pili annulati 22.7 27.3 227 27.3
PIll biturcatl 0 45 0 4.5
Pili torti 9.1 4.5 9.1 4.5
Pseudo- 4.5 13.6 9.1 13.6
meonlletrix
Tricoptilosis 13.6 13.6 13.6 13.6
Tricorrexls 4.5 9.1 4.5 9.1
hodosa.
Tricosquisis 9.1 0 9.1 0

Tabla 3. Distribucion de displasias pilosas con displasia ectodérmica
hipohidrética en el HIMFG, en el periodo de enero a junio de 2011.

Luz no Luz no Luz Luz Porcentaje

polarizada polarizada polarizada polarizada

arrancados cortados arrancados cortados
Anageno débil 1 1 1 1 16.6
Pili annulati 1 0 1 0 16.6
Plll bifurcatl 0 0 0 0 0
Pili torti 1 0 1 1 16.6
Pseudo- 2 2 2 2 33.3
moniletrix
Tricoptilosis 2 1 2 1 33.3
Tricorrexis 1 0 1 0 16.6
nodosa.
Tricosquisis 1 0 1 0 16.6




Tabla 4. Distribucion de displasias pilosas en pacientes con sindrome de

pelo lanoso en el HIMFG, en el periodo de enero a junio de 2011.

Displasias pilosas en pacientes con
sindrome de pelo lanoso
de acuerdo al método utilizado

Pelo lanoso Luzno Luz no Luz Luz Porcentaje
polarizada polarizada polarizada polarizada
arrancados cortados arrancados cortados
Anageno débil 1] 0 0 a 0
Pili annulati 1 0 1 1 100
Pili bifurcati 0 Q 0 a 4]
Pili torti 0 0 0 0 0
Pseudo- a a 0 a 0
moniletrix
Tricoptilosis 0 0 0 0 0
Tricorrexis o g 0 a 0]
nodosa.
Tricosquisis 0 1 0 1 100
Tricorrexis a g 0] a 0
nodosa.

Tabla 5.Distribucién de displasias pilosas en paciente con sindrome de

Menkes en el HIMFG, en el periodo de enero a junio de 2011.

Displasias pilosas en pacientes
con Sx. Menkes

de acuerdo al método utilizado

Luz no Luz no Luz Luz Porcentaje

polarizada polarizada polarizada polarizada

arrancados cortados arrancados cortados
Anageno 0 0] 0 0 0
débll
Pili annulati 0 0} 0 0 0
Pl bifurcatl 0 0 0 0 Q
Pili torti 1 0 1 0 100
Pseudo- 0 0 0 o] 0
monlletrix
Tricoptilosis Q 0 0 0
Tricorrexis 0 1 0 1 100
nodosa.
Tricosquisis 0 0] 0 1 100
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Tabla 6. Distribucién de displasias pilosas en

HIMFG, en el periodo de enero ajunio de 2011.

sindrome de Noonan

Luz no Luz no Luz Luz Porcentaje
polarizada polarizada polarizada polarizada
arrancados cortados arrancados cortados
a o a a vl

Anageno débil
Pili annulati 1 1 1 1 100
Pili bifurcati Q 0 0 )] 0
Pili torti 0 o} 1] a o}
Pseudo- Q 0 a a Q
moniletrix
Tricoptilosis 0 ] 0 ] 0
Tricorrexis a o U 1 100
nodosa.
Tricosquisis 0 0 0 1 100

Tabla 7. Distribucion de displasias pilosas en pacientes

en el

con sindrome

cardio-facio-cutaneo en el HIMFG, en el periodo de enero a junio de 2011.

Luzno Luz no Luz Luz Porcentaje
polarizada polarizada polarlzada polarizada
arancados cortados arrancados  cortados
0 0 0 0 a

Anageno débll
Pili annulati 1 2 1 1 40
Pili bifurcati 0 1 0 0 20
Pili torti 0 a 0 0 o}
Pseudo-moniletrix 0 1 0 0 20
Tricoptilosis 1 2 0 1 40
Tricorrexis 0 1 0 1 20
hodosa.
Tricosquisis 0 g 0 1 20
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Tabla 8. Displasia pilosa en paciente con ictiosis ligada a x en el HIMFG, en

el periodo de enero a junio de 2011.

Luz no Luz no Luz Luz Porcentaje
polarizada polarizada polarizada polarizada
arrancados cortados arrancados cortados
Pili annulati 1 1 1 1 100

Tabla 9. Displasia pilosa en paciente con hiperamonemia familiar en el

HIMFG, en el periodo de enero ajunio de 2011

Luzno Luz no Luz Luz Porcentaje
polarizada  polarizada  pelarizada  polarizada
arrancados  cortados  arrancados  cortados
PIll annulatl 1 1 1 1 160
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MICROFOTOGRAFIA DE LAS DISPLASIAS PILOSAS

ANAGENO DEBIL

ANAGENO DEBIL
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PILI ANNULATI

PESEUDO PILI ANNULATI
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PSEUDOMONILETRIX

TRICOPTILOSIS
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PILI TORTI

TRICOSQUISIS
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CARACTERISTICAS MACROSCOPICAS DEL CABELLO EN LAS
DISTINTAS GENODERMATOSIS

DISPLASIA ECTODERMICA
HIPOHIDROTICA

SINDROME
CARDIO-FACIO-CUTANEO

SINDROME
PELO LANOSO
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SINDROME DE MENKES

SINDROME DE
NOONAN
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Fecha:
Nombre
Edad: Registro: Tel:
Residencia:
Género: Femenino Masculino

Tipo de Genodermatosis:

Tipo de alteracidn sistémica:

Descripcion de dermatosis en piel cabelluda.

ALTERACIONES ESTRUCTURALES DEL PELO A LA MICROSCOPIA OPTICA.

Pelos cortados:

Microscopia de luz:

Microscopia de luz no polarizada:

Pelos arrancados:

Microscopia de luz :

Microscopia de luz no polarizada:
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