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Resumen

El sindrome del pelo impeinable es una anomalia infrecuente
del tallo piloso, que determina la presencia de un pelo desor-
ganizado y dificil de peinar. Esta entidad se caracteriza por la
presencia de un surco longitudinal a lo largo del tallo pilosoy
una forma triangular en la seccidn transversal.
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Abstract

Title: Uncombable hair syndrome

Uncombable hair syndrome is a rare anomaly of the hair shaft
that results in a disorganized, unruly hair pattern that it is impos-
sible to comb flat. This condition has a characteristic longitudinal
groove along the hair shaft and a triangular cross-section.
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Caso clinico

Presentamos el caso clinico de una nifia de 5 afios de edad, sin
antecedentes personales de interés, que es remitida a la con-
sulta de dermatologia pediatrica porque sus padres aprecian la
presencia de un pelo seco, ondulado, como «electrizado» desde
el primer afio de vida, junto con una enorme dificultad para el
peinado, siendo imposible conseguir que quede liso por com-
pleto. No tiene otros antecedentes personales de interés, ni
antecedentes familiares con un cabello similar.

En la exploracidn fisica se aprecia un cabello rubio plateado,
seco, sin brillo, de aspecto desordenado y como «en alambre»,
con un cuero cabelludo de aspecto normal, sin inflamacién ni
descamacion en la superficie (figuras 1y 2). La traccion del
cuero cabelludo es negativa, y no se aprecian alteraciones del
pelo en ninguna otra parte de la superficie cutanea. Las ufas y
los dientes son normales.

Mediante el microscopio electrénico se confirmé la presen-
cia de un pelo con una morfologia triangular en la seccién
transversal, con un caracterfstico surco longitudinal en la su-
perficie, estableciéndose el diagnéstico de sindrome del pelo
impeinable (figura 3).

Se inform¢ a la familia de la naturaleza de esta entidad.
Dada la evolucién favorable en la mayoria de los casos, no se
instauré ningun tratamiento.

Discusion
El pili canaliculi et trianguli, también conocido como sindrome
del pelo impeinable, se define por la presencia de una altera-

cion del tallo piloso asociada a la existencia de un pelo rebel-
de, muy dificil de peinar.

Puede heredarse de forma autosémica dominante o ser un
trastorno esporadico. Afecta por igual a ambos sexos. Se cree
que la causa puede ser una alteracion de la vaina radicular
interna, que se queratiniza antes que el tallo del pelo, y deter-
mina su forma triangular y la formacion del canal longitudinal
en la superficie.

Clinicamente, los pacientes presentan un pelo rubio platea-
do de crecimiento muy lento, que nunca queda liso al peinarlo.
No es un pelo fragil, por lo que la cantidad total suele ser nor-
mal. El cabello semeja la lana de las ovejas, muy desordenado,
seco, rizado y sin brillo. Se maneja con mucha complicacion, y
los padres refieren una enorme dificultad para peinarlo. La
afectacion se limita al pelo del cuero cabelludo.

Puede presentarse en cualquier momento entre el nacimien-
toy los 12 afos de edad, aunque es mas frecuente entre los 3
meses y los 3 afios de edad. Los pelos afectados no suelen
mostrar alteraciones quimicas, aunque algunos autores han
encontrado niveles altos de proteinas de azufre en la exocuti-
cula o de proteinas fibrosas.

El diagnéstico diferencial es extenso e incluye otras anoma-
lias pilosas, como el pili torti, el moniletrix, la progeria, el pelo
lanoso o el sindrome del anagén suelto, entre otros. Los hallaz-
gos con el microscopio electrénico, asi como la clinica tan ca-
racteristica, permiten diagnosticar este sindrome.

Normalmente, el sindrome del pelo impeinable se presenta
como un hallazgo aislado. Sin embargo, se ha publicado en
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Figura 1. Vista lateral de la nifa

asociacion con otros sindromes, como displasia ectodérmica,
displasia retiniana, distrofia pigmentaria, cataratas juveniles,
anomalias digitales, anomalfas dentarias y displasia 6sea. Es-
tas patologias deben excluirse en estos nifios. También hay
publicaciones aisladas que lo asocian a la alopecia areata, el
eccema atopico y la ictiosis vulgar.

En los pocos casos en que se ha realizado una biopsia del
cuero cabelludo, se han observado angulaciones suprabulbares
con muescas en las vainas del tallo piloso, que sugieren que
ahi se originan los canales longitudinales.

Mediante la observacién con el microscopio dptico, el pelo
tiene un aspecto normal, y puede apreciarse un surco longitu-
dinal o un aplanamiento del pelo.

El microscopio electrénico de barrido confirma la presencia
de uno o varios surcos longitudinales, caracteristicos de esta
entidad, y es el método de eleccion para diagnosticarla. En el
corte transversal se aprecia la forma triangular o «en corazén».
Esta morfologia tan caracteristica es lo que define al sindrome
como pelo triangular y canalicular.

En condiciones normales, los tallos pilosos son cilindricos
y tienen una superficie lisa; en la seccion transversal pueden
apreciarse formas ovaladas, redondeadas o aplanadas. En el
sindrome del pelo impeinable la clinica aparece cuando se
encuentra, al menos, un 50% de los cabellos malformados.
Aunque la anomalia méas caracteristica es la que hemos des-
crito, también pueden apreciarse otras alteraciones, como
pelos planos, irregulares o arrifionados. Este surco longitudi-
nal no es especifico de esta entidad, ya que también se pue-
de encontrar en el pelo normal y en varios tipos de displasia
ectodérmica.

No existe un tratamiento satisfactorio para estos pacien-
tes, y normalmente mejoran de manera espontanea en la
adolescencia. Debe aconsejarse evitar el excesivo cepillado
de la zona, y usar cepillos suaves y acondicionadores. Algu-

Figura 3. Con el microscopio electrénico de barrido, se aprecia
el pelo con un surco longitudinal caracteristico

nos autores han descrito la utilidad de los suplementos de

biotina. M
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