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Resumen

La hipertricosis cubital, o sindrome del codo piloso, es una
afeccion rara, con una repercusion fundamentalmente estéti-
ca, aunque en la mitad de los casos descritos se ha asociado a
otras malformaciones. Se describe el caso de un paciente de 6
afios de edad, con un aumento de vello en las superficies ex-
tensoras de las extremidades superiores, diagnosticado de hi-
pertricosis cubital. Asimismo, se comentan diferentes aspec-
tos de esta entidad tan poco conocida.
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Abstract

Title: Hypertrichosis cubiti (hairy elbow syndrome)

Hypertrichosis cubiti, or hairy elbow syndrome, is a rare di-
sease with fundamentally esthetic repercussion although in
half of the described cases other malformations have been as-
sociated. We describe the case of a six years old patient with
an increase of localized hair in superficial extensors of upper
extremities, diagnosed of hypertrichosis cubiti. Different as-
pects of this little-known syndrome are commented.
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Introduccion

El término «hipertricosis» hace referencia al aumento en la den-
sidad, la longitud y el espesor del vello. La hipertricosis puede
ser generalizada o localizada, y ambas pueden ser congénitas o
adquiridas®?. La hipertricosis generalizada se asocia al empleo
de algunos farmacos (especialmente minoxidil, diazéxido, feni-
tofna y ciclosporina) y puede deberse a una hiperactividad de la
corteza suprarrenal o a tumores productores de esteroides o an-
drégenos; también puede ser un rasgo de la hipertricosis univer-
sal congénita de transmision autosémica dominante, o la conse-
cuencia de una metabolopatia subyacente, como las porfirias o
las mucopolisacaridosis®®. La hipertricosis localizada asienta
frecuentemente sobre un nevo o una espina bifida*®.

La hipertricosis cubital (HC) es una forma infrecuente, localizada
y congénita de hipertricosis, descrita inicialmente por Beighton en
1970*. Se caracteriza por la presencia de vello més largo, oscuro y
grueso de lo normal®*78, en distribucion bilateral y simétrica en la
superficie extensora del tercio distal de los brazos y la zona proximal
de los antebrazos, que asienta en una piel de morfologia y textura
normal’24311 sin anomalias en otras estructuras ectodérmicas'®.

Caso clinico

Se describe el caso de un paciente varén de 6 afios de edad,
remitido a nuestro servicio por un notable aumento de vello en
los antebrazos durante el Gltimo afio.
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El paciente estaba en tratamiento continuo con desloratadi-
na a causa de una rinitis alérgica y no presentaba otros ante-
cedentes médicos de interés. El desarrollo psicomotor y del
lenguaje eran normales.

No presentaba antecedentes familiares de hipertricosis lo-
calizada ni otros antecedentes relevantes.

La exploracién mostraba un peso con una desviacién estandar
(DE) de 0,53 y una talla con una DE de 0,03. Destacaba la presen-
cia de hipertricosis de pelo fino tipo lanuginoso, moreno y con
una longitud de hasta 5-6 cm, localizada en la superficie exten-
sora del tercio distal de los brazos y proximal de los antebrazos,
bilateral, asentando sobre una piel de caracteristicas normales
(figura 1); la cantidad, la longitud y las caracteristicas del vello
del resto del cuerpo eran normales. Los anejos cuténeos y las

Figura 1. Superficie extensora del tercio distal del brazo
y proximal del antebrazo del paciente
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Hipertricosis cubital con malformaciones asociadas

Referencia  Sexo Edad Talla baja Dismorfia facial Retraso Otras malformaciones Familiares
de inicio psicomotor afectados
Edwards etal." F Al nacimiento  No Si (asimetria facial, ptosis, Retraso Hipertricosis
anomalia del paladar) del lenguaje parcheada
Beighton* F Precoz tras St No Unas de las manos cortas; Hermano
el nacimiento  (;familiar?) sindrome de Weill-Marchesani
Beighton* M Precoz tras St Vello en la region de la Hermana
el nacimiento  (;familiar?) columna los primeros afios;
sindrome de Weill-Marchesani
MacDermot M Precoz tras Si
etal® el nacimiento
MacDermot M Precoz tras Si Si (hipertelorismo, ojos
etal® el nacimiento  (;familiar?) antimongoloides,
nariz corta)
MacDermot ~ F Precoz tras St Si (cara redonda, Acortamiento rizomélico de las  Madre
etal® el nacimiento hipertelorismo, extremidades, metacarpianos
epicantus, raiz nasal baja) cortos, clinodactilia, displasia
acetabular, cuerpo vertebral oval
MacDermot ~ F Precoz tras Si Si (cara redonda, mandibula Acortamiento rizomélico de Hija
etal® el nacimiento prominente) las extremidades, escoliosis,
distancia interpedicular
estrecha en la region lumbar
Flannery etal.” F 4 afos Si Si (asimetria facial, Retraso del Hipotonia, hiporreflexia
y 10 meses ptosis, epicantus) lenguaje
Kog et al.”® F Si Si (facies triangular Retraso mental Codos hiperextensibles
(;constitucional?) asimétrica, ptosis,
hipertelorismo, orejas
grandes, labio superior fino,
incisivos prominentes)
Rosina etal.'”” F 2 afos St No No
Plantinetal.”™ F 5 afios Si Retraso del crecimiento
intrauterino
Polizzietal.® F Al nacimiento  Percentil 25 Si (braquicefalia, nariz Pectus excavatum
estrecha, orejas grandes,
labios finos, borde
de dientes irregular)
Polizzietal.® F 5 afios Si Si (facies oval, Retraso mental  Hipotonia, clinodactilia
dolicocefalia, epicantus, leve-moderado
raiz nasal deprimida,
orejas bajas, filtrum corto,
boca pequefia, paladar
arqueado, retrognatia)
Visseretal'” F 3 afios Si Si (ligeramente) Retraso Hipotonia, braquidactilia,
y 9 meses del desarrollo  clinodactilia
mental y motor
Visseretal.” F 2,5 afios Si Si (ligeramente dismoérfica, Retraso
raiz nasal ancha) psicomator
y retraso del
lenguaje
Miller y M 3 afios No Trastorno
Yeager'® con déficit
de atencion

F: femenino; M: masculino.
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encias también eran normales. Presentaba un ligero epicantusy
un filtrum amplio, sin otros rasgos de dismorfia facial.

Discusion

La HC es un sindrome raro'®'?, aunque muy probablemente
esté infradiagnosticado®'3'®. Las HC aisladas, sin otras malfor-
maciones, se diagnostican mayoritariamente de forma casual
cuando los pacientes consultan por otros motivos' '8 o por la
repercusion estética que causan®. En nifios varones de pelo
oscuro el hallazgo puede resultar menos llamativo y raramente
se reconoce’. Algin autor ha sugerido que la edad avanzada
de los padres puede relacionarse con la HC en los hijos'?.

Aungque la mayoria de los casos publicados en la bibliografia son
esporadicos', como el aqui presentado, se han descrito casos
familiares con un tipo de herencia no bien definida: se han sugeri-
do las formas de transmisién autosémica recesiva, autosémica
dominante y dominante con penetrancia y expresividad varia-
ble2453-11.1317 Algunos autores apuntan a un mosaicismo de algu-
nos de los genes de la hipertricosis para explicar este sindrome,
basandose en la aparicion de vello en zonas muy localizadas®'.

Aproximadamente la mitad de las HC registradas en la biblio-
grafia médica cursan con talla baja®'®'8"7 y en esos casos pue-
den hallarse otras alteraciones, como dismorfia facial (la mas
frecuente)?, anomalias de las extremidades, retraso en el desa-
rrollo del lenguaje, déficit de atencién o retraso mental, entre
otras' 2310121617 No obstante, la talla baja de muchos casos
descritos podria explicarse por otros motivos diferentes®!"13,
Hay que considerar un posible sesgo de seleccion en la asocia-
cion entre la HC y la talla baja, pues los casos con malformacio-
nes asociadas podrian ser mas susceptibles tanto de diagnéstico
como de publicacién. En la tabla 1 se muestran las caracteristi-
cas de los casos publicados con anomalfas asociadas.

En las HC sin malformaciones asociadas los estudios comple-
mentarios no aportan datos relevantes, por lo que se rechazan
las exploraciones exhaustivas?®'6. Los casos en que se realiza-
ron estudios complementarios mostraron normalidad en el cario-
tipo, el examen hematolégico, el perfil hepético, el estudio de la
funcidn tiroidea y los test endocrinoldgicos'2%71218, Solamente
se ha realizado el examen histoldgico de un caso de HC, en el
que se hallé un 90% de foliculos en fase de anageno, un 9% en
telégeno y un 1% en catageno, sin anormalidad en su estructu-
ra®. El alto porcentaje de foliculos en andgeno podria explicar la
longitud aumentada del vello®'817 Algunos autores sugieren que
la HC puede representar una condicion nevoide de los foliculos
del pelo®, aunque podria ser simplemente el extremo del espec-
tro de vellosidad en el miembro superior''®. El caso aqui descri-
to presentaba una HC aislada, una talla normal y algin rasgo
facial dismdrfico menor, probablemente no relacionado con la
hipertricosis, por lo que no se realizaron mas estudios.

La evolucién habitual de la HC es su desaparicion en la puber-
tad®'®. Suele iniciarse en forma de lanugo al poco del nacimien-
to o durante la infancia precoz; aumenta, se hace mas vasto y a
veces mas pigmentado y rizado durante la infancia, llega al maxi-

mo a los 5 afios y remite posteriormente en la adolescen-
Cia2453101617 A pesar de esta evolucion natural, se han descrito
casos en que la afeccion permanece durante la edad adulta’®.

La HC representa béasicamente un problema estético?371419,
No hay ningin tratamiento especifico para ello; Ginicamente se
debe tranquilizar a la familia y sugerir que se arregle el exceso
de vello del paciente (p. ej., despigmentandolo) para mantener
una apariencia normal a la espera de la remisién del proce-
0235810121478 13| como se recomendd en el caso expuesto.

El principal interés para conocer esta entidad radica en la in-
utilidad de llevar a cabo exploraciones complementarias, en
ocasiones agresivas, en los casos aislados como el presentado,
y en la necesidad de tranquilizar a la familia y al paciente expli-
cando la benignidad y la evolucién habitual del proceso hacia la
desaparicion. Se debe recomendar un tratamiento cosmético no
agresivo, en espera de la resolucion espontanea del caso. I
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