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Pseudomoniletrhix. Defecto estructural del
tallo piloso, fragilidad capilar aumentada
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Resumen

Presentamos un caso clinico de pseudomoniletrhix, defec-
to estructural del tallo piloso con aumento de la fragilidad
capilar; en una paciente de sexo femenino de 22 afios de
edad. Realizamos una revision de la patologia consideran-
do, en especial, el diagnéstico diferencial con el moniletrix.

Palabras claves. Pseudomoniletrix, pseudomoniletrhix.

Summary

We report a case of pseudomonilethrix, structural defect of
the hair shaft with increased capillary fragility, in a female
patient 22 years of age. We review the pathology especia-
lly considering the differential diagnosis with monilethrix.

Key words. Pseudomoniletrix, pseudomonilethrix.

Introducciéon

El pseudomoniletrhix se presenta con cabellos
fragiles en los cuales se observa una variacion irre-
gular del espesor del tallo piloso, con dreas anorma-
les de mayor diametro, siendo las intercaladas de
menor didmetro que las normales.

Originalmente fue descripto como autosémico
dominante; pero se observan formas adquiridas e
iatrogénicas, en especial en cabellos fragiles en los
cuales se practican peinados agresivos y tironea-
mientos excesivos.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 22 afios de edad,
descendiente de italianos del sur.

Antecedentes familiares: No cosanguinidad.
Ambos padres sin alteraciones capilares.

Correspondencia. Dra Inés A Bores
E-mail: inesbores@hotmail.com

Antecedentes personales: Sin particularidades.
No presenta antecedentes de alteraciones en la nu-
tricion; no recibié retinoides; ausencia de alteracion
neuroldgica, oftalmolégica, auditiva, digestiva.

Antecedentes de enfermedad actual: Comienza a
los 15 afios de edad con fragilidad del cabello que se
quiebra ante el traumatismo del cepillado o peinado
enérgico y se presenta seco, dificil de peinar.

No realizé alisados, ni permanentes, ni decolora-
ciones o tinturas del cabello hasta la fecha.

Enfermedad actual: Alopecia difusa, con cabellos
secos, quebradizos en la zona occipital y biparietal;
coexisten con cabellos de aspecto normal.

A la inspeccién el cabello luce seco, fino, dificil de
peinar. Se quiebra ante el peinado o cepillado.

Examen dermatoldgico: Se evidencian cabellos
pardos con ndédulos de mayor grosor que el tallo pi-
loso con disposicion irregular. Ausencia de querato-
sis pilar. Vello corporal, cejas, pestafias, pelo axilar y
pubico sin alteraciones. Ufias y dientes no expresan
anormalidades.

Estudios de laboratorio: Analitico de sangre, in-
munoglobulinas, perfil tiroideo, analitico de orina,
no expresan anomalias.
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Se realiza microscopia éptica con visién directa
por transiluminacién. Luego de haber pasado por
xilol a los tallos pilosos se los corta en segmentos
de hasta 2 cm de longitud. Se los monta sobre un
porta-objetos y se le agrega balsamo del Canada —o
sintético- y se los cubre con un cubre-objetos. Se lo
presiona hasta retirar todas las burbujas de aire y
el exceso del balsamo. Se hacen 2 6 3 pasajes por
Koplin con xilol. Se lo seca con papel de filtro y luego
se lo observa al microscopio 6ptico Nikon Eclipse 50 i
(R), aumento de 20 x; 100 x; 200 X, y si correspondie-
ra, de 400 x y hasta 1000 x.

El tallo piloso pardusco sin alteraciones macroscdépicas
evidentes.

Tallo piloso normal, presenta los contornos, las estructuras de la medu-
lar continua y la distribucion pigmentaria normales.
Corresponde a microscopia optica, con vision directa por transiluminacion.

El tallo piloso negro y grueso se observa con alteraciones
en el diametro y en el perimetro externo.

Foto 52565 - 20 X 424.554. Objetivo de campo: Tallo piloso negro y
grueso con alteraciones en el diametro y en el perimetro externo.

El eje del tallo piloso tiene incurvaciones en el eje longitu-
dinal. Presenta engrosamiento y depresiones alternantes.
Asimismo, otros tallos pilosos no presentan medular visi-
ble y tienen diferentes diametros.

Foto 52565 - 20 Xa 433520. El eje del tallo piloso tiene incurvaciones
en el eje longitudinal. Presenta engrosamiento y depresiones alternadas.

2l

Foto 52565 - 100X 518.308. Tallo piloso donde no presenta
medular visible y tiene diferentes diametros.

£

Se diagnostica pseudomonilethrix.

Se indica a la paciente abstenerse de efectuar
procedimientos capilares como decoloracién, alisa-
do, planchado, permanente, coloracién. Se indican
shampoo con coldgeno y restaurador capilar para
revitalizar el cabello y desenredarlo.

Desarrollo

El pseudomonilethrix es un defecto estructural
del tallo piloso asociado al aumento de su fragili-
dad, con cabellos arrosariados, “moniliformes” pues
presentan engrosamientos de periodicidad irregular,
separados por zonas internodales que conservan el
grosor del pelo.

Fue descripto por Barry Bentley - Phillips y Mar-
garet Bayles en 1973.!

Puede afectar el cabello con alopecia generali-
zada o localizarse mas frecuentemente en vértex y
region occipital.

Se distinguen tres tipos:

I. Familiar, genéticamente determinado, autosémi-
co dominante, con alta penetrancia y variable
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expresividad. Se ha descripto con mas frecuencia
en poblacién europea (alemanes, holandeses, in-
gleses) e hindues. Afecta ambos sexos por igual.'

II.Adquirido, en desérdenes displdsicos con fragili-
dad del cabello en los cuales el perfil hereditario
depende del desorden displdsico (monilethrix,
trichorrexis nodosa, pili canaliculi, pili torti, pili
bifurcati, displasia ectodérmica anhidrética, sin-
drome de los cabellos impeinables) y en acroder-
matitis enteropatica.*

III.Iatrogénico, que se evidencia en el proceso de
preparar el cabello para ser examinado micros-
cOpicamente. Se observa si un pelo normal o con
displasia se aplasta, cruzandolo con otro entre
porta y cubre objetos con moderada presién. Es
transitorio pues generalmente desaparece en
pocos minutos. También se observa en cabellos
arrancados con pinza.>”’

El pseudomoniletrhix se expresa en la infancia,
entre los 8 a 14 anos de edad, con progresivo adelga-
zamiento del cabello que se torna dificil de manejar,
quebradizo, seco, con alopecia difusa o localizada
generalmente en vértex y zona occipital.

No presenta queratosis folicular.

La inspeccién con microscopio éptico revela né-
dulos ovales con una longitud de 0,75 a 1 mm, que
se disponen a lo largo del tallo piloso, con intervalos
irregulares.

Es de gran utilidad utilizar el microscopio electré-
nico de barrido, que hace incidir un fino haz de elec-
trones en la muestra. Su gran profundidad de foco
proporciona imagenes tridimensionales y permite
estudiar la configuracion externa del tallo piloso y
la superficie cuticular, asi como superficies y planos
de fracturas longitudinales y transversales.

El scanning con microscopio electrénico de ba-
rrido (magnificaciéon de 150-3.000) evidencia que
en realidad los nédulos son ilusiones épticas de
indentaciones, es decir, depresiones cuyos bordes
protruyen del didmetro normal del tallo piloso. La
cuticular de la totalidad del tallo piloso (aun en los
engrosamientos) es normal.

Puede asociarse a distintos tipos de pelos.

1.Cabellos con giros (torsiones) longitudinales con
una rotacién entre 25 y 200 grados, sin aplas-
tamiento del tallo, y distribucién irregular.Esto
los diferencia del pili torti en el cual hay regular
torsién de 180 grados sobre el eje longitudinal,
con aplastamiento del tallo; es de transmisién
autosémica dominante (con escasa frecuencia se
han sefialado casos autosémicos recesivos y es-
poradicos).®

2.Pelos rotos con extremos en cepillo en un tallo pi-
loso sin alteracion, configurando una forma in-
usual de trichorrexis nodosa, pues clasicamente
en esta ultima, la rotura con extremos en cepillo
ocurre en puntos de cuticula fisurada y dafio cor-
tical y es causada por trauma externo. La rotura
se inicia con fisuras cuticulares longitudinales a

distintos niveles del tallo, que progresan en pro-
fundidad levantando las capas cuticulares y el
cortex formando un nédulo de fractura con fisu-
raciéon que al romperse el tallo evidencia extre-
mos libres en cepillo. La trichorrexis nodosa pude
ser congénita (hereditaria o no hereditaria) gene-
ralizada o localizada, secundaria a distrofias o a
traumas fisicos o quimicos.

3.Se ha publicado asociacién con acrodermatitis
enteropatica, enfermedad en la que existe un
defecto en la absorcion intestinal del zinc a ni-
vel del duodeno, dependiente de la inapropiada
actividad o secrecién insuficiente del “zinc binding
factor”, proteina secretada por el pdncreas, que
transporta el zinc a través de la mucosa intesti-
nal y que se expresa en el destete pues la leche
de vaca es mas rica en calcio que la leche ma-
terna, y el calcio dificulta la absorcién del zinc.
Repercute finalmente en la biosintesis de dcidos
grasos no saturados y en el catabolismo del trip-
tofano. Se caracteriza por dermatitis pustulosa
periorificial, en zonas prominentes de la cabe-
za, tronco y extremidades; fotofobia, blefaritis,
alteraciones del cardcter, diarrea, alopecia. Es
autosémica recesiva.”°

El pseudomoniletrhix puede acompafiarse por
las dos alteraciones descriptas o por una de ellas.

Diagnéstico diferencial

Debe establecerse en especial con el monilethrix
(aplasia moniliforme intermitente) descripto en
1879 por Walter Smith. De transmision autosémica
dominante, con alta penetrancia y variable expresi-
vidad. Se determinaron grupos de genes de la quera-
tina tipo II en el cromosoma 12 q 13 sugiriendo un
defecto en las queratinas duras del pelo.!* Comienza
a manifestarse entre el 1°y el 4° mes de la vida con
alopecia difusa o localizada en general de la zona
occipital.t?

Los cabellos se presentan como “rosarios” con
nédulos elipticos (0,7 a 1 mm de longitud). Por fragi-
lidad aumentada se rompen a poco de su emergen-
cia. Hay queratosis folicular.®*

La microscopia 6ptica revela que los nédulos tie-
nen el mismo diametro que el tallo y que se dispo-
nen con periodicidad regular.

La zona internodal posee menor didmetro que el
tallo piloso y es en realidad donde reside la anorma-
lidad, pues carece de médula y en su cuticula la mi-
croscopia electrénica de barrido revela estriaciones
longitudinales paralelamente dispuestas y escamas
longitudinales.?*

En los espacios internodales se forman fracturas
transversales del tallo, que al comprometer la totali-
dad del didmetro del cabello presentara fractura con
extremos irregulares (en forma de tricoclasia) o en
forma de extremos netos (tipo tricosquisis).
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La biopsia muestra pelos afectados rechazados
del foliculo.

La inhibicién alternante en la cinética de la ma-
triz de los foliculos individuales causa el estrecha-
miento periédico del tallo del cabello. Cejas, pesta-
fias, pelo pubiano, axilar y corporal pueden estar
afectados incluso con cabellos normales.

Se describe asociado a ologofrenia, retardo men-
tal, epilepsia, esquizofrenia, coiloniquia, defectos
dentales, cataratas juveniles, sindrome de Menkes,
ataxia espinocerebelar, sindrome de displasia 6cu-
lo-dento-digital. Se han reportado remisiones en la
pubertad y mejorias en el embarazo y con anticon-
ceptivos orales.’®

Keipert inform6 en el monilethrix, repoblaciéon
de pelos con aspecto normal administrando 125 mg
de griseofulvina aunque el efecto fue temporal.¢

Tratamiento

Se obtiene mejoria al disminuir los procedimien-
tos capilares que producen traumas fisicos o quimi-
cos como alisado, permanente, planchado, decolo-
racion, coloracién, peinados tirantes.

Ruiz Villaverde y colaboradores publicaron
un caso de un nifio de 2 anos al que trataron con
minoxidil al 2% en locién (1 ml/dia). El paciente
presenté pili bifurcati asociado a pseudomoniletrix
tipo II (adquirido, con desérdenes displdsicos con
fragilidad capilar).
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