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La alopecia triangular congénita
(ATC), también denominada alopecia
triangular temporal o nevus de Brauer,
es una alopecia circunscrita no cicatri-
cial, permanente y asintomdtica, descri-
ta por primera vez por Sabouraud en
1905. Suele localizarse en el 4rea fron-
totemporal de manera unilateral. El
estudio histopatolégico de la zona afec-
tada muestra una disminucién del ta-
mafio de los foliculos pilosos, pero con

al A
Figura 1. Placa alopécica de morfologia
oval localizada en la regién temporal
derecha.
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una densidad normal, sin otras altera-
ciones significativas'. Habitualmente el
diagnéstico es clinico. Deben descartar-
se otras causas de alopecia circunscrita
no cicatricial, principalmente la alopecia
areata (AA), con la que a menudo se
confunde?. En la literatura se han des-
crito distintas patologias que coexisten

Figura 2. Alopecia triangular congénita en
la regién frontotemporal izquierda,
alcanzando el borde de implantacién del
pelo.
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en pacientes con ATC, nosotros presen-
tamos la asociacién de ATC bilateral
con un sindrome polimalformativo.

Varén de 7 afios de edad, con los an-
tecedentes personales de cardiopatia
congénita tipo comunicacién interven-
tricular perimembranosa y comunica-
cién interauricular sin repercusién he-
modindmica, dilatacién pielocalicial
renal izquierda, hipospadia subcoronal,
huesos wormianos y bronquiolitis de
repeticién, remitido por la presencia de
dos zonas de cuero cabelludo con pelo
mis fino y claro, que sus padres recor-
daban desde el nacimiento. En ningin
momento esa zona present6 una pérdi-
da total de pelo, y no se habia obteni-
do respuesta alguna con el tratamiento
con corticoides tépicos. Negaban ante-
cedentes traumdticos y antecedentes
familiares de procesos similares.

En la exploracién fisica se observa-
ron en las regiones temporales dos
dreas de morfologia mds o menos oval,
bien delimitadas de unos 2 X 4 cm de
didmetro, cubiertas por un pelo de tipo

velloso, sin pelos peladicos (figs. 1y 2).



La pilotraccién fue negativa, y la su-
perficie de la piel subyacente de carac-
teristicas normales (no existia atrofia,
descamacién, pustulas foliculares ni
cambios de coloracién).

La ATC, pese a los pocos casos pu-
blicados, no es una entidad infrecuen-
te, en algin trabajo se encontré una
frecuencia del 0,11 %. No parece tener
predileccién por ningin sexo, y se ha
descrito sobre todo en caucdsicos, pero
también en asidticos y afroamerica-
nos?.

Clinicamente se caracteriza por un
pelo més fino en una zona de morfo-
logia mds o menos triangular, con dn-
gulos romos y con la base del tridngulo
hacia la linea de implantacién del pelo,
aunque en ocasiones puede ser ovalada
o redonda3. Suele localizarse de mane-
ra unilateral en el drea frontoparieto-
temporal, y también se han descrito le-
siones en otras zonas como la regién
occipital y casos bilaterales (20 %)*.
A pesar de ser denominada como con-
génita, se hace evidente con frecuencia
entre los 3 y 6 afios, y en ocasiones en
la adolescencia o en la edad adulta.
Debido a la variabilidad en la edad de
diagndstico, algunos autores prefieren
denominarla alopecia triangular tem-
poral3.

La patogenia de la AT'C permanece
desconocida, y su base genética no estd
clara. Se ha sugerido una herencia pa-
radominante® que explica que sea un
proceso esporédico, con pocos casos fa-
miliares® y con un nimero limitado de
miembros afectos, su tendencia a ser
unilateral y su asociacién con la facoma-
tosis pigmentovascular como un com-
ponente de las manchas gemelas’. Al-
gunos de los trastornos con los que se ha
relacionado son el sindrome de Down,
la leuconiquia, la hiperpigmentacién
sectorial del iris, el nevus de cabello la-
noso?, el retraso mental®, la epilepsia®,
la malformacién de Dandy-Walker®, el
sindrome de LEOPARD? y la aplasia
de cutis congénita. Algunos autores
consideran que las alteraciones neuro-
légicas del desarrollo y la facomatosis
pigmentovascular no son simples aso-
ciaciones casuales®’.
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La histopatologia presenta una den-
sidad normal de foliculos pilosos, pero
de tipo velloso en vez de pelo termi-
nal, sin alteraciones inflamatorias ni ci-
catriciales afiadidas!.

El diagnéstico se basa en su natu-
raleza estable y en su patrén clinico ca-
racteristico, y no suele ser necesario el
estudio histopatolégico. Ademis de la
historia clinica y la localizacién, es muy
importante el aspecto normal de la piel
del drea afecta?*. El diagnéstico dife-
rencial debe hacerse con otras causas
de alopecia circunscrita no cicatricial,
sobre todo con la AA. Esta entidad
puede presentarse también en la infan-
cia, incluso de forma congénital?, pero
presenta pilotraccién positiva, pelos
pelddicos y zonas de piel con ausencia
total de pelo, no es estdtica y a menu-
do regresa de forma espontinea o tras
aplicar corticoides de forma tépica o de
forma intralesional!®. En algunos ca-
sos es preciso recurrir al estudio histo-
patoldgico para diferenciar ambas enti-
dades, pero no en todos los casos es
definitivo. En la AA se observa una in-
flamacién perifolicular, salvo en algu-
nos casos de AA crénical.

La ATC carece de tratamiento efec-
tivo, que tampoco suele ser necesario.
Se debe explicar la naturaleza de la en-
tidad a los padres para que eviten trata-
mientos infructuosos o perjudiciales
(sobre todo el uso tépico de esteroi-
des)!2. El cuadro permanece estable de
por vida, y tanto en varones como en
mujeres se puede realizar una extirpa-
cién quirdrgica del drea afecta, en al-
gun caso se ha implantado pelo me-
diante microinjertos’.

En conclusién, presentamos un nue-
vo caso de ATC bilateral en un pacien-
te con un sindrome polimalformativo,
un ejemplo mds de que quizd estas aso-
ciaciones no sean casuales.
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