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El término de «signo del collar de
pelo» fue introducido en la lexicologia
dermatolégica por Commens et al en
19891. Este signo consiste en un anillo
de pelo largo, oscuro, grueso y dspero
que rodea un nédulo congénito de
aspecto quistico, ampolloso o atréfico
localizado en el cuero cabelludo. His-
tolégicamente aparecen numerosos fo-
liculos pilosos hipertréficos orientados
de forma horizontal que emergen del
borde de la lesién. Drolet et al? fueron
los primeros en destacar la importancia
del signo del collar de pelo como mar-
cador de disrafismo espinal. Propusie-
ron que su formacion podria deberse a
que la herniacién cerebral produciria,
de forma precoz en el desarrollo em-
brionario, fuerzas de cizallamiento
aberrantes durante la formacién de los
foliculos pilosos, lo que hace que apun-
ten hacia fuera del defecto. La proxi-
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midad del neuroectodermo, que expre-
sa moléculas de adhesién neurales, po-
dria alterar también las interacciones
normales dermoepidérmicas, lo que in-
duciria el desarrollo de grandes folicu-
los anémalos.

Presentamos el caso de un nifio re-
cién nacido procedente de unos padres
sanos. La madre habia llevado una ges-
tacién controlada sin acontecimientos
adversos y sin ingesta de firmacos. El
parto fue via vaginal no instrumentado.
Al nacimiento presentaba a nivel parie-
tal izquierdo, en la proximidad al vér-
tex, un defecto cutineo redondeado de
1 cm de didmetro. Estaba constituido
por una lesion eritematosa, ligeramen-
te sobreelevada, de aspecto edematoso,
recubierta por una membrana fina,
atréfica y translucida. El defecto estaba
rodeado por abundantes pelos gruesos,
oscuros, de tacto dspero, que se dispo-
nian de forma horizontal y orientados
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hacia la periferia de la lesién (fig. 1).
No se palpaban anomalias éseas subya-
centes. Asociaba un defecto simétrico
en ambas manos, con duplicidad de los
pulgares, que ademds presentaban sin-
dactilia (fig. 2). Se le practic6 una eco-
grafia cerebral y transfontanelar, des-
cartindose alteraciones Gseas y del
tejido blando nervioso. Finalmente es-

Collar de pelo hipertréfico
que rodea el defecto cutaneo.



Polidactilia y sindactilia
de los pulgares.

tablecimos el diagnéstico de aplasia cu-
tis congénita (ACC) membranosa del
cuero cabelludo con signo del collar de
pelo, asociada a polidactilia y sindacti-
lia, 1o cual podria corresponderse con el
grupo 1 de ACC del cuero cabelludo
sin anomalias asociadas o asociada a
anomalias aisladas’.
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En relacién con este caso queremos
destacar dos aspectos. En primer lu-
gar, que ante cualquier lesién congéni-
ta de la linea media debemos realizar
una evaluacién exhaustiva antes de la
escisién quirdrgica o biopsia. La to-
mografia computarizada es el método
mds exacto para determinar defectos
craneales. Si se detecta un defecto
6seo con este método, estd indicado
un examen con resonancia magnética
para determinar si existe extension
transcraneal de tejido blando. Si no
hay defecto craneal y la lesion es com-
patible con una aplasia cutis mem-
branosa no es necesario realizar una
biopsia. En segundo lugar, que la aso-
ciacién de varios marcadores cutdneos
en el cuero cabelludo, como por ejem-
plo el signo del collar de pelo y mal-
formaciones vasculares, aumenta la
posibilidad de un disrafismo cervical
asociado®’.
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