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Señor Director:

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

una densidad normal, sin otras altera-
ciones significativas1. Habitualmente el
diagnóstico es clínico. Deben descartar-
se otras causas de alopecia circunscrita
no cicatricial, principalmente la alopecia
areata (AA), con la que a menudo se
confunde2. En la literatura se han des-
crito distintas patologías que coexisten

en pacientes con ATC, nosotros presen-
tamos la asociación de ATC bilateral
con un síndrome polimalformativo.

Varón de 7 años de edad, con los an-
tecedentes personales de cardiopatía
congénita tipo comunicación interven-
tricular perimembranosa y comunica-
ción interauricular sin repercusión he-
modinámica, dilatación pielocalicial
renal izquierda, hipospadia subcoronal,
huesos wormianos y bronquiolitis de
repetición, remitido por la presencia de
dos zonas de cuero cabelludo con pelo
más fino y claro, que sus padres recor-
daban desde el nacimiento. En ningún
momento esa zona presentó una pérdi-
da total de pelo, y no se había obteni-
do respuesta alguna con el tratamiento
con corticoides tópicos. Negaban ante-
cedentes traumáticos y antecedentes
familiares de procesos similares.

En la exploración física se observa-
ron en las regiones temporales dos
áreas de morfología más o menos oval,
bien delimitadas de unos 2 × 4 cm de
diámetro, cubiertas por un pelo de tipo
velloso, sin pelos peládicos (figs. 1 y 2).

Figura 1. Placa alopécica de morfología

oval localizada en la región temporal

derecha.

Figura 2. Alopecia triangular congénita en

la región frontotemporal izquierda,

alcanzando el borde de implantación del

pelo.



La pilotracción fue negativa, y la su-
perficie de la piel subyacente de carac-
terísticas normales (no existía atrofia,
descamación, pústulas foliculares ni
cambios de coloración).

La ATC, pese a los pocos casos pu-
blicados, no es una entidad infrecuen-
te, en algún trabajo se encontró una
frecuencia del 0,11 %. No parece tener
predilección por ningún sexo, y se ha
descrito sobre todo en caucásicos, pero
también en asiáticos y afroamerica-
nos2.

Clínicamente se caracteriza por un
pelo más fino en una zona de morfo-
logía más o menos triangular, con án-
gulos romos y con la base del triángulo
hacia la línea de implantación del pelo,
aunque en ocasiones puede ser ovalada
o redonda3. Suele localizarse de mane-
ra unilateral en el área frontoparieto-
temporal, y también se han descrito le-
siones en otras zonas como la región
occipital y casos bilaterales (20 %)4.
A pesar de ser denominada como con-
génita, se hace evidente con frecuencia
entre los 3 y 6 años, y en ocasiones en
la adolescencia o en la edad adulta.
Debido a la variabilidad en la edad de
diagnóstico, algunos autores prefieren
denominarla alopecia triangular tem-
poral3.

La patogenia de la ATC permanece
desconocida, y su base genética no está
clara. Se ha sugerido una herencia pa-
radominante5 que explica que sea un
proceso esporádico, con pocos casos fa-
miliares6 y con un número limitado de
miembros afectos, su tendencia a ser
unilateral y su asociación con la facoma-
tosis pigmentovascular como un com-
ponente de las manchas gemelas7. Al-
gunos de los trastornos con los que se ha
relacionado son el síndrome de Down,
la leuconiquia, la hiperpigmentación
sectorial del iris, el nevus de cabello la-
noso8, el retraso mental6, la epilepsia6,
la malformación de Dandy-Walker6, el
síndrome de LEOPARD9 y la aplasia
de cutis congénita. Algunos autores
consideran que las alteraciones neuro-
lógicas del desarrollo y la facomatosis
pigmentovascular no son simples aso-
ciaciones casuales6,9.

La histopatología presenta una den-
sidad normal de folículos pilosos, pero
de tipo velloso en vez de pelo termi-
nal, sin alteraciones inflamatorias ni ci-
catriciales añadidas1.

El diagnóstico se basa en su natu-
raleza estable y en su patrón clínico ca-
racterístico, y no suele ser necesario el
estudio histopatológico. Además de la
historia clínica y la localización, es muy
importante el aspecto normal de la piel
del área afecta2,4. El diagnóstico 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 congénita10, pero
presenta pilotracción positiva, pelos
peládicos y zonas de piel con ausencia
total de pelo, no es estática y a menu-
do regresa de forma espontánea o tras
aplicar corticoides de forma tópica o de
forma intralesional1,10. En algunos ca-
sos es preciso recurrir al estudio histo-
patológico para diferenciar ambas enti-
dades, pero no en todos los casos es
definitivo. En la AA se observa una in-
flamación perifolicular, salvo en algu-
nos casos de AA crónica1.

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 tópico de esteroi-
des)1,2. El cuadro permanece estable de
por vida, y tanto en varones como en
mujeres se puede realizar una extirpa-
ción quirúrgica del área afecta, en al-
gún caso se ha implantado pelo me-
diante microinjertos1.

En conclusión, presentamos un nue-
vo caso de ATC bilateral en un pacien-
te con un síndrome polimalformativo,
un ejemplo más de que quizá estas aso-
ciaciones no sean casuales.
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