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Temporal triangular congenital alopecia is considered a rare condition,
despite the fact of the increased number of cases reported in recent years.
Its etiology, age of clinical presentation, and appropriate therapeutic
modalities are still uncertain. Trichoscopy has become a key diagnostic
tool in the diagnosis of this condition and differentiation from similar
pathologies. A review of published literature on this entity was performed;
clinical and the dermatoscopic characteristics of our cases are presented.
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La alopecia triangular temporal congénita (ATTC),
fue descrita originalmente por Raymond Sabouraud
en 1905 en su libro “Manuel élementaire de dermato-
logie topographique réégionale” como “alopécia triangu-
lare congenitale de la temp” y afios después, en 1926 fue
nuevamente reportada por Brauer, como parte del sin-
drome de Brauer que lo describe como displasia dér-
mica focal facial tipo 1 o nevo aplasico temporal de
las sienes o aplasia cutis bitemporal congénita, y que
se expresa como depresiones temporales cutaneas que
semejan marcas de forceps® Sin embargo, los casos
de Brauer no corresponderian a una ATTC dado que en
la misma no hay depresiones ni aplasia, pero, la hi-
potricosis y la localizacién lesional habrian dado lugar
a una confusion que se ha perennizado con el nombre
de la alteracién hasta el momento actual. Este cuadro
no mencionado nuevamente hasta el afio de 1932, en
que Galewsky reporta un caso de alopecia triangularis
congenitalis® Se la conoce también con los nombres
de alopecia triangular circunscrita de la sien, nevo hipotri-
cotico, nevus apldsico sistematizado de Brauer o simple-

mente nevo de Brauer.

La ATTC estd clasificada dentro del grupo de las alo-
pecias congénitas no cicatrizales, no progresivas,
circunscritas o localizadas®# aunque, el tiempo de

aparicion de la enfermedad puede ser variable.

El cuadro se presenta como una placa alopécica con
forma de triangulo isdsceles, generalmente unila-
teral y raras veces bilateral (entre de 7,5% - 20%){»
con una base de aproximadamente 2 cm, ubicada en
el borde temporal del cuero cabelludo que se dirige

hacia atras por el angulo temporofrontal(®
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Dicho de manera mas sencilla, se trata de una placa
de aspecto triangular con angulos romos y con la base
del tridangulo ubicada en la linea de implantacion del
cabello. Sin embargo, esta conformacién puede cam-
biar y observarse de forma ovalada o redonda(” Es
frecuente la presencia por delante de la zona alopé-
cica de una franja delgada de pelo, hecho que com-
parte con otro proceso alopécico, la alopecia liminar
frontal (pérdida de cabello por traccidon), actualmente
de rara observacién y que se veia con frecuencia
cuando el peinado de tipo cola de caballo muy tirante

estaba en pleno apogeo®

En el interior de la placa, se pueden observar cabellos
de color y textura variable, en ocasiones normal y en

otras muy disminuidos tanto en tamafio como en color.

A pesar de la denominacién de congénita que con-
forma su nombre, el cuadro puede no manifestarse
clinicamente hasta la adolescencia o la edad adulta.
Por lo comun se presenta entre los 2 y los 6 a 9 afios
de edad, sin embargo existen reportes en que el pro-
ceso se presenta en la edad adulta y en uno de ellos®
se concluye que probablemente estos casos solo sean
el resultado de fallas diagndsticas previas, sin em-
bargo, debido a la variabilidad de edad de presenta-
cidén, no son pocos los autores que la denominan tan

solo como alopecia triangular temporal (ATT)(”

Por otra parte, aunque se supone que esta altera-
cion se presenta desde el nacimiento, los padres no
suelen notarla hasta los 3 o 5 afios de edad, probable-
mente debido a que la zona esta cubierta por el vello
frontal que se observa en la linea de implantacién en
los nifios.® Sin embargo autores como Rook y Kubba

piensan que es improbable que los padres no noten
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un parche sin pelo a lo largo de tres afios® y por ello
consideran que podria tratarse de una alopecia ad-

quirida durante los primeros 6-9 afios de vida.

En el trabajo de Masashi Yamazaki y colaboradores ™
publicado en el 2010 y basado en una serie de 52 pa-
cientes con ATT, los autores encuentran que en mas
de la mitad de los casos, (58,8%), la alteracion apa-
rece entre los dos y los nueve afios de edad, un tercio

(36,5%) al nacimiento y, 3,8% en la edad adulta™

La ubicacién mas frecuente es la region temporal pero
también ha podido ser observada en la zona tempo-

ro-parietal y en la region occipital

Aunque la frecuencia del cuadro no ha sido estable-
cida, algunos autores la ubican en el rango de 0,11% ®
sin embargo Alexander Leung®? acota que en su
opinién ese porcentaje que fue reportado por Gar-
cia-Hernandez et al*» en 1995, quienes revisan 6.200
pacientes de primera consulta que fueron seleccio-
nados al azar en la clinica dermatoldgica del Hospital
Universitario Virgen Macarena en Espafia y encuentran
que, tan solo siete pacientes (0,11%) tenian ATT, lo
cual seglin Leung, no refleja la realidad de la inci-
dencia del cuadro en la poblacion general y es posible
que muchos diagndsticos de ATT sean pasados por

alto o simplemente no sean reportados.

En el estudio de los casos descitos por Chum y Devakar,
los autores concluyen que el 79% de los casos fueron uni-
laterales, 18,5% fueron bilaterales, 2,5% la localizacion
fue occipital. En lo que respecta al sexo 51,6% fueron va-
rones y 48,4% fueron mujeres, otros indican igual in-
cidencia en ambos sexos y concluyen que estas cifras

son concordantes con datos previos publicados (415
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La patogenia es desconocida pero si bien usualmente
su presentacion es esporadica, el hecho de que se
hayan reportado varios casos familiares® ha dado
lugar a nuevos conceptos. El primer reporte familiar
de la enfermedad fue el realizado por Bargman en
dos pacientes, padre e hijo en 198419 y, posterior-
mente Ruggieri et al. comunican ATT en madre e hija
en asociacion con retardo mental y epilepsia{” por
lo que Happle®® en el afio 2003 sugiri6é una herencia
paradominante, que Gnicamente puede comprobarse
cuando la pérdida del alelo se produce en un estado
del desarrollo precoz (%29 Igualmente se ha invocado
una asociacion epidérmica / neuroectodérmica desde
que se reportd el caso de madre e hija con retraso
mental y epilepsia y, en la hija, la resonancia mag-
nética cerebral demostrd la malformacién de Dandy

-Walker tipo B.(6:17:2D

Se trata de una condicién benigna y no progresiva,
relativamente poco conocida, situaciéon que puede
deberse a un insuficiente diagndstico o a la escasez

de publicaciones.

Se observa como una placa de alopecia localizada, ge-
neralmente de menos de 4 cm de diametro, carente de
sintomas y con aspecto inalterable, sin crecimiento al-
guno, y de parecerlo, en realidad corresponderia al cre-
cimiento proporcional con el resto del cuero cabelludo.
Se la puede observar desde el nacimiento o dentro de los
primeros seis afios de vida y debido a ello y a los reportes
de casos en edad adulta, se tiende actualmente a consi-

derarla como adquirida mds que congénita
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Dado que en muchos casos los padres notan la zona
sin pelos después de los 3 afios de edad, se ha pen-
sado que este periodo se debe al escaso nimero de

pelos durante el primer afio de vida.

La lesion se manifiesta como una placa de forma
triangular pero en ocasiones puede ser ovalada o re-
donda, los angulos redondeados (sin atrofia, des-
camaciéon ni cambios de coloracién). En su interior
se observa la presencia de pequeiios pelos vellosos
y finos y ausencia de pelos terminales, los cuales
pueden ser observados en un nimero pequefio en
el borde de la placa y confundiéndose con el cabello
normal o, como pequefios islotes de pelos oscuros.
Por ello hay quienes afirman que es mds una forma
de hipotricosis que una verdadera alopecia por la
presencia de pelos vellosos en la zona afectada y muy
ocasionalmente, pelos terminales pueden ser rete-

nidos en dicha zona.*?

El diagnéstico se basa esencialmente en la clinica y
en los hallazgos dermatoscépicos. El estudio histo-

patolégico por lo comin no es necesario.

En el afio 2011, Inui et al. proponen criterios diagnés-

ticos para la ATT en la siguiente forma®3s-24:

1. Alopecia de forma triangular o lanceolada de la
region frontotemporal del cuero cabelludo

2. Orificio folicular normal con pelos vellosos rodeados
por pelos terminales (usando dermatoscopio)

3. Ausencia de pelos fracturados, pelos en signo de
exclamacién, puntos negros, puntos amarillos
e igualmente que no se observe pérdida de los

orificios foliculares (usando dermatoscopio)

E. Uraga et. al

4. Faltadecrecimientodel cabello 6 meses despuésde
la confirmacidn de la presencia de pelos vellosos,

tanto clinica como dermatoscépicamente.

El uso adecuado de estos criterios hace que el estudio
histopatoldgico sea innecesario en la mayor parte de

los casos.

Esta técnica se ha constituido en este cuadro, al igual
que en muchas otras patologias dermatoldgicas, en
un importante método diagndstico que permite evitar

procedimientos invasivos.(25-26-27-28)

Las caracteristicas tricoscopicas mds importantes

(tomado de Karadag et al)*® se dividen en:

Caracteristicas Foliculares
+  Pelos vellosos cortos
- 100% de los casos
- Diversidad en la longitud de los pelos vellosos
- 100 % de los casos
+  Pelos blanquecinos
- 100% de los casos
+  Puntos blancos
- 22.2% de los casos
Caracteristicas Interfoliculares
«  Patron pigmentario en panel
- 22.2% de los casos
+  Red de lineas arborizantes

- 22.2% de los casos

Caracteristicas Foliculares e Interfoliculares
- Descamacion epidérmica

- 33.3% de los casos
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Por su parte, Hashem et al{*® afladen a los anteriores
un hecho dermatoscopico mds, que consiste en la
presencia de eritema difuso en 5 pacientes (33,3%)

de los 15 que estudiaron con ATT.

En otro estudio multicéntrico®? de las caracteristicas
clinicas y tricoscdpicas en 31 pacientes en Espaiia, se
realizo tricoscopia en 19 pacientes y encuentran que
los hechos mas frecuentes fueron:
- Pelos blancos

- 94,7% de los casos
+  Diversidad de didametro

- 94,8% de los casos
+  Pelos vellosos rodeados por pelos terminales

- 84,2% de los casos

Todo lo cual muestra concordancia con los trabajos

anteriormente citados(5:26:27.28)

Finalmente, se ha reportado que la tricoscopia per-
mite observar claramente la presencia de un mechén
central de pelo que uno de los autoresV reporta como
“pelo paraddjico” dentro de la placa de ATT, siendo
este hecho sefialado igualmente en varios trabajos (3233
A pesar de que la presencia de este penacho central
de pelo no ha sido siempre destacado como un hecho
caracteristico en la ATT, y incluso antes del adveni-
miento global de la dermatoscopia, ya Tosti®4 en un
reporte de 14 casos remarcaba clinicamente la pre-

sencia de 6 casos con un mechén de pelos terminales.

En la dermatopatologia se puede observar aplasia de
los foliculos pilosos con ausencia de cabellos termi-

nales y presencia de cabello tipo vello. Se observan
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los foliculos en un nimero normal pero se encuen-
tran miniaturizados por lo que resulta en la presencia
de escaso pelo tipo vello con ausencia de pelos termi-
nales. No se observa manifestaciones de procesos in-
flamatorios o cicatrizales% Silva et al. reportan una
disminucion de la densidad folicular en un caso de
ATT 39 Las comunicaciones histopatoldgicas son es-
casas y este hecho puede deberse a tres factores de-
terminantes; en primer lugar, el cuadro clinico per
se puede ser diagnéstico, en segundo lugar la tricos-
copia puede ser un apoyo suficiente como para com-
plementar la impresion clinica y tercero en muchos
casos, el paciente o sus familiares se niegan a rea-
lizar una biopsia ante un cuadro al que se han ha-
bituado por el tiempo de evolucién como ocurre en
el caso publicado de Vivek et al.3” cuando exponen
el caso numero 127 de la enfermedad hasta ese mo-
mento, refiréndose al hecho de que hasta Enero del
2015 se habian reportado 126 casos®® manifestando
la imposibilidad de realizar la biopsia por negativa

de la familia.

La ATT ha sido asociada a mdltiples procesos como en
el caso de Unger®? que retine una ATT bilateral con una
facomatosis pigmentovascularis tipo IV, que es una de
las asociaciones mas frecuentemente citadas.3944142
Otras asociaciones aceptadas>244 son:

+  Leuconiquia

- Dislocacién congénita de la cadera

- Retardo mental

«  Epilepsia

.+ Fistula traqueoesofagica

+  Nevo del iris

- Enfermedades cardiacas congénitas

+  Anormalidades del hueso y de los dientes
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+  Aplasia cutis congénita

+ Manchas café con leche

+  Malformacién de Dandy Walker

- Disestesia dentro del area de pérdida de pelo
+  Hipospadias

- Lentiginosis multiple

- Brongquiolitis recurrente

- Espina bifida

+  Nevo de pelo lanuginoso

+  Huesos de Wormian

Por otra parte también se han reportado asociaciones
sindrémicas®+43 tales como:

+  Sindrome de Down(?

+  Sindrome de Klippel-Trénaunay“

- Sindrome de Leopard®>

+  Sindrome de Pai%®

. Sindrome de Turner

Paciente de 19 afios quien consultd por la posibilidad
de una solucién a su placa alopécica fronto-temporal
izquierda con base ubicada en la zona de implanta-
cion del cabello, se observa zona delgada de pelo por
delante de la zona alopécica. En la placa se puede
observar la presencia de escaso pelo de tipo velloso
Foto 1. Refiere que aparecié alrededor de los 4 afios
de edad. No se acompafia de sintomatologia alguna y
no ha habido crecimiento de la lesién que no sea la
corcordante con el crecimiento anatémico. No existe
dermatoscopia pués consulté antes de la era derma-
toscopica, pero la edad de aparicidon y su imagen cli-

nica nos llevan al diagnéstico de ATT.

E. Uraga et. al

Caso observado algunos afios atras, de paciente del
sexo femenino de 12 afios de edad, quien consulta por
presentar placa alopécica de aspecto triangular con la
base dirigida hacia la linea de implantacion del ca-
bello. ubicada en la zona temporal izquierda, con un
afio de evolucién (Foto 2). Se observan pelos hipo-
tricéticos en el centro de la lesion y pelos terminales
delgados en el borde de la placa. No se acompaila de
sintomatologia alguna ni se observa crecimiento le-
sional. Ante la ausencia de otras manifestaciones se
hace el diagndstico de ATT adquirida dado que so-

brepasa la edad usual de aparicién (6 afios de edad).

Foto 1. Placa alopécica triangular. Pelos vellosos en el centro y
pelos intermedios y terminales en la periferia. Se evidencia una
franja delgada de pelo en la zona de implantacién del cabello.

Foto 2. Se observa lesién temporal, triangular con presencia de
pelos vellosos en la zona central y pelos intermedios y terminales
en la zona periférica.
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Paciente vardn de 15 afios de edad quien consulta por
una queratosis pilar de brazos y a quien en el examen
fisico se le observa una lesién hipotricdtica de forma
triangular con la base de la misma mirando hacia
el borde de implantacién del cabello y ubicada en la
zona temporal derecha. Sus padres refieren que no
nacié con ella y que la recuerdan a partir de los 2 o
3 afios de edad. En el examen dermatoscépico se ob-
serva persistencia de escasos pelos terminales y pelos
de tamafio y coloracién disminuidos en la zona alo-
pécica. Basados en el tiempo de aparicién de la le-

sién, su forma triangular, la falta de progresién en

Foto. 3. Paciente con lesién hipotricética temporal derecha. En la
tricoscopia se observa zona central con escasos cabellos de tamano
y grosor disminuidos y pelos terminales en la periferia lesional.

Foto 4. Lesién triangular de zona temporal izquierda En la
dermatoscopia se observa la presencia de pelo velloso (flecha
azul) y pelos intermedios (flecha roja). Los pelos terminales
provienen de la periferia flecha amarilla). Banda delgada de pelo
en la zona inferior. La piel y anexos normales.
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tamarfio y la imagen dermatoscdpica, a pesar de que
en la misma se observa mas cabello del que normal-
mente se encuentra en este cuadro, hacemos el diag-

ndstico de ATT (Foto 3).

Paciente del sexo femenino de 29 afios de edad quien
consulta por presentar lesién alopécica de region
temporal derecha que ella recuerda de toda la vida.
Tiene un diagnéstico previo de Nevo sebaceo y le habian
aconsejado extirpacion del mismo. La tricoscopia de-
mostré ausencia de las caracteristicas tricoscopicas del
nevo sebaceo tales como glébulos amarillentos o café,
placas verrucosas elevadas, nddulos o pequefios tu-
mores, aspecto lobular blanco-amarillento%? (Foto 4).
Se evidencid presencia de una piel normal, ausencia
de pelos terminales, presencia de cabello tipo vello
en la placa y, por otra parte, la ausencia de hechos
dermatoscdpicos propios de otras patologias permiti6

establecer el diagndstico de ATT.

Se presenta el caso de un nifio de 10 meses de edad
quien presenta zona alopécica de forma triangular
ubicada en la regién temporal izquierda. los padres

refieren haberla notado a los pocos meses de nacido.

No se acompaiia de sintomatologia alguna.

En la tricoscopia podemos observar una hipotricosis
marcada, en el centro se observan pelos vellosos y
en la periferia cabellos intermedios. (Foto 5). Con la
historia clinica y la tricoscopia establecemos el diag-

ndstico de ATT.
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Foto 5. Lesién triangular alopécica (circulo y tridngulos blancos).
Pelos vellosos (circulo azul) y pelos intermedios y terminales
(flechas rojas).

Foto 6. Placa alopécica en la que se observan pelos vellosos (
flecha roja), cabellos terminales periféricos (flecha azul), red de
vasos arborizantes (circulo blanco).

Paciente del sexo femenino de 30 afios de edad quien
consulta por presentar placa alopécica en area tem-
poral izquierda (Foto 6). No puede fijar la fecha
exacta de su aparicién, pero la recuerda desde su
nifiez temprana. No sintomatologia acompafiante y

la lesién sin crecimiento.

La simple 1dgica y la frecuencia de presentacién de la
alopecia areata hace que este cuadro sea el principal,
pero no el unico que debe ser tomado en cuenta en el
diagndstico diferencial de la ATT y existen reportes
que demuestran que se los confunde facilmente (48:49:50)

sin embargo la evolucidn clinica y la tricoscopia per-

E. Uraga et. al

Foto 7. Ala izquierda, tricoscopia de ATT con sus pelos vellosos
cldsicos. A la derecha AA, con pelos en signo de exclamacién (flecha
azul), pelos distréficos (flecha roja), pelos blancos (flecha blanca).

Foto 8. Paciente con tifia capitis de la zona temporal. La
tricoscopia demuestra la presencia de puntos negros, pelos en
coma, propios de la tifia capitis y ausentes en la ATT.

miten hacer el diagndstico ya que no existen pelos en
signo de exclamacién, puntos amarillos y otras ca-
racteristicas dermatoscopicas propias de la alopecia
areata y ademas la falta de respuesta adecuada a la

terapia hace sospechar la falla diagnéstica (Foto 7).

La ATT debe ser igualmente diferenciada de la tifia
capitis®® que en nifios podria dar lugar a confusién,
pero la edad de presentacidn, la falta de evolucion de
la lesién y la ausencia de los signos dermatoscépicos
propios de las tiflas, como son los puntos negros, los
pelos en sacacorchos, los pelos en coma, (Foto 8) etc,
y por supuesto la positividad de los signos tricosco-
picos propios de la ATT permiten llegar al diagnds-
tico. A todo lo cual, se suma el exdmen micoldgico

positivo en el caso de las tifias.
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Foto 9. Paciente con alopecia liminar frontal. Vista lateral
y frontal. Se observa la zona alopécica y la banda de pelo
periférica que la caracteriza. La presencia de la banda
frontal descarta la posibilidad de ATT.

Foto 10. Tricotilomania. Se observa la presencia de pelos
fracturados de diferente tamario (cfrculo azul), pelos
deshilachados (circulo rojo), puntos negros (circulo verde).

Otros cuadros que deben der tomados en cuenta son:
la alopecia por traccion, entre ellas, la alopecia liminar
frotal antes mencionada (Foto 9), que por su borde li-

minar de pelo podria ser confundida con la ATT.

Igualmente deben ser diferenciadas, la Tricotilo-
mania, que podria ser confundida con ATT de loca-
lizacién occipital (Foto 11), en este caso la presencia
de pelos fracturados de diferente tamafio, pelos des-
hilachados, puntos negros, mas la historia clinica
concordante, confirman el diagndstico de tricoti-
lomania y descartan ATT. El nevo sebaceo en es-
tadio olvidar al nevo sebdceo en estadio temprano, la
aplasia cutis que también tiene ya su patréon derma-
toscopico>53 (Foto 11) y el nevo apladsico o “minus

nevus” el cual estd caracterizado por una ausencia
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Foto 11. Aplasia cutis congénita. Ausencia de de pelos y de
orificios foliculares. Se puede observar una red vascular
que corresponde a la atrofia de la piel en el drea.

completa de foliculos pilosos, incluyendo foliculos de
pelos vellosos. No debemos olvidar la diferenciacion
con la alopecia cicatrizal, en la que no se observa la

presencia de pelos ni de foliculos 54

Si bien generalmente no existe la necesidad de im-
plementar tratamiento y se considera que no existe
tratamiento totalmente efectivo para el cuadro,5> no
por ello se deja de implementar terapias con el fin de
repoblar el drea sin pelo. La aplicaciéon de minoxidil®
ha sido sugerida al igual que la excisién quirurgica de
la parte afectada y el injerto de pelo mediante tras-
plante de unidades foliculares en la placa de alopecia

con buenos resultados estéticos.(57:58)

Con el tratamiento con minoxidil al 2% y al 5% se han
obtenido respuestas satisfactorias. Se propone un trata-
miento de 6 meses a un afio antes de evaluar la posi-
bilidad de cirugia, la cual incluye reduccion de la parte

afectada del cuero cabelludo o el transplante de cabello 5
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Tabla 1: Comparacién entre ATT y AA. (tomado de Andrade Castelo T.#)

Congénito- Niflez o edad adulta

Temporal-temporoparietal o occipital

Orificio folicular normal con pelos
vellosos finos rodeados por vellos
terminales en la periferia sin atrofia
o inflamacién

No inflamacién. Numero total de
foliculos pilosos conservados y
conformados en su mayor parte por
pelo velloso, algunos intermedios y

Nifiez o edad adulta
Sin sitio de predileccion.

Puntos amarillo, puntos negros,
pelos en signo de exclamacion,
pelos cadavéricos y pelos distroéficos.

Inflamacién linfocitica peribulbar
Un cambio para foliculos en catdgeno
y telégeno y miniaturizacién.

E. Uraga et. al

-016

pérdida de terminales

La ATT es un cuadro con una frecuencia relativa,
hasta Marzo del 2016 se habian reportado 127 casos®?
pero es posible que esta cifra sea inferior a la real por

los motivos antes citados.

En cuanto a si es o no congénita, es probable que
existan las dos formas, en nuestros casos encontramos

5 de aparicién temprana y otro posiblemente adquirido.

La ubicacién en nuestros casos se repartidé como
sigue; fronto temporal izquierda (1 caso), temporal
derecha (2 casos) y temporal izquierda (3 casos). Tres

pacientes fueron varones y tres mujeres.

Los hechos tricoscépicos mds observados fueron:
pelos vellosos centrales, pelos intermedios y pelos
terminales periféricos, presencia de una banda del-
gada de cabellos en la zona del borde implantacién

y en uno de los casos presencia de una red de vasos

arborizantes, el cuero cabelludo fué normal en todos

los casos. No se encontraron asociaciones.

Los multiples diagnésticos diferenciales posibles, tal
vez contribuyan a errores de diagnéstico que dismi-
nuyen la incidencia del cuadro. La tricoscopia se ha
convertido en un arma excelente de diagndstico no
invasivo especialmente en pacientes pediatricos con
lesiones alopécicas(®® permitiendo el reconocimiento
rapido de las caracteristicas de la ATT. La necesidad
de descartar posibles asociaciones no debe ser olvi-
dada a pesar de su rareza y, las posibilidades de ma-
nejo terapéutico actuales, parecen prometedoras bajo

la esperanza del minoxidil, transplantes, etc.
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