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CASOS CLINICOS

Hipertricosis cubital en dos hermanas gemelas

y revisidn de la literatura

Resumen.—La hipertricosis cubital es un tipo peculiar
de hipertricosis circunscrita que puede presentarse

de forma esporddica o familiar. Ocasionalmente puede
presentarse asociada a otros trastornos, principalmente
talla baja. Presentamos dos nifias de 10 afios de edad,
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gemelas univitelinas, afectas de hipertricosis cubital aislada.

La presencia de este rasgo en gemelos apoya
su origen genético.

Palabras clave: Codo piloso. Vello. Hipertricosis
familiar.

INTRODUCCION

La hipertricosis cubital o sindrome del codo piloso
esuna forma peculiar de hipertricosis localizada que
se caracteriza por la presencia de una cantidad exce-
siva de vello alrededor de los codos. Hasta la fecha se
han descrito 30 casos de hipertricosis cubital (1-18),
de loscuales algunos presentaban incidencia familiar.
Nosotros presentamos un caso de hipertricosis cubi-
tal en dos hermanas gemelas.

DESCRIPCION DEL CASO

Dosnifiasde 10 aiios de edad, gemelas univitelinas,
fueron remitidas a nuestra consulta desde el Servicio
de Endocrinologia por presentar un exceso de vello
en la zona cubital de ambos brazos. No existia ningin
antecedente personal ni familiar de interés. Las lesio-
nes habian comenzado a aparecer alrededor de los 2
afios de edad y se habian estabilizado hacia los
4 afios. El desarrollo psicomotor y general de las ni-
fas habia sido completamente normal. A la explora-
cién observamos una marcada hipertricosis confina-
da a la mitad distal de los brazos y al tercio proximal
de losantebrazos, de forma bilateral y simétrica en am-
bas nifias (Fig. 1). No existia un exceso de vello en
otras zonas corporales. Los pelos eran largos, de va-
rioscentimetrosde longitud yde color oscuro. La piel
subyacente era normal y no mostraba anomalias pig-
mentarias. El peso y la talla eran adecuados para su
edad. El resto de la exploracién clinica fue completa-
mente normal en ambas nifias.
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Losestudios analiticos, incluyendo hemograma, bio-
quimica sérica, estudio hormonal (cortisol, testoste-
rona, sulfato de dehidroepiandrosterona plasmaticos
yhormonastiroideas) yedad 6sea fueron normalesen
las dos hermanas.
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FIG. 1.—Marcada hipertricosis en la zona cubital de ambas hermanas.
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DISCUSION

Lahipertricosis cubital fue descrita por primera vez por
Beighton en 1970 (1) ydesde entonces se han publicado
32 casosincluyendo los presentes (tabla I) (1-18). Desde
el punto de vista clinico, la hipertricosis cubital se ma-
nifiesta como la aparicién de un pelo inicialmente de
tipo velloso que progresivamente adquiere carac-
teristicas de pelo terminal, localizado exclusivamente
en ambos codos, de forma simétrica. La edad de co-
mienzo es variable, entre el nacimiento ylos primeros
afios de vida, y se seilala que la maxima expresion cli-
nica sucede hacia los 5 afios de edad (7). Desde en-
tonces la hipertricosis cubital puede persistir sin cam-
bios (15) o ir progresivamente desapareciendo hacia
la pubertad (13, 18). La hipertricosis cubital aparece
de forma aislada, sin asociarse a hipertricosis en otras
dreas corporales, salvo en un caso asociado a hiper-
tricosis de lasrodillas (18). Asi, la hipertricosis cubital
constituye un tipo peculiar de hipertricosis circuns-
crita, ocasionalmente congénita (2, 11).
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En algunos pacientes con hipertricosis cubital se
han practicado estudios analiticos, con vistas a des-
cartar trastornos hormonalesresponsables del cuadro,
pero todos los estudios hormonales han sido norma-
les en todos pacientes. De igual manera, lasradiogra-
fias encaminadas a determinar la edad 6sea de los
pacienteshan resultado normales al igual que los cario-
tipos (2,49, 11, 14,17, 18). Se ha practicado biopsia cu-
tdnea solamente en dos pacientes. En uno de ellos (2)
no se observaron alteraciones en los foliculos pilosos,
de los cuales un 90% estaban en fase andgena, un 9%
en telégena yun 1% en catdgena; los autores conclu-
yeron que esta entidad podria deberse a una prolife-
racién nevoide de los foliculos pilosos. En el otro caso,
la biopsia fue informada como piel normal (7). La vi-
sualizacién de los pelos mediante microscopio 6ptico ha
demostrado que se trata de vello de aspecto normal (17).

Dentro de la hipertricosis cubital se pueden reco-
nocer dos grupos de pacientes. El primero esta for-
mado por casosde hipertricosis cubital aislada, no aso-
ciada a ninguna otra anomalia o malformacién (24,

TABLA I: RESUMEN DE LOS PACIENTES PUBLICADOS CON HIPERTRICOSIS CUBITAL

Caso n.°  Ref. Edad comienzo  Talla baja Otras anomalias  Herencia Evolucién Estudio hormonal
1 1 Tras nacer + Weil-Marchesani + Desaparicién NR
2 1 Tras nacer + Weil-Marchesani + Desaparicién NR
3 2 Nacimiento - - - NR Normal
4 3 NR NR NR NR NR NR
5 4 2 anos - - - NR Normal
6 5 NR + Sme complejo - NR Normal
7 6 NR + - - NR Normal
8 6 NR e - - NR Normal
9 6 NR + Atls. 6seas + NR Normal

10 6 NR + Alts. 6seas + NR Normal
11 7 12 meses - - - NR Normal
12 8 3 anos - - - NR Normal
13 9 5 afnos + - - NR Normal
14 10 Tras nacer = - - NR NR
15 11 Nacimiento + Sme. complejo - NR Normal
16 12 3 afos - Déf. de atencién - NR NR
17 13 NR - - + NR NR
18 13 NR - - + Mejoria NR
19 13 NR - Diabetes mellitus + NR NR
20 13 NR - - + Mejoria NR
21 13 NR - - + Mejoria NR
22 14 5 afios - - - NR Normal
23 15 5 afios - - + Persistencia Normal
24 15 NR - - + Persistencia NR
25 16 1 ano - - + NR Normal
26 16 3 afios - - - NR Normal
27 16 2 anos - - + NR Normal
28 16 2 anos - - - NR Normal
29 17 6 anos - - - NR Normal
30 18 2 afios - Hipertricosis rodillas + Desaparicién Normal
31 * 2 afos - - + Persistencia Normal
32 * 2 afos - - + Persistencia Normal

* Casos presentes. ** Talla baja familiar. NR: no referido.
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6-10, 13-18). El segundo grupo incluye a pacientes en
los que la hipertricosis cubital es un sintoma mads de
un complejo sindrémico (1, 5, 6,9, 11-13). Asi, la hi-
pertricosis cubital se ha descrito asociada a talla baja
(1,5,6,9,11), diabetes mellitus (13), déficit de aten-
cion (12), alteraciones dseas (6), asimetria facial con
facies andmala (5, 6, 11), anomalias oculares (5, 11)
yanomalias neurolégicas (5, 11). En nueve pacientes
se ha descrito la asociacion con tallabaja(1,5,6,9,11);
sin embargo, este hecho se explicaria, al menosen al-
gunos casos, por la coexistencia con otros procesos co-
mo talla baja familiar (6, 14), asociaciéon con sindro-
me de Weil-Marchesani (1) o sindromes complejos (5,
6, 11). De este modo, la asociacién entre hipertricosis
cubital y talla baja no explicable por otras razones se
reduce a dos pacientes (6, 9).

La hipertricosis cubital puede aparecer de forma es-
porddica o de forma familiar, habiéndose descrito en
hermanos, abuelosypadrese hijos (1,6, 13, 15, 16, 18),
por lo que se han propuesto patronesde herencia do-
minante yrecesiva. También se ha sugerido la posibi-
lidad de una herencia autosémica dominante con pe-
netrancia yexpresividad variables (1,9, 14). Anuestro
saber nuestras pacientes representan el primer caso
de hipertricosis cubital en doshermanas gemelas uni-
vitelinas, lo cual apoya el cardcter genético del proce-
s0, incluso en casos esporadicos.

En conclusion, la hipertricosis cubital esun trastorno
de condicionamiento probablemente genético que pue-
de aparecer aislado o asociado a procesos malformati-
vos complejos. Esprobable que se trate de un hecho mas
frecuente de lo que se recoge en la literatura debido a
una insuficiente publicacién de los casos atendidos
(doctor A. Torrelo, observacion personal). Hasta la fe-
chano se hademostrado asociacién con anomaliasen-
docrinolégicas subyacentes, por lo que no se aconse-
ja realizar estudios hormonales a dichos pacientes.

Abstract.—Hypertrichosis cubiti is a striking
localised form of increased hairiness, which may
appear as a familiar trait or sporadically.
Occasionally, it may present together with other
anomalies, mainly short stature. We present two
monzygotic twin sisters, affected of hypertrichosis
cubiti. The presence of this trait in twins supports
a genetic origin.
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