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IMÁGENES EN DERMATOLOGÍA

Pelo  lanoso posnatal: clave  diagnóstica

en  la  neuropatía  axonal gigante
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Figura  1

Una  niña  de  5 años había  nacido con pelo  negro  liso  de
aspecto  normal,  pero  al  año  se le  cayó totalmente,  naciendo
un  nuevo  cabello  más  claro,  muy  ensortijado,  de  aspecto
lanoso  (fig.  1A),  con pelos  con  ondulaciones  cortas  (fig.  1B).
La  menor  densidad  capilar  central,  en  el  momento  actual,
puede  explicarse  por una  alopecia  por  tracción.  Este  pelo
lanoso  junto  con  una  dificultad  para  caminar  debida  a  una
progresiva  pérdida  de  fuerza  y el  apoyo  de  pies  en plano
valgo,  constituyen  una  tríada  clínica  que  permiten  sospechar
el  diagnóstico  de neuropatía  axonal  gigante,  como en  nues-
tra  paciente.  La  neuropatía  axonal  gigante  es un  trastorno
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neurodegenerativo  autosómico  recesivo  poco  frecuente.  Se
debe  a una  mutación  en  el  gen  GAN que  codifica  la  proteína
gigaxonina;  como  consecuencia  se acumulan  neurofilamen-
tos en  los  axones  del  sistema nervioso  central  y periférico,
interfiriendo  la  transmisión  de los  impulsos  nerviosos.  En  la
neuropatía  axonal  gigante  el  pelo  es normal  al  nacer,  pero
se  cae y vuelve  a crecer  con  características  diferentes,  más
fino,  más  claro,  muy  rizado,  claramente  diferente  al  de  sus
progenitores,  con  aspecto  de pelo lanoso.  No  se trata  de
un  pelo  lanoso  en  sentido  estricto,  que  siempre  es congé-
nito,  con  formas  difusas,  hereditarias  y  localizadas.  Esto se
explicaría  porque  la gigaxonina  también  esta  involucrada
en  la homeostasis  de otros  filamentos  intermedios  como  las
queratinas.

https://doi.org/10.1016/j.ad.2018.08.018
0001-7310/© 2020 Publicado por Elsevier España, S.L.U. en nombre de AEDV. Este  es un art́ıculo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

https://doi.org/10.1016/j.ad.2018.08.018
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.ad.2018.08.018&domain=pdf
mailto:fallegue@mundo-r.com
https://doi.org/10.1016/j.ad.2018.08.018
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

	Pelo lanoso posnatal: clave diagnóstica en la neuropatía axonal gigante

