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la quinta década de la vida. Su diag-
nóstico se basa en los hallazgos carac-
terísticos, anteriormente descritos, de
la resonancia magnética. Los síntomas
más comunes son la cefalea occipital,
que se desencadena con la maniobra de
Valsalva o con la extensión del cuello,
dolor retroorbitario y trastornos vi-
suales o cuadros simulando enferme-
dad de Ménière con hipoacusia, vérti-
go y tinnitus5. A su vez, la compresión
del tronco encefálico puede dar lugar a
hidrocefalia o siringomielia hasta en un
40 % de los casos6.

Presentamos el caso de una paciente
de 54 años de edad con antecedentes
de talasemia minor, intervenida de her-
nia discal L5-S1 y de un tumor óseo
parietal derecho en 2000 del cual no
aportaba informes. Fue diagnosticada
de síndrome de Klippel-Trénaunay,
tras valoración dermatológica, en 2003
ante la presencia de una malformación
vascular tipo nevus flammeus en la ex-
tremidad inferior izquierda de límites
bien definidos y geográficos, junto con
venas varicosas en su interior que le
conferían una tonalidad eritematovio-
lácea, todo ello acompañado de un
alargamiento llamativo de dicha extre-
midad (figs. 1 y 2). Con posterioridad
precisó valoración neurológica por un

cuadro de inestabilidad y de giro de
objetos de varios meses de evolución.
En la exploración neurológica presen-
taba un signo de Romberg con caída a
la derecha y marcha inestable a la
deambulación. Se solicitaron pruebas
de imagen donde se objetivó la presen-
cia de un descenso de las amígdalas ce-
rebelosas en el interior del foramen oc-
cipital compatible con malformación
de Arnold-Chiari tipo I (fig. 3).

En los trastornos neurológicos la
asociación de síndrome de Klippel-Tré-
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El síndrome de Klippel-Trénaunay es
una enfermedad de etiología descono-
cida muy poco frecuente que afecta a
1/27.500 recién nacidos1. Suele locali-
zarse de forma unilateral en las extremi-
dades, principalmente en las inferiores,
y se caracteriza por una malformación
vascular combinada o compleja (clasifi-
cación de la Sociedad Internacional
para el Estudio de las Anomalías Vascu-
lares) con trastornos venosos, linfáticos
y capilares asociados a hipertrofia de te-
jidos blandos adyacentes y crecimiento
óseo. El diagnóstico es fundamental-
mente clínico, aunque en ocasiones son
necesarios procedimientos de neuro-
imagen. Su curso es benigno pero pro-
gresivo y el tratamiento suele ser con-
servador, tratando las complicaciones
derivadas de la enfermedad2,3. Se han
descrito asociaciones con malformacio-
nes vasculares y otras anomalías congé-
nitas cardiovasculares, esqueléticas, di-
gestivas o neurológicas. De forma
excepcional se presenta junto con otros
procesos cutáneos como la facomatosis
pigmentovascular4.

La malformación de Arnold-Chiari
es una enfermedad neurológica de cau-
sa desconocida que se cree debida a un
desarrollo insuficiente de la fosa cra-
neal posterior, con la consiguiente ex-
pansión del cerebelo en dirección al ca-
nal raquídeo. Se han descrito cuatro
variantes de la malformación, siendo
el tipo I que presentamos la más fre-
cuente de todas, caracterizándose por
el desplazamiento caudal del cerebelo
con herniación amigdalina por debajo
del foramen magno y alargamiento en
forma de cuña de las amígdalas. La
malformación de Arnold-Chiari es
más frecuente en mujeres (1:3) durante
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Figura 1.
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Figura 2. Alargamiento de la extremidad

afectada.



Signo del collar de pelo asociado a aplasia cutis congénita 

del cuero cabelludo

E. Roche-Gamón, I. Febrer-Bosch y V. Alegre de Miquel
Servicio de Dermatología. Hospital General Universitario. Valencia. España.

naunay y malformación de Arnold-
Chiari es excepcional. Sólo hemos en-
contrado un caso publicado en la litera-
tura revisada (MEDLINE 1966-2007)7.
La baja frecuencia de ambos procesos
descarta en cierta medida que dicha
asociación sea de carácter casual, por lo

que creemos importante que ante todo
paciente con lesiones cutáneas de sín-
drome de Klippel-Trénaunay se inves-
tigue la presencia de clínica neurológica
que haga sospechar una malformación
de Arnold-Chiari, debiendo plantearse
la realización de una resonancia mag-
nética a todos estos pacientes.
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Sr. Director:
El término de «signo del collar de
pelo» fue introducido en la lexicología
dermatológica por Commens et al en
19891. Este signo consiste en un anillo
de pelo largo, oscuro, grueso y áspero
que rodea un nódulo congénito de
aspecto quístico, ampolloso o atrófico
localizado en el cuero cabelludo. His-
tológicamente aparecen numerosos fo-
lículos pilosos hipertróficos orientados
de forma horizontal que emergen del
borde de la lesión. Drolet et al2 fueron
los primeros en destacar la importancia
del signo del collar de pelo como mar-
cador de disrafismo espinal. Propusie-
ron que su formación podría deberse a
que la herniación cerebral produciría,
de forma precoz en el desarrollo em-
brionario, fuerzas de cizallamiento
aberrantes durante la formación de los
folículos pilosos, lo que hace que apun-
ten hacia fuera del defecto. La proxi-

midad del neuroectodermo, que expre-
sa moléculas de adhesión neurales, po-
dría alterar también las interacciones
normales dermoepidérmicas, lo que in-
duciría el desarrollo de grandes folícu-
los anómalos.

Presentamos el caso de un niño re-
cién nacido procedente de unos padres
sanos. La madre había llevado una ges-
tación controlada sin acontecimientos
adversos y sin ingesta de fármacos. El
parto fue vía vaginal no instrumentado.
Al nacimiento presentaba a nivel parie-
tal izquierdo, en la proximidad al vér-
tex, un defecto cutáneo redondeado de
1 cm de diámetro. Estaba constituido
por una lesión eritematosa, ligeramen-
te sobreelevada, de aspecto edematoso,
recubierta por una membrana fina,
atrófica y translúcida. El defecto estaba
rodeado por abundantes pelos gruesos,
oscuros, de tacto áspero, que se dispo-
nían de forma horizontal y orientados

hacia la periferia de la lesión (fig. 1).
No se palpaban anomalías óseas subya-
centes. Asociaba un defecto simétrico
en ambas manos, con duplicidad de los
pulgares, que además presentaban sin-
dactilia (fig. 2). Se le practicó una eco-
grafía cerebral y transfontanelar, des-
cartándose alteraciones óseas y del
tejido blando nervioso. Finalmente es-
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Figura 3. Herniación amigdalina 

por debajo del foramen magno.

Figura 1. Collar de pelo hipertrófico 

que rodea el defecto cutáneo.


