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El interés de nuestra comunicación es doble, por un lado el ya

mencionado de la presencia de anticuerpos antigranulocitarios y

en segundo lugar aportamos un nuevo régimen de tratamiento,

que implica conocimiento de la cinética del granulocito, y de las

modificaciones que se originan en la misma tras la administra-

ción de G-CSF.

L. Barrachina Barberá, A. Pér ez Martínez, 

S. León Gar cía, F. Pr onzato Cuello, 

J.M. Martín Ar enós y E. Toor nador

Hospital General de Castellón. España.

Correspondencia: Dr. L. Barrachina Barberá.

Servicio de Pediatría. Hospital General de Castellón.

Avda. Benicassim, s/n. 12004 Castellón. España.

Correo electrónico: antonioperezmartinez@yahoo.es

BIBLIOGRAFÍA

1 . The Severe Chronic Neutropenia International Registry. Physi-
cian Newsletter Updates 2000-2002. Disponible en: http://depts.
washington.edu/registry/

2. Dinauer M. The phagocyte system and disorders of granulo-
poiesis and granulocyte function. En: Nathan D, Orkin S, Gins-
burg D, Look A, editors. Hematology of infancy and childhood
6.ª ed. Philadelphia: Saunders; 2003. p. 923-1010.

3. Dale D, Person R, Bolyard A, Aprikyan A, Bos C, Bonilla MA,
et al. Mutations in the gene encoding neutropil elastase in con-
genital and cyclic neutropenia. Blood. 2000;96:2317-22.

4. Bellané-Chantelot C, Clauin S, Leblanc T, Cassinat B, Rodri-
gues-Lima F, Beaufils S, et al. Mutations in the ELA2 gene co-
rrelate with more severe expression of neutropenia: A study of
81 patients from the french Neutropenia Register. Blood.
2003;103:4119-25.

5. Duan Z, Li F, Wechsler J, Meade-White K, Williams K, Benson
K, et al. A novel notch protein, N2N, targeted by neutrophil
elastase and implicated in hereditary neutropenia. Mol Cell
Biol. 2004;24:58-70.

6. Horwitz M, Benson K, Person R, Aprykyan A, Dale D. Muta-
tions in ELA2, encoding neutrophil elastase, define a 21-day
biological clock in cyclic haematopoiesis. Nature Genetics.
1999;23:433-6.

7. Dale D, Bolyard A, Aprikyan A. Cyclic neutropenia. Semin He-
matol. 2002;2:89-94.

8. Jayabose S, Tugal O, Sandoval C, Li K. Recombinant human
granulocyte colony stimulating factor in cyclic neutropenia use
in new 3-day-a-week regimen. Am J Pediatr Hematol Oncol.
1994;16:338-40.

9. Schmitz S, Franke H, Wichmann HE, Diehl V. The effect of
continuous G-CSF application in human cyclic neutropenia:
A model analysis. Br J Haematol. 1995;90:41-7.

1 0. Bruin M, Vom dem Borne A, Tamminga R, Kleijer M, Bukkel-
meijer L, Heas M. Neutrophil antibody specifity in different ty-
pes of childhood autoimmune neutropenia. Blood. 1999;94:
1797-802.

Alopecia triangular congénita
Sr. Editor:
La alopecia triangular congénita (ATC) es una alopecia cir-

cunscrita no cicatricial que suele localizarse en el área fronto-

temporal, de manera unilateral, aunque también existen formas

bilaterales1. La biopsia de la zona afectada muestra una hipo-

plasia de los folículos pilosos sin otras alteraciones significativas.

El diagnóstico es habitualmente clínico. Deben descartarse otras

causas de alopecia circunscrita, principalmente la alopecia a rea -
ta , con la que a menudo se confunde2.

Se trata de un varón de 11 años de edad, asmático, que acudió a

nuestro servicio por la presencia de una zona con pelo más fino, cla-

ro y escaso en cuero cabelludo, que sus padres habían notado ya

desde los primeros meses de vida. Negaban antecedentes traumáti-

cos sobre la zona y lo habían tratado con corticoides de manera tó-

pica y en infiltración. En ningún momento esa zona presentó pérdi-

da total de pelo y tampoco existían antecedentes familiares de

procesos similares.

En la exploración física se observó, en la región frontoparietal de-

recha, un área de morfología más o menos triangular, bien delimita-

da, con ángulos redondeados y de unos 2 × 4 cm de diámetro, cu-

bierta por un pelo más fino y claro que en el resto del cuero

cabelludo (fig. 1). La piel subyacente exhibía unas características

normales (no existía atrofia, descamación ni cambios de coloración).

La ATC es una forma de alopecia no cicatricial circunscrita des-

crita por primera vez por Sabouraud en 19052. Clínicamente se

caracteriza por una zona en cuero cabelludo de pelo más fino y es-

caso. Habitualmente presenta una morfología más o menos trian-

gular, con ángulos romos y con la base del triángulo en la línea de

implantación del pelo2, aunque en ocasiones puede ser ovalada o

redonda. Suele localizarse de manera unilateral en el área fronto-

parietotemporal, y también se han descrito casos que asientan en

otras zonas (como la región occipital) e incluso lesiones bilaterales

(20 %)1-3. A pesar de su denominación de congénita, puede no ha-

cerse clínicamente evidente hasta la adolescencia o la edad adul-

ta4,5; la mayoría se manifiesta antes de los 6 años. Debido a la va-

riabilidad en la edad de diagnóstico, algunos autores prefieren

denominar a esta entidad como alopecia triangular temporal2.

Se ha descrito asociada a otros trastornos, como el síndrome de

Down6, leuconiquia6, facomatosis pigmentovascular7 y nevo de ca-

bello lanoso8, pero es posible que sean sólo asociaciones casuales.

La histopatología presenta unos folículos pilosebáceos hipo-

plásicos sin alteraciones inflamatorias ni cicatriciales añadidas.

El diagnóstico es clínico8,9, y no suele ser necesario el estudio

histopatológico. Además de la historia clínica y la localización, es

muy importante el aspecto de la piel afectada, que es normal. El

diagnóstico diferencial debe hacerse con otras causas de alope-
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Figura 1. Área  a lopécica  en región frontopa rieta l derecha .
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cia circunscrita: la alopecia areata (pilotracción+, presencia de

pelos en signo de exclamación y zonas de piel con ausencia to-

tal de pelo); la aplasia cutis (ausencia total de pelo, piel deprimi-

da y blanda al tacto y localización de elección en vértex); la alo-

pecia cicatricial (abarca una amplia variedad de procesos como

el lupus eritematoso cutáneo crónico, el liquen plano pilar o la

alopecia mecánica por tracción, donde el resultado final es un

cuero cabelludo brillante y duro al tacto, sin pelo o con cabellos

en penacho); la presencia de un nevo sebáceo (tumoración ama-

rillomarronácea); la tricotilomanía (presencia de cabellos de dis-

tintas longitudes y grosores variables, en ocasiones expresión de

un conflicto emocional, alopecia de forma no triangular); la alo-

pecia sutural; la alopecia vertical y la displasia focal bitemporal10.

La ATC carece de tratamiento efectivo, que tampoco suele

ser necesario. Se debe explicar la naturaleza de la entidad a los

padres para que eviten tratamientos infructuosos o perjudiciales

(sobre todo el uso de esteroides tópicos). El cuadro permanece

estable de por vida, y tanto en varones como en mujeres puede

realizarse una extirpación quirúrgica del área afectada3.

Nuestro paciente muestra el patrón clínico y distribución ca-

racterísticos de la ATC, entidad infrecuente pero cuyo reconoci-

miento es interesante para evitar tratamientos inútiles y con po-

sibles efectos secundarios6.
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Asignación de sexo precoz 
en casos de ambigüedad
genital al nacimiento

Sr. Editor:
Clásicamente la asignación de sexo en los casos de ambigüe-

dad genital se ha realizado precozmente. El aspecto de los ge-

nitales externos y las posibilidades quirúrgicas encaminadas a

la función coital han regido la decisión en el período neonatal1.

Actualmente se plantea un debate centrado en la posibilidad de

retrasar las intervenciones irreversibles para evitar la disforia de

sexo posteriormente2.

Se presenta un caso donde la asignación de sexo se hizo pre-

cozmente, y que actualmente en el período prepuberal puede ha-

ber una falta de identificación con su género anatómico: paciente

undécimo hijo de una pareja sin antecedentes de interés (siete her-

manos y tres hermanas). Al nacimiento presenta una hernia ingui-

noescrotal derecha, falo pequeño con meato basal, rafe medio

incompleto, abierto en su parte caudal, labio mayor o escroto iz-

quierdo vacío. A los 7 días de vida se practica una herniorrafia in-

guinal derecha, en la que se visualizan útero, gónada y trompa de-

recha. Se asigna género femenino (la madre también lo prefiere) y

se registra con nombre femenino.

Se le realizan los siguientes estudios complementarios: ecografía,

que evidencia un útero normal de 1,5 × 0,8 cm; cistografía, que

muestra una uretra femenina unos milímetros por encima de la aper-

tura genital; 17, OH, progesterona y andrógenos normales y carioti-

po 46XY.

A los 4 años de edad se practica laparotomía, con extirpación de

útero, trompa derecha, cordón espermático izquierdo y gónadas

(restos acintados), clitoridectomía parcial y vaginoplastia.

La anatomía patológica informa el tejido gonadal con túbulos se-

miníferos disgenéticos, sin células de Leydig y estroma ovárica, lo

que indica el diagnóstico de disgenesia gonadal mixta.

Actualmente, a los 10 años de edad, su conducta es masculina

(juegos, amigos, etc.) y su carácter muy agresivo.

Algunos grupos de expertos plantean la posibilidad de que la

orientación sexual se determina en el período prenatal, donde

la influencia hormonal en la etapa fetal participa en el desarrollo

del rol sexual de una manera irreversible. En concreto se ha ob-

servado en los varones un aumento de la testosterona en la se-

mana 8-24 del período gestacional y otro aumento en los prime-

ros meses de vida que podría influir y determinar, actuando

sobre el SNC3, en la identificación sexual que posteriormente de-

sarrollará el niño en la época peripuberal. Esta teoría explicaría

casos concretos descritos en la literatura médica donde a pesar

de un desarrollo genital determinado o cercano a un sexo ana-

tómico al nacimiento no está relacionado con la identificación

sexual posterior4-7. Modificaciones hormonales en la etapa pre-

natal o incluso en etapas precoces de la vida tendrán un papel

fundamental en el «sexo psicológico» posterior.
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