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Hipertricosis cubital en una paciente con pubarquia precoz.

Caso clinico

Hypertrichosis cubiti in a girl with precocious puberty. Case report

Dr. |. David Herrero-Morin®, Dra. Nuria Ferndndez Gonzilez®, Lic. Cruz Gutiérrez Diez",
Dra. Cristina Rodriguez Dehli® y Dra. Cristina Molinos Norniella®

RESUMEN

Lahipertricosis cubital esunaumentolocalizado deladensidad,
longitud y espesor del vello. Es una entidad benigna con muy
escasos pacientes descritos en la literatura médica (alrededor
de medio centenar). La mitad de los casos descritos asocian
otros defectos o malformaciones, y la otra mitad son problemas
puramente estéticos. La pubarquia precoz en nifias se define
como el inicio del vello ptibico antes de los 8 afios de edad. Se
presenta a una paciente de 6 afios con la asociacién no descrita
previamente de hipertricosis cubital y pubarquia precoz.
Palabras clave: hipertricosis cubital, sindrome del codo piloso,
pubarquia precoz.

ABSTRACT

Hypertrichosis cubiti is a localized increase in hair density,
length and thickness. It is an uncommon and benign entity
with very few patients described in the medical literature (more
or less than half a hundred). Half of the described patients
associate other defects or malformations and the other half
are purely aesthetic cases. Early pubarche in girls is defined as
the onset of pubic hair before 8 years of age. We present a six-
year-old patient with the association not previously described
of hypertrichosis cubiti and precocious pubarche.

Key words: hypertrichosis cubiti, hairy elbow syndrome, premature
pubarche.
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INTRODUCCION

La hipertricosis cubital se define como el
aumento localizado de la densidad, longitud y
espesor del vello. Es una entidad descrita por
primera vez hace 40 afios y poco publicada
en la literatura médica. La mitad de los casos
descritos tienen talla baja y otras malformaciones
asociadas; en el resto, el hallazgo es aislado y con
repercusion exclusivamente estética.

CASO CLINICO

Se presenta a una nifia de 6,0 afios de edad
que acudié a la consulta de atencién primaria
por una patologfa comdn. Su peso era de 21,3
kg, -0,21 desviaciones estdndar (DE), talla de
121 c¢m, + 0,84 DE (tablas de Estudios Esparfioles de
Crecimiento de 2010, Carrascosa et al.) y la tensién
arterial (TA) de 98/68 mmHg (+0,13/+0,98 DE).
La velocidad de crecimiento (talla previa
registrada 2 afios antes) era de -0,22 DE. El
fenotipo de la paciente era normal, sin rasgos
faciales u otros sugerentes de sindrome genético.
En la exploracién, se destacé cabello rubio y
liso, con hipertricosis cubital evidente (vello
terminal grueso y rubio de 4 cm en la superficie
extensora de los codos; Figura 1), junto con
pubarquia de vello oscuro, grueso y liso de
2-3 cm en los labios mayores, sin inicio de botén
mamario ni vello axilar (estadio de Tanner
P2 M1); los genitales eran femeninos sin otras
alteraciones. Rehistoriada, la pubarquia se inicié
a los 5 afios, sin cambios en el olor corporal y
no se encontraron contactos con disruptores
enddcrinos, salvo el consumo esporddico de
carne procesada. Como antecedentes personales,
naci6 fruto de una gestacion a término y con peso
adecuado a la edad gestacional, y su desarrollo
psicomotor fue normal. En la historia familiar,
la madre presentaba hipertricosis cubital desde
la infancia (menos intensa en la edad adulta),
con desarrollo puberal normal. El hermano
presentd, desde la infancia, hipertricosis en
las extremidades inferiores, no en el resto. La
talla de la madre era 169 cm, y la del padre,
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170 cm; no habia consanguinidad entre ambos.
Se realiz6 un estudio hormonal a la paciente
con perfil tiroideo y niveles basales de sulfato
de dehidroepiandrosterona, androstendiona,
testosterona y 17-OH-progesterona, que
resultaron normales (Tabla 1). La edad dsea fue
de 5 afios y 9 meses (Atlas, de Gilsanz y Ratib),
y la ecografia pélvica prepuberal y con region
suprarrenal normal. Se programaron controles
clinicos cada, aproximadamente, seis meses, y, en
el primero realizado, no se apreciaron cambios en
el estadio puberal de Tanner ni aceleracién de la
velocidad de crecimiento.

DISCUSION

La hipertricosis cubital (sindrome del codo
piloso) es una entidad rara o, mucho més
probable, infradiagnosticada. Fue descrita por
primera vez por Beighton en 1979, que sugirié,
ya en ese momento, una base etiolégica genética.'
Desde entonces, se han descrito alrededor de
40 casos;? la mayoria, esporddicos, pero también
algunos con agrupacién familiar que hacen
pensar en una herencia recesiva o dominante con
penetrancia incompleta y expresividad variable.
Aunque la mayoria de los autores han referido
casos aislados, esta entidad ha sido descrita
también asociada a sindromes genéticos. Incluso

FiGUrA 1. Imagen de la hipertricosis en la zona extensora
del codo

un autor ha reportado hasta 5 pacientes con esta
entidad asociada al sindrome de Wiedemann-
Steiner.?

La mitad de las hipertricosis cubitales descritas
se presentan como manifestacién aislada, en
cuyo caso se trata de un proceso puramente
estético que alcanza su mdaxima expresion a
los 5 afios y remite, en la mayor parte de los
casos, en la adolescencia, por lo que no precisan
estudios complementarios de ningtin tipo y se
procura un manejo conservador en espera de
su resolucién. La otra mitad asocian talla baja, y
son estos los casos en que, habitualmente, se han
descrito otras manifestaciones, como dismorfia
facial, alteraciones psicomotoras y del lenguaje o
anormalidades esqueléticas (Tabla 2), aunque la
relacion con la hipertricosis es discutida.**

La benignidad del proceso en los casos sin
manifestaciones asociadas hace improbable que
las familias consulten por este motivo y, mds
adn, que sea reconocido como una patologia
por el profesional sanitario o que decida su
comunicacién cientifica, con lo que es posible
que esta entidad sea mucho més frecuente de
lo esperable por los escasos casos reportados.
Sirve de ejemplo nuestro caso, en que la consulta
inicial no estuvo motivada por el vello anormal
en los codos (curiosamente, tampoco por el
inicio precoz de vello ptbico antes de los 8 afios
en nifias o pubarquia precoz).® Igualmente,
aunque la mitad de los casos descritos tengan
otras manifestaciones asociadas, cabe esperar
un muy probable sesgo que lleva a publicar los
casos peculiares, lo que puede hacer que solo
un minimo niimero de casos asocien talla baja
u otras malformaciones que podrian, o muchas
de ellas probablemente no, estar asociadas con
esta entidad. En nuestro caso, la asociacion de
hipertricosis cubital con pubarquia precoz no
relacionada con sobrecarga androgénica, con
una talla normal, al no tener constancia de que
haya sido publicado previamente en la literatura
médica, es 1o que ha motivado esta presentacion,
aun siendo conscientes de la probabilidad de
asociacion casual.

TaBLA 1. Niveles basales de 17-OH-progesterona y androgenos en la paciente

17-OH-progesterona 0,75 ng/ml

Sulfato de dehidroepiandrosterona 0,19 mcg/ml
Androstendiona <0,3ng/ml
Testosterona <0,2ng/ml

Rango de normalidad de 1-9 afios: 0,16-1,02 ng/ml
Rango de normalidad de 1-9 afios: 0,10-1,86 ng/ml
Rango de normalidad en la infancia: hasta 0,5 ng/ml

Rango de normalidad en la infancia: hasta 0,3 ng/ml




Presentacion de casos clinicos | Arch Argent Pediatr 2018;116(6):€765-€768 | €767

*OJUSTUIIORID [OP BUOWLIOY HD)

seun se| ap ersefdsrp uod

ON soZxey sard sof ap sopap “erEruo3uLIIg oN soue p-¢ BTN/ GI0Z ‘@uoAeJ
ON IDUID}G-UUBWOPIIA OP dWOIPUIS oA 1S 1S My 10T ‘sauof
ON I9UIDIG-UUBUWISPIIAL SP SWOIPUIS oA 1S 6 [UDIDJ uorep 10T ‘sauof
ON I9UI9}G-UURWSPIIAA 9P SWOIPUIS 15 15 (HD) 6 [HU213J MmN 10T ‘sauo(
ON 19UI9}S-UUBWIPIIA 9P SWOIPUIg IS IS IS EEIL 10T ‘sduof
ON I9UI9}G-UURUWIDPIIA O SWOIPUIS 1S 1S 1S uoQrep 210¢ “sauof
S9[eIgaIAD SOLIdJSTUIAY P eLrjduwIse ‘ojuarure}rodwod
[9p seuoDeId)[e ‘sa[nueyur sowsedsy [ejUaW OSeI1}dY [eDR] BLIJDWISY 15 oue | UoIeA 800T ‘O[[epieN
(sayuaururoxd soArsUT

‘ouy Jot1adns orqer‘sapueid

saqrsuayxaradry sefa10 ‘owrstiopyradny ‘stsoyd
SOpoD Tejuswr oser}oy ‘edriouirse ‘renguers) saney) IS IS RETleyN 00T 90X
ON ON IS soue g 1NN 900¢ "eursoy

(enreuBomnar ‘opeanbire repered
‘eyanbad esoq ‘03100 iy
‘seleq seforo “epruurrdop
eI[OepOUI OpeIDPOW-IAI] [eseu zger ‘oyuedrda G002
‘eruojodip] [e3uawr Osex}ay] ‘BI[BJOD0DI[OP “[RAO S3IDEY) I 15 soue ¢ RETIN/N 1Zz110J
(Tengaxr sayudIp Ap
apl10q ‘souy soiqe|
‘sapuerd sefo1o “eyparsd Jord 500T
Wnjpapdxa snjiad Zrreu ﬁ:ﬁmuﬁ&fe IS U301  OjuldIWdeU [ Ry 1Zz110J
afenGuay [op osenax (eyoue eseu zyex 2002
A 10j0w0o1sd Osenay edYIQWISTp djuawerady) IS 1S soue gz BN “I9SSIA
I0JOW A [EJUSW O[[OLIBSIP [9P OSEIY (arupureraly) I1s 1S sasawr g A soue ¢ REThel AN 200T “T9SSIA
ol ON ON ON IS onpy uoIep 9661 ‘BT IQ
alped ON ON ON Is L uoIep 9661 MU I
UQIUL}E 9P JDYIP U0D OUIO}Sel], ON soue ¢ uorep G661 “BIIIA
(repered [ap erpewoue
saypred us stsodrnradipy alenGuoa| [op osenay ‘s1soyd ‘[eroey ernawlse) Ig ON ojulIWIDeU [y 12N $661 ‘Sprempyg
OULI9)NEIJUL OJUSIWIIID [9p 0SB}y 15 soue ¢ My €661 ‘Unue[J
erxapariodry ‘eruojodipy afen3usy [op osenay (oyueoida ‘sisoyd “[erey ernawise) I1g 1S sasawi O] A soue § My 6861 ‘Arouuel]
Tequunj uor3al ef us eydaINsSd
Te[ndIpadIajuI BIDURISIP ‘SISOT[0SD (auaurword engrpuewr OjuRIWIDRU [d 6861
ey ‘SapepIwaI}Xa Se[ 9p OJI[9WOZLI OJUSTWIRLIOdY ‘epuopai eied) I 15 Sex} ZodalJ RETIN/N] “Jours(oeN
[eAO TeIgayIaA odiand ‘re[ngejaoe eiserdsip (efeq [eseu zrex

“eTIOEpPOUID“s03100 souerdiedejow ‘oyueotda \oEmEBthmE OjuaIwIeu [d 6861
IpeN ‘SOPERPIWIIXD SB[ 9P OJI[9WOZLI OJUSIWERLI0DY ‘epuopai eied) Ig 1S Sex} ZoddIJ My “JOuLId ORI
(e3100 ZIIRU ‘s9projoZuownue OojuaIwIneu [d 6861
solo ‘owstrofayradiy) 15 1S Sex} ZoddIJ uorep “JOULIdORIA
ojuRIWIDRU [d 6861
1S Sex} ZoddIJ uorep “JOULIdORIA
TUBSIUDIRIA-[[I9M 9P dwoIpuls ‘soye soxawtrd OojuRIWIdRU [3 0461
eURULIDH SO[ Ud BUWN{OD ] 3P UQI3AI B[ US O[[3A 1S Sex} ZoddIJ uorep ‘uojydrog
TURSUDIRIA-[[IOM 9P SWOIpUls OojuRIWIdRU [3 0461
OueWLIOH ‘Se}I0D soueW Se[ ap seun ON 1S Se1} Z0d9IJ M ‘uojydrog
sopejpaje sauoneULIoj[eul 10j0wodrsd [eroey eleq onIur oue/ugredriqnd
sarerrureq senQ osenay egIOWSI( e[[eL ap pepd 0Xx3g ‘10my

(S ‘% 7 Svduaiafa. sv] ap opvolfipout) SupUIIOSY SAU0LVLLLOJVUL A (p1qND S1S001434ad1Y 100 SHUINIVJ " VAV ],



€768 | Arch Argent Pediatr 2018;116(6):e765-e€768 | Presentacién de casos clinicos

Aunque, en muchos casos presentados, incluso
sin otras manifestaciones asociadas, se llevaron
a cabo estudios complementarios, la benignidad
de esta entidad no lo indica.? En el nuestro, fue
la pubarquia precoz lo que nos llevé a realizar
estudios para descartar una hiperplasia adrenal
congénita no cldsica u otra entidad que justificara
el aumento del vello como consecuencia del
aumento de andrégenos.® Dada la normalidad
de los estudios iniciales, se informa a la familia
de la evolucién esperable de ambos procesos y
se recomendaron medidas conservadoras para
la hipertricosis”® y seguimiento periédico del
crecimiento y del estadio puberal.

Como conclusién, a pesar de su escasa
frecuencia, es importante que el pediatra conozca
el cuadro de hipertricosis cubital y su benignidad
en los casos aislados, asf como la importancia
del seguimiento periédico, al menos, hasta la
pubertad, mds atin en casos como el descrito, en
el que es preciso comprobar que el desarrollo
puberal definitivo se produce a edad adecuada. ®
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