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Resumen

El sindrome de Down (SD) presenta diversas manifestaciones dermatoldgicas; entre ellas,
hay un aumento de incidencia de alopecia areata (AA), vitiligo, dermatitis atopica, foli-
culitis, acné, pitiriasis rubra pilar, entre otras. La AA se debe a un proceso inflamatorio
cronico de origen autoinmune, mediado por células T que afectan al foliculo piloso, lo
que conlleva a la interrupcion del ciclo folicular en la fase de anageno. La incidencia de
AA en pacientes con SD es del 6-10%, comparado con el 1,7% en la poblacion general, y
con predominio en el sexo femenino. El tratamiento comprende varias medidas, de las
cuales la politerapia es mas efectiva que la monoterapia, y el pronéstico es variable se-
gun la forma clinica de presentacion.
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Alopecia areata and Down’s syndrome

Abstract

The Down syndrome (DS) present different skin manifestations as: alopecia areata (AA),
vitiligo, atopic dermatitis, pityriasis rubra pilaris, among others. AA is a chronic
autoimmune inflammatory condition T-cell mediated against pilosebaceous follicle with
stop of the anagen phase. AAis presented in 6-10% of patiens with DS (general population:
1.7%) and it is more frequent in women. Politherapy is more effective that monotherapy
in the treatment of AA in that cases, and the prognosis is different depending of the
clinical type of AA.
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El sindrome de Down (SD) es una alteracion genética causa-
da por la presencia de una copia extra del cromosoma 21
(trisomia del par 21). En 1866, John Langdon Down descri-
bi6 por primera vez la entidad. En la década de 1930, se
propuso su relacion con la genética, pero no fue hasta 1958
cuando Jérome Lejeune y Pat Jacobs pudieron comprobar el
origen cromosomico del sindrome en el cromosoma 21'.
Para su diagnostico definitivo es necesario, pues, la confir-
macion mediante el cariotipo. Afecta a uno de cada 800
nacimientos, independientemente del sexo o grupo raci-
al*4, y este sindrome es el que mas a menudo puede inducir
retraso mental. El riesgo aumenta en funcion de la edad de
la madre.

El fenotipo es variable, pero hay signos clinicos comunes
entre las personas con SD. El cuadro clinico tipico del SD se
caracteriza, en su mayoria, por: hipotonia, pliegues en el
angulo interno de los ojos, cabeza y boca pequeia, baja
estatura y un Unico pliegue transverso palmar (pliegue si-
miesco), entre otros®. El nivel de retraso mental es varia-
ble'. Hay riesgo aumentado de sordera (75%), cardiopatia
congénita (50%), hipotiroidismo (15%), cataratas (12-15%) y
atresias gastrointestinales (12%)3, entre otros. Presenta una
mortalidad mayor causada por infeccion y por aumento de
incidencia de neoplasias, como leucemia®.

EL SD también presenta diversas manifestaciones derma-
tologicas. Entre ellas, hay un aumento de incidencia de alo-
pecia areata (AA), vitiligo, dermatitis atopica, foliculitis,

Figura 1

Alopecia areata focal en el area occipital en un pa-
ciente con sindrome de Down.

acné, pitiriasis rubra pilar, anetoderma, queilitis, xerosis y
tinea pedis, entre otros®*%% comparado con grupos con-
trol.

Alopecia areata

La AA es un trastorno relativamente frecuente en nifios y
adultos. Clinicamente, se caracteriza por la presencia de
placas bien circunscritas de pérdida no cicatricial del pelo
en el cuero cabelludo y la barba, pero puede afectar a todo
el tegumento®’. Se debe a un proceso inflamatorio crénico
de origen autoinmune, mediado por células T que afectan al
foliculo, lo que conlleva a la interrupcion del ciclo folicular
en fase anagena, lo cual determina la caida del pelo en te-
logeno’.

Las formas clinicas mas clasicas de presentacion de la AA
son: a) AA focal (una sola placa de alopecia) (fig. 1); b) AA
multifocal (multiples placas) (fig. 2); c) AA total (afectacion
de todo el cuero cabelludo), y d) AA universal (pérdida del
pelo en todo el tegumento)’.

La incidencia de AA en pacientes con SD es del 6-10%,
comparado con el 1,7% de la poblacion general®®'". En ésta,
la existencia de AA en ambos sexos es igual, pero en pacien-
tes con SD hay un predominio en el sexo femenino (el 17,4
frente al 3,1%)%¢. En el 60% de los casos aparece entre los 5
y los 20 afos, aunque puede presentarse en cualquier edad.
Los pacientes con SD pueden presentar cualquier tipo clini-
co de AA.

En 1967, Muller y Wilkelmann® informaron por primera
vez acerca de la asociacion entre AAy SD. En sus estudios,
Du Vivier y Munro'' demostraron que la AA es mas frecuen-
te en la raza mongol. En su analisis de 1.000 pacientes con
SD, hallaron 60 pacientes con AA, de los cuales 14 (23%)
presentaban autoanticuerpos: 11 casos con anticuerpos an-
titiroideos, 2 casos con anticuerpos frente a células parie-
tales y anticuerpos antinucleares. Estos anticuerpos eran
también mas frecuentes en el sexo femenino.

Figura 2 Alopecia areata multifocal en una nifia con sindrome
de Down.
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Carter y Jegasothy® hicieron una revision de 214 pacientes
hospitalizados con SD e informaron de la existencia de 19
casos de AAy 4 de vitiligo. En los pacientes con vitiligo anali-
zados, 3 de ellos también presentaban AA. Esta asociacion se
explica por el déficit de linfocitos T, por lo tanto, en ellos hay
un factor inmunologico que desempefa un papel importante
en la incidencia de AA, enfermedad tiroidea, vitiligo, enveje-
cimiento prematuro y alta tasa de neoplasias, entre otros’.

Brown et al'* demostraron la disminucion del nimero de
células T en las personas con AA, en comparacion con la
poblacion general. El porcentaje de linfocitos T en sangre
periférica fue del 58% en los pacientes con AA frente al
74,9% en el grupo control. Los valores fueron estadistica-
mente significativos.

En 2000, Tazi-Ahnini et al'® observan el aumento de pro-
teina MxA en la piel perilesional de las placas de AA. El gen
MX1 es el encargado de la sintesis del interferdn inducido
por la proteina p78 (MxA). Esta proteina esta presente en la
fase anagena de los foliculos pilosos en pacientes con AA,
pero no existe en foliculos normales.

En un analisis retrospectivo de 100 pacientes con sindro-
me de Down, Daneshpazhooh et al'® informan de un 11% de
AA. En los articulos publicados en la bibliografia que abor-
dan la asociacion entre AAy SD, se refiere un aumento de
incidencia de la AA en este sindrome®12-18,

Tratamiento de la alopecia areata

El tratamiento de la AA en los pacientes con SD es el mismo
que en la poblacion general. Se pueden utilizar tratamientos
topicos, sistémicos o ambos. Aunque no hay estudios contro-
lados, parece que la politerapia es mas efectiva que la mo-
noterapia®. El tipo de tratamiento seleccionado de la AA va
a depender de varios factores, como la extension de la alo-
pecia, la edad del paciente y las enfermedades asociadas.

Como tratamientos topicos, se utilizan corticosteroides,
minoxidil, inmunomoduladores (difenciprona y dibutiléster
del acido escuarico), entre otros. La fototerapia y la fotoqui-
mioterapia no se utilizan, ya que en estudios retrospectivos
realizados se han apreciado indices de respuesta bajos®.

Antes de iniciar cualquier tratamiento sistémico, es im-
portante valorar el riesgo/beneficio, considerar los efectos
colaterales y las repercusiones a corto y largo plazo.

Como opciones de tratamiento sistémico, se incluyen
corticoides orales (continuados o en pulsos), ciclosporina,
metotrexato y sulfasalazina. El tratamiento biologico no ha
mostrado resultados claros'®%.

Galan-Gutiérrez et al" hicieron una revision de la biblio-
grafia sobre la actualizacion de los tratamientos de la AAy
proponen un algoritmo de orientacion terapéutica. Los pa-
cientes con peor respuesta al tratamiento de la AA incluyen:
inicio temprano de la enfermedad, afectacion extensa, his-
toria previa de AAy el propio SD en si mismo™.

Resumen y conclusiones
En resumen, la AA es mas frecuente en pacientes con SD, en

comparacion con la poblacion general. El tratamiento debe
ser individualizado en cada paciente, y siempre hay que

valorar el riesgo/beneficio. Los pacientes con SD tienen un
curso mas cronico de la AA, con un prondstico peor.
Aunque no tenga la misma gravedad que otras manifesta-
ciones de este sindrome, la AA puede tener una repercusion
psicoldgica importante en el paciente y en su familia.
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