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RESUMEN:

La alopecia frontal fibrosante es una entidad caracterizada por una pérdida de pelo simétrica y progresiva a nivel fronto-temporal
y fronto-parietal, que generalmente afecta a mujeres posmenopdusicas. Por sus caracteristicas clinicas e histopatoldgicas se le
considera una variante del liquen plano pilar; sin embargo, su etiopatogenia atin es desconocida. En este reporte analizamos 4 casos
de esta enfermedad y discutimos sus caracteristicas clinicas e histopatoldgicas, asi como su evolucién después del tratamiento.

PALABRAS CLAVE: Alopecia, Posmenopausia, Enfermedades del cabello.

ABSTRACT:

Frontal fibrosing alopecia is a disease characterized by a symmetric and progressive loss of hair in the fronto-temporal and fronto-
parietal lines that generally affects postmenopausal women. It is considered a variant of lichen planus pilaris for its clinical and
histopathological features; although, its etiopathology is still unknown. In this report, we analyzed 4 cases of this disease and we
discussed its clinical and histopathological characteristics, as well as their course after initiating treatment.

KEYWORDS: Alopecia, Postmenopause, Hair diseases.

INTRODUCCION

La alopecia frontal fibrosante (AFF) es una alopecia cicatricial con caracteristicas clinicas distintivas. Se le

considera una variante del liquen plano pilar (LPP) debido a su semejanzas clinicas e histopatolégicas. ' » > 2

> 4 Clinicamente se caracteriza por una pérdida de pelo simétrica, lenta y progresiva a nivel frontal, temporal
y parietal, con presencia de eritema perifolicular en el sitio de la alopecia y, generalmente, acompanada de
pérdida parcial o total de las cejas. > Su etiologia es aun desconocida, sin embargo, recientemente se ha
propuesto el efecto de los andrdgenos en su fisiopatogenia, debido a que afecta casi exclusivamente a las
mujeres posmenopdusicas. 6 Histopatol6gicamente se observa un infiltrado inflamatorio linfocitico y fibrosis,
con destruccion de los foliculos pilosos.2 Poco se sabe acerca de la historia natural de la enfermedad, sin
embargo, se ha observado que la AFF tiende a estabilizarse espontdneamente. >

Se realizé un andlisis retrospectivo de los pacientes del Departamento de Dermatologia del Instituto
Nacional de Ciencias Médicas y Nutricién Salvador Zubirdn de 1994 a 2013, y se incluyeron a cuatro
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pacientes que cumplian con los criterios clinicos e histopatolégicos de AFF. Se revisé el expediente clinico
reuniendo la informacién relevante en cada uno de los casos, tales como: evolucidn, antecedentes de
tratamientos previos y comorbilidades. Todos los casos contaban con el estudio histopatoldgico realizado
mediante dos biopsias por sacabocados de 4 mm tomadas de la linea fronto-parietal o fronto-temporal, las
cuales fueron procesadas para cortes transversales y longitudinales con hematoxilina y eosina.

PRESENTACION DE L.OS CASOS

En el cuadro I se resumen las caracteristicas demogréficas y clinicas de las pacientes incluidas en el estudio.
Todos los casos eran del sexo femenino y todas ellas posmenopdusicas. La edad promedio de aparicién fue
de 59 afos (rango de 52-73) con una duracién promedio de 3.5 afios (rango de 2-5). Clinicamente, en
todas las pacientes se observé una pérdida de pelo simétrica en banda en la regién fronto-temporal y fronto-
parietal con retroceso de la linea de implantacién del pelo. El drea de alopecia carecia de orificios foliculares,
aprecidndose una piel fina, palida y brillante (de aspecto atréfico), que contrastaba con la tonalidad del resto
de la piel de la cara (figuras 1y 2). En el margen, se observé eritema perifolicular y ligera escama fina (figura 3).
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FIGURA 1
Aspecto del drea alopécica de una de la paciente niimero 2. Se

observa una banda de piel mas palida y de aspecto atréfico”

FIGURA 2
Aspecto del drea alopécica en la paciente nimero 3

F

FIGURA 3
Mayor detalle del aspecto atréfico y palido de la piel en la paciente nimero 3. Se

observa ademas le presencia de eritema perifolicular y desescamacién muy fina

La presencia de alopecia parcial o total de las cejas se reportd en 2 pacientes (50%), en ambos casos
apareciendo posterior al inicio de la alopecia de la piel cabelluda. Al contrario, en las cejas no se observé
eritema perifolicular ni descamacion. La exploracion del resto de la piel, ufias y mucosas no mostré ninguna
otra alteracién. El motivo de consulta en todos los casos fue por pérdida de pelo, 3 pacientes (75%)
referfan prurito como sintomatologfa asociada. Solo una de las pacientes era sana y no tomaba ningin
medicamento. El resto presentaron las siguientes comorbilidades: 2 pacientes (50%) presentaron neoplasias
de células plasmaticas (micloma multiple y macroglobulinemia de Waldenstrom, respectivamente); una
de ellas present6 primero la AFF y sindrome de Sjogren primario, para lo cual recibié tratamiento con
metotrexato e hidroxicloroquina por 5 afios, posteriormente se diagnostic6 el mieloma multiple; en el otro
caso ocurri6 primero la macroglobulinemia de Waldenstrom, por lo cual recibié ciclos de tratamiento con
rituximab, prednisonay fludarabina por 8 meses, posteriormente comenzé con la pérdida de pelo. La tercera
paciente presentd diabetes MODY 3, hipertension arterial sistémica y obesidad, recibiendo tratamiento con
metformina, glibenclamida y enalapril. En cada uno de los casos se realizaron dos biopsias por sacabocados de
4 mm en el margen del 4rea de alopecia de la piel cabelluda, las cuales fueron procesadas en cortes transversales
y longitudinales para tinciones convencionales. No se realiz inmunofluorescencia directa en ninguno de los
casos. En el estudio histopatoldgico (figuras 4 y 5) se observé una disminucién en el nimero de unidades
foliculares, sustituyéndose por tejido fibroso y por la presencia de un infiltrado inflamatorio linfocitario
con disposicion liquenoide en el drea periinfundibular e istmo. Se observéd que los foliculos intermedios y
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vellosos se encontraban mas afectados por el infiltrado inflamatorio que los foliculos terminales. La epidermis
interfolicular no se encontraba afectada.

FIGURA
Corte histolégico transversal de piel cabelluda; tefiido con hematoxilina y eosina. Se observa
disminucién en el numero de unidades foliculares, sustituyéndose por tejido fibroso y un
infiltrado inflamatorio linfocitario con disposicién liquenoide en el drea periinfundibular e istmo

FIGURA 5
Corte histoldgico transversal de piel cabelluda; tefiido con tricrémico de Masson. Se
observa con mayor detalle las fibras de coldgena sustituyendo las unidades foliculares

En el cuadro II se resume el tratamiento que recibié cada paciente y su evolucién clinica. El tiempo de
seguimiento fue en promedio de 18 meses (rango de 6 a 36 meses). La respuesta al tratamiento se evalué
mediante la exploracion fisica y lo referido en las notas clinicas del expediente de cada caso. Ninguna de las
pacientes de nuestro grupo recibi6 tratamiento con inhibidores de la 5-alfa reductasa; sin embargo, 3 (75%)
pacientes recibieron tratamiento con minoxidil al 5% t6pico, ya sea solo o en combinacién con esteroides
topicos; 2 de ellas presentaron una estabilizacién de la alopecia después de 18 y 36 meses de tratamiento,
respectivamente; la otra paciente ha continuado con un progreso lento de la enfermedad, sin respuesta
aun perceptible a 6 meses de seguimiento desde el inicio del minoxidil al 5%. Las caracteristicas clinicas y
patolégicas no difieren en los casos en los que si respondieron al tratamiento con minoxidil en comparacién
con la que no respondid; sin embargo, el nimero tan pequeno de casos no permite realizar un analisis
estadistico.
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Discusion

El origen y la prevalencia de la enfermedad no se conoce, ya que la AFF fue descrita por primera vez en
1994 por Kossard y colaboradores. ' Sin embargo, se ha podido observar un claro predominio en mujeres
posmenopdusicas, lo cual ha sugerido la influencia hormonal como posible factor desencadenante, siendo los
andrdgenos los principales contribuyentes, ya que las 4reas de piel cabelluda que se afectan son mayormente

andrégeno dependientes. 4 Este patrén epidemioldgico se pudo observar de la misma manera en este reporte.
Por otra parte, esta teorfa se ha visto apoyada por el uso reciente de inhibidores de la 5-alfa reductasa,
finasteride y dutasteride, con los cuales se ha observado que en algunos casos hay una estabilizacién de la

enfermedad. * > ¢

A diferencia de la tipica apariencia multifocal del LPP, la AFF tiene un patrén clinico caracteristico
que afecta la linea frontal de la piel cabelluda, que generalmente se extiende hacia las regiones temporal y
parietal. En la dermatoscopia, se puede observar principalmente una disminucién en el nimero de aberturas

foliculares, eritema y descamacién perifolicular.” Generalmente hay pérdida parcial o total de las cejas y ya se
hareportado que también existe una disminucién del pelo corporal en el resto del cuerpo, especialmente en las

extremidades; sin embargo, esto ultimo se ha observado con menor frecuencia. 2 El diagnéstico generalmente

es clinico, reservando el estudio histopatolégico para aquellos casos de duda diagnéstica. 8

A nivel de la piel cabelluda, la AFF y el LPP son histolégicamente similares, ya que ambos muestran un
infiltrado inflamatorio linfocitico con patrén liquenoide a nivel del infundibulo y el istmo, ademas se observa
la presencia de queratinocitos necréticos, fibrosis perifolicular y tractos fibrosos. A diferencia del LPP, se ha
visto que en la AFF el infiltrado inflamatorio y la fibrosis afectan de manera selectiva los foliculos intermedios
y vellosos, sin afectar a los foliculos terminales.4 En estudios recientes, se realizaron biopsias a nivel de las
cejas y extremidades en pacientes con AFF y se ha demostrado que histolégicamente existe el mismo patrén

inflamatorio que en el LPP. 2.9

En algunos pacientes pueden coexistir signos de AFF y liquen plano en piel y/o en mucosas. * » > Algunas
enfermedades que pueden llegar a confundirse clinicamente con AFF son alopecia androgenética con patrén
femenino y alopecia arcata.

En nuestro grupo de pacientes, todos los casos comenzaron con la pérdida de cabello en la posmenopausia
y progresé lentamente con una recesion gradual de lalinea de implantacién del pelo a nivel frontal. En ningin
caso se reportd pérdida de pelo corporal en el resto del cuerpo, sin embargo, la mitad de ellas tuvo alopecia

455,10 11 1o hallazgos

de las cejas, lo cual es similar en proporcién a lo reportado en la literatura.
histopatoldgicos de las biopsias realizadas en la piel cabelluda fueron compatibles con AFF, sin embargo, no
contamos con estudios histopatoldgicos de las cejas.

En una serie de 60 casos reportada por MacDonald y colaboradores, observaron la presencia de
enfermedades autoinmunes en el 30% de los casos, entre ellos lo mas frecuente fue tiroiditis de Hashimoto y
sindrome de Sjogren.8 En nuestros casos, se confirmé la presencia de sindrome de Sjégren en una paciente; sin
embargo, llamalaatencion el hallazgo de neoplasias de células plasmaticas en dos pacientes (mieloma multiple
y macroglobulinemia de Waldenstrom, respectivamente), esta asociacién no ha sido reportada previamente
en la literatura.

La recesion de la linea frontal puede progresar hasta alcanzar la mitad del didmetro antero-posterior; sin
embargo, algunas series de casos han resaltado ya la gran variabilidad su evolucién clinica. En la mayoria

de las mujeres el curso de la enfermedad tiende a estabilizarse eventualmente, sin embargo, esto no puede

predecirse. >

Debido a que se trata de una alopecia cicatricial, el objetivo del tratamiento no es repoblar las 4dreas de
alopecia, sino detener la progresion de la enfermedad. En vista del curso tan lento y variable de esta, es dificil
evaluar su avance o detencién. No existe un tratamiento estandarizado para la AFF, sin embargo los que se
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han utilizado incluyen esteroides topicos o sistémicos, retinoides tdpicos, isotretinoina via oral, minoxidil

topico, hidroxicloroquina, finasteride y dutasteride. 5 % Como ya se menciono, la enfermedad tiende a
estabilizarse con el tiempo independientemente del tratamiento, por lo que es dificil distinguir en aquellos
casos con estabilizacién posterior al inicio de tratamiento si esto ocurrié como resultado de la intervencién

terapéutica, o bien, si ocurrié como parte de la historia natural de la enfermedad. ¢ - 8
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