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RESUMEN

La alopecia fibrosante frontal (AFF) es una alopecia cicatrizal primaria
que tipicamente afecta a mujeres posmenopdusicas y se caracteriza
por la recesion de la linea de implantacién pilosa fronto-parieto-tem-
poral, con pérdida total o parcial de las cejas. Es una entidad de cur-
50 cronico y de evolucion incierta. No hay actualmente criterios de
evaluacion clinico-pronéstica validados a nivel internacional, aunque
hace poco se ha propuesto una clasificacion para tal fin basada en una
gran casuistica multicéntrica.

Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas de las pacientes con
diagndstico de AFF evaluadas en dos centros argentinos.

Diseiio: Estudio retrospectivo de 12 pacientes con AFF evaluadas en-
tre agosto de 2015 y agosto de 2017 en el Servicio de Dermatologia
del HIGA Eva Perén (San Martin, Provincia de Buenos Aires) y en un
centro médico privado (General Pico, La Pampa).

Materiales y métodos: Se tomaron como criterios de inclusion la
presencia de recesion fronto-parieto-temporal de la linea de implan-
tacion pilosa asociada a uno de los siguientes: cambios dermatoscé-
picos caracteristicos de AFF (eritema e hiperqueratosis perifoliculares

ABSTRACT

Frontal fibrosing alopecia (FFA) is a primary scarring alopecia that
typically affects postmenopausal women and is characterized by the
recession of the frontal-parieto-temporal hairline with total or partial
loss of eyebrows. It is an entity of chronic course with uncertain evo-
lution. There are currently no internationally validated clinical-prog-
nostic evaluation criteria, although a classification for this purpose has
recently been proposed based on a large multicentric casuistry.
Objective: To describe the clinical and demographic characteristics of
patients diagnosed with FFA assessed in two Argentine centers.
Design: Retrospective study of 12 patients with FFA evaluated be-
tween August 2015 and August 2017 at the Dermatology Service of
HIGA Eva Perdn (San Martin, Provincia de Buenos Aires) and a private
medical center (General Pico, La Pampa).

Materials and methods: The inclusion criteria was the presence of
frontal-parietol-temporal recession of the hair implantation line asso-
ciated to one of the following: characteristic changes of FFA (perifollic-

y cierre de aperturas foliculares) o una biopsia del cuero cabelludo
compatible con alopecia cicatrizal linfocitica.

Resultados: Se evaluaron 12 pacientes en 2 afios, todas mujeres me-
nopausicas y con una edad promedio en el momento del diagndstico
de 69 afios. La afectacién de las cejas total o parcial se observé en el
100% de los casos. El patrén clinico mas frecuente fue el lineal (75%),
sequido del difuso (17%). Todas estaban en tratamiento con inhibi-
dores de la 5a-reductasa y minoxidil al 5% tdpico, y 42% recibian
periddicamente infiltraciones con triamcinolona.

Conclusiones: La cohorte estudiada presentd una edad promedio de
diagndstico mds alta que la informada, pero con caracteristicas clini-
cas similares a las publicadas en la literatura médica internacional.
Limitaciones: El cardcter retrospectivo del estudio y el tamafo de
la muestra.

Palabras clave: Alopecia fibrosante frontal, liquen plano pilar, alo-
pecia cicatrizal, PPAR, pioglitazona, dutasterida.
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ular erythema and hyperkeratosis and closure of follicular openings)
andjor scalp biopsy compatible with lymphocytic scar alopecia.
Results: Twelve patients were evaluated in 2 years. All female, meno-
pausal and with average age of diagnosis 69 years. Total or partial eye-
brows involvement was observed in 100% of cases. The most frequent
clinical pattern was the linear pattern (75%) followed by diffuse pat-
tern (17%). All were treated with 5-alpha reductase inhibitors and top-
ical minoxidil and 42% received periodic intralesional triamcinolone.
Conclusions: The cohort studied presented a mean age of diagnosis
higher than the reported, but with clinical characteristics similar to
those published in the international literature.

Limitations: The retrospective nature of the study and the size of the sample.
Keywords: Frontal fibrosing alopecia, lichen planopilaris, cicatricial
alopecia, PPAR, pioglitazone, dutasteride.
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INTRODUCCION

En 1994, Kossard comunicd la recesién de la linea de
implantacidn pilosa frontal con criterios clinicos de alope-
cia cicatrizal e histolégicos de liquen plano pilar (LPP) en
6 mujeres posmenopdusicas. Sin embargo, dado que nin-
guna de las pacientes presentd lesiones cutaneomucosas de
LPP, lo interpreté como una destruccién folicular de la
linea de implantacién por un patrén reaccional desenca-
denado por la menopausia'. Desde entonces, se ha desper-
tado un gran interés por la denominada alopecia fibrosan-
te frontal (AFF) que aumenté de manera exponencial las
publicaciones sobre el tema.

La AFF se considera una alopecia cicatrizal primaria
que afecta predominantemente a las mujeres posme-
nopdusicas, pero se describié también en las premenopdu-
sicas y en los hombres*“. Clinicamente la recesion fron-
to-parieto-temporal es la regla. La pérdida total o parcial
de las cejas o del vello corporal, el signo del pelo solitario y
el prurito se consideran criterios diagnésticos adicionales,
al igual que los dermatoscépicos. Su curso es crénico y de
evolucién incierta, con tendencia a la progresion lenta y, en
ocasiones, a la remision espontdnea’. Es clara la afectacion
de la calidad de vida de quienes la padecen; este hecho ha
motivado la bisqueda de una forma de predecir su evo-
lucién a largo plazo. Hasta la actualidad, Moreno-Arro-
nes et dl. propusieron una clasificacién clinico-prondstica
guiados por una vasta experiencia e importante casuistica
de 242 pacientes con diagndstico de AFF reunidos entre
varios centros médicos espafioles. Proponen tres patrones
de AFF: patrén 1 o lineal, patrén 2 o difuso y patrén 3 o
seudofranja. Concluyen que el patrdn lineal es el mds fre-
cuente, con un prondstico intermedio entre los otros dos;
el patrén 2 o difuso es el segundo en frecuencia, pero el de
peor prondstico; y el patron 3 o seudofranja es el menos
observado y el de menor tendencia a la progresion’.

En la Argentina, hay pocos datos clinico-epidemio-
l6gicos sobre esta enfermedad. En 2015, Cappetta ez 4.
publicaron 19 casos de AFF en mujeres evaluadas en cua-
tro centros de la Ciudad Auténoma de Buenos Aires en el
transcurso de 6 afios®. Se realizd el presente estudio para
aumentar la casuistica nacional con el agregado de cata-
logar a las pacientes segtin la clasificacién mencionada y
con el objetivo secundario de medir a futuro su potencial
valor prondstico.

98

Contacto del autor: Gimena Castro Pérez

E-mail: gimecastroperez@yahoo.com.ar

Fecha de trabajo recibido: 5/10/2017

Fecha de trabajo aceptado: 20/6/2018

Conflicto de interés: los autores declaran que no existe conflicto
de interés.

MATERIALES Y METODOS

Andlisis retrospectivo de los datos obtenidos de las
historias clinicas de las pacientes con diagndstico de AFF
evaluadas en el Servicio de Dermatologia del Hospital
Interzonal General de Agudos Eva Perén de San Martin,
Provincia de Buenos Aires, y del Centro Médico Darma
de General Pico, Provincia de La Pampa, en un periodo
de 2 anos comprendido entre agosto de 2015 y agosto de
2017 (Tabla 1).

Criterios de inclusion

Recesién fronto-parieto-temporal de la linea de
implantacién asociada a uno de los siguientes crite-
rios: dermatoscépicos caracteristicos de AFF (eritema
e hiperqueratosis perifoliculares o cierre de aperturas
foliculares) o biopsia del cuero cabelludo compatible
con alopecia cicatrizal linfocitica.

RESULTADOS

Se evaluaron 12 mujeres con un promedio de
edad en el momento del diagndstico de 69 afios (eda-
des entre 56 y 79 anos). Todas eran menopdusicas y
la mds joven de la cohorte (56 afios) lo era de causa
quirdrgica.

Todas las pacientes cumplian con los criterios clini-
cos y dermatoscépicos de AFF y solo 4 hubo requeri-
miento por parte del médico tratante de la realizacién
de una biopsia para confirmar el diagnéstico. En esos
casos, la anatomia patolégica fue compatible con alo-
pecia cicatrizal (Foto 1).

Se encontrd afectacién de las cejas con pérdida total
o parcial en el 100% de las pacientes, y del vello corpo-
ral (solo se incluyeron las axilas y los miembros en esta
evaluacién) en el 36% de ellas. Siete presentaron el sig-
no del "pelo solitario” (Foto 2) y solo una puntos rojos
glabelares; esta fue la paciente cuyo cuadro progresd a
las regiones retroauriculares y occipital (Foto 3), eviden-
ciado también por una placa de liquen plano pilar en
la coronilla. En ninguna de las mujeres se observaron
lesiones de liquen plano a nivel cutdneo o mucoso.

Como otras manifestaciones dermatoldgicas aso-
ciadas todas tenfan algtin grado de alopecia androge-
nética y, en un unico caso, vitiligo. El hipotiroidismo
se detectd en dos de las pacientes.
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Caso Biopsia | Derma- | Menopau- | Hipotiroi- | Otras Patron Pelo
toscopia sia dismo asoc. clinico solitario
Si Si Si - - Si

1 F 65 1 Si

2 F 60 Si Si Si Si = 1 Si Si
3 F 56 = Si Si = = 1 = =
4 F 79 - Si Si Si - 1 - -
5 F 59 = Si Si = = 1 = Si
6 F 74 Si Si Si - = 1 - Si
7 F 76 Si Si Si = = 2 = Si
8 F 67 = Si Si = = 1 = =
9 F 71 = Si Si = = 2 = Si
10 F 69 = Si Si = Vitiligo 1 = =
1 F 77 - Si Si - - 3 - Si
12 F 74 = Si Si = = 1 = =

T P A e < R
corporal 5-alfa zona

1 Si Si = = Si Si Si = = Si
2 Si Si Si = Si Si Si Si = Si
3 Si Si = = = Si Si = = Si
4 Si = = = = Si Si = = Si
5 Si Si - - - Si Si - - Si
6 Si = = = Si Si Si Si = Si
7 Si = = = Si Si Si = = Si
8 Si = = = Si Si Si = = Si
9 Si = = = = Si Si = = Si
10 Si - - - - Si Si - - Si
1 Si = = = = Si Si = Minociclina Si
12 Si - = = - Si Si = - Si

TABLA 1: Datos clinicos y demogréficos de la serie estudiada.

L PPCCAB:: liquen plano pilar cuero cabelludo; LP CUT-MUC: liquen plano pilar cutaneo- mucoso; INHIB 5 ALFA: inhibidor 5 alfa reductasa; FAGA: Alopecia androgenética femenina.

FOTO 1: Seccién cutdnea con epidermis conservada. A nivel dérmico se obser- FOTO 2: Signo del “pelo solitario” (lonely hair) asociado a depresion de las ve-
van dos foliculos pilosos rodeados de fibrosis lamelar y moderado infiltrado nas frontales y notable receso fronto-parieto-temporal.
inflamatorio linfocitario (HyE, 100X).
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FOTO 3: Nétese la progresion a las regiones retroauriculares.

Respecto de la clasificacién clinico-prondstica utili-
zada para evaluarlas, se determind que nueve reunian las
caracteristicas del patron 1 o lineal (Foto 4), mientras que
dos correspondian al patrén 2 o difuso (Foto 5) y una sola, al
patrén de seudofranja (Foto 6). Todas recibieron tratamiento
tépico con locién de clobetasol al 0,05% (2 ml/d) y minoxi-
dil al 5% locién (2 ml/d) asociada a un inhibidor de la 5
o-reductasa (I5aR) por via oral. El inhibidor de la 5 o-re-
ductasa mds indicado a 8 de las 12 pacientes desde su diag-
nostico fue el dutasteride, en dosis de 0,5 mg/d por via oral.
Las 4 restantes iniciaron finasteride a dosis de 2mg/d por via
oral, pero 2 de ellas rotaron, en junio de 2017, a dutasteride.
Uno de los casos fue tratado con minocilina 100 mg/d por
via oral durante 10 meses, con estabilizacién del cuadro y,
desde junio de 2017, a 2 pacientes se les indicé también pio-
glitazona 15 mg/d por via oral, con buena tolerancia. No se
utilizaron otras terapias sistémicas en nuestra casuistica. En
5 de los casos se agregaron infiltraciones con triamcinolona
en el drea alopécica. Se utilizé una dosificacién de 40 mg
diluidos al % en el cuero cabelludo cada 3 meses para evitar

la atrofia.

FOTO 4: Patrdn 1 o lineal.

FOTO 5: Patron 2 o difuso con linea de implantacién irregular o escalonada e
importante pérdida de la densidad folicular.

FOTO 6: Patron 3 o seudofranja. Nétense las dos lineas pilosas separadas por
una franja atrdfica alopécica.

COMENTARIOS

La AFF es una alopecia cicatrizal con un patrén de
distribucidn distintivo: la recesién fronto-parieto-tem-
poral, que deja una banda alopécica cicatrizal que ha-
bitualmente no presenta los signos de dafo actinico
evidenciables en la piel cercana. Otro hallazgo clinico
caracteristico es el compromiso de las cejas, hoy consi-
derado por muchos autores un criterio clinico diagnés-
tico mds"?. Este compromiso puede ser total o parcial y
preceder al del cuero cabelludo. Las distintas casuisticas
informan una incidencia del compromiso de las cejas
de 76-95%, mientras que en la nuestra estuvo presente
en el 100% de los casos (en forma total o parcial), al
igual que la recesién fronto-parieto-temporal®”. El sig-
no del “pelo solitario” (lonely hair), descrito por Tosti et
dl., se refiere a la presencia aislada de pelo terminal en
la linea de implantacién original. Se considera una cla-
ve clinica diagnéstica de la AFF y ha sido comunicado
en distintas series, con una frecuencia cercana al 60%
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(53-64% en diferentes series). Nosotros también la en-
contramos en el 58% de las mujeres estudiadas®”?. La
pérdida de las pestafias puede observarse en ocasiones
(14-26% de los pacientes), al igual que la afectacién de
la barba en los hombres con AFF (hasta un 50%)>77.
La pérdida de vello corporal, las pdpulas faciales y los
puntos rojos glabelares son signos de menor relevancia,
pero ayudan a completar el cuadro clinico cldsico. En
el presente estudio, el 36% de las afectadas mostraban
pérdida de vello axilar o de los miembros, en coinci-
dencia con lo comunicado (26-53%)>>7-10:11,

Si bien la pérdida de vello pubico se describié en la
AFFE, como es una alteracién frecuente en las mujeres
sanas mayores de 50 afios decidimos no incluirla en la
evaluacién de la cohorte para evitar un posible sesgo.
En cuanto a los puntos rojos glabelares, que segin al-
gunos autores se observan al inicio del proceso, en esta
cohorte se presentaron en una paciente con una banda
alopécica fronto-parieto-temporal con progresién a las
regiones retroauriculares y occipital'>"’. La paciente te-
nia una placa de liquen plano pilar en la coronilla y au-
sencia total de cejas. No se encontraron pacientes con
papulas faciales en esta cohorte, pero si se vio depresién
de las venas frontales en algunos casos (véase Foto 2).
Como sintomatologfa acompanante, 2 de las pacientes
presentaron prurito leve a moderado que no manifes-
taron espontdneamente, sino al ser interrogadas por el
médico tratante. Ninguna refirié dolor o sensacién de
quemazén, que son los otros sintomas descritos en la
bibliografia consultada'?. Debido al corto tiempo de
seguimiento de nuestra cohorte, no se puede definir
este sintoma como indicador de progresion de la enfer-
medad, lo que parece ser de consenso general.

Su etiopatogenia atn no ha sido totalmente di-
lucidada; la AFF se ha considerado una variante del
liquen plano pilar (LPP) y, como tal, una enferme-
dad inmunomediada'?*®. En la histopatologia ambas
entidades muestran un infiltrado linfocitario que
compromete la zona del istmo e infundibulo piloso
y puede afectar, por extensidn, la regién de la protu-
berancia que contiene las células madre foliculares.
La destruccién de esta zona determina la alopecia ci-
catrizal que caracteriza ambos cuadros. Un estudio
reciente comparé histolégicamente biopsias del cue-
ro cabelludo de mujeres con LPP y AFF'. Encontré
que, al igual que en el LPP, se observa un aumento de
linfocitos T CD8* en los foliculos pilosos afectados
de muestras del cuero cabelludo de mujeres con AFFE,
con un incremento simultdneo del cociente CD4/
CDS8 en los foliculos no afectados. Esto sugiere la mi-
gracién celular de linfocitos CD8 desde los foliculos
sanos hacia los comprometidos. El mismo estudio ha-
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116 un aumento de células presentadoras de antigeno
(CPA) en la regién infundibulo-istmica de los folicu-
los pilosos afectados en las muestras de AFF, mientras
describié la deplecién de las CPA en las de LPP". El
papel atribuido a las CPA es presentar antigenos a
los linfocitos T para generar la respuesta citotdxica
que media el dafio folicular. Los autores no explican
esta diferencia, aunque sugieren que podria deberse a
diferencias fisiopatogénicas. Si bien estd claro que la
AFF y el LPP comparten muchas caracteristicas cli-
nico-patoldgicas, ain no se ha logrado definir el por-
qué de las diferencias tan marcadas en la presentacién
topogréfica de las lesiones, que podria deberse a los
antigenos desencadenantes, todavia no identificados,
que difieren en su localizacidn.

Cabe mencionar la probable influencia de factores
hormonales en el desarrollo de esta variante de alope-
cia cicatrizal, fundamentada no solo en el hecho de
que las mujeres posmenopdusicas son las principales
afectadas, sino también en el creciente nimero de pu-
blicaciones que destacan la buena respuesta a la terapia
con los inhibidores de la 5 a-reductasa empleados en
el tratamiento de la AFF".

Teniendo en cuenta la clasificacién de More-
no-Arrones ¢t 4l para la evaluacién clinico-prondsti-
ca de la enfermedad, encontramos que el patrén mds
visto entre nuestras pacientes fue el lineal (75%), se-
guido del difuso (17%) y solo un caso del patrén seu-
dofranja (8%). Respecto del pronéstico, no podemos,
por el momento, coincidir o disentir, ya que nuestras
pacientes atin requieren seguimiento a largo plazo para
definir su evolucién.

En cuanto a los tratamientos indicados a las mu-
jeres evaluadas en nuestro estudio, todas recibieron la
combinacién de un corticosteroide tépico, minoxidil
al 5%, y un I5aR. Se eligid este esquema terapéutico
no solo por la coexistencia de algin grado de alope-
cia androgenética detectado en todas ellas, sino tam-
bién porque a partir de publicaciones recientes y de
los probables mecanismos hormonales involucrados en
el desarrollo de la enfermedad, los I5aR parecen ser
los firmacos mds prometedores para la estabilizacién y
la mejorfa del cuadro®”'%">. Ademds, al ser la nuestra
una cohorte de mujeres menopdusicas sin anteceden-
tes patoldgicos de relevancia, encontramos esta terapia
segura para su indicacién.

Queremos destacar que, como otras alopecias ci-
catrizales, la AFF es una urgencia tricoldgica, por lo
que hay acuerdo en que es imperativo el tratamiento
precoz para frenar su evolucién y mejorar su prondsti-
co. Concordamos con Mardones y Shapiro en que los
corticosteroides tépicos o intralesionales son un recur-
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so de primera linea para esta finalidad". Si bien se les
indicé a todas las pacientes de la cohorte el uso de
corticosteroides intralesionales, algunas no aceptaron
las infiltraciones con triamcinolona por fobia o temor
al dolor. Solo una paciente accedi6 a la infiltracién
en las cejas (en este caso una parte de la dosis total
se diluyé al 1/8) y en los casos de pérdida total de
las cejas no se intenté la infiltracién. Dos pacientes
recibieron también agonistas de PPARy (pioglitazona
15 mg/d por via oral) como terapia asociada a los
esteroides y antiandrégenos, siguiendo los resultados
de estudios recientes que demuestran la participacién
de los receptores activados por los proliferadores de
peroxisomas Y (PPARY) en el desarrollo de las alope-
cias cicatrizales, como el LPP y la AFF'¢".

Si bien excede los objetivos del presente trabajo de-
terminar la eficacia de los tratamientos indicados, cree-
mo que adn se requieren mds ensayos prospectivos que
la determinen para establecer el estindar de tratamien-
to para quienes padecen este tipo de enfermedades.
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