
Janeth Albán Muñoz, MD 
Residente Dermatología – Universidad del Valle 

Mayo 2017 
 



1) Unidad pilosebacea 
2) Alopecia cicatrizal y su clasificación 
3) Liquen plano pilar 
 - Epidemiología 
 - Etiopatogenia 
 - Clasificación 

A) Liquen plano pilar clásico 
B) Alopecia frontal fibrosante 
C) Síndrome de Graham-Little-Piccardi-Lasseur 

4) Diagnóstico diferencial del liquen plano pilar 
5) Conclusiones 



Folículo piloso 

Músculo erector del 
pelo 

Glándula sebácea 

Glándula apocrina 

Childs JM, Sperling LC. Histopathology of scarring and nonscarring hair loss. Dermatol Clin 2013; 31:43 
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Moderador
Notas de la presentación
El conocimiento del ciclo del pelo es esencial para comprender la patofisiología de las enfermedades capilares y el mecanismo de acción de los agentes terapéuticos actuales utilizados para modular el crecimiento capilar.
La unidad pilosebácea está compuesta por el folículo piloso, el músculo erector del pelo, la glándula sebácea y, en determinadas zonas, la glándula apocrina.

El folículo piloso se divide en 4 partes: 
Bulbo: consistente en: la papila dérmica y matriz mezclada con melanocitos ��2. área Suprabulbar va desde la matriz a la inserción de musculo erector del pelo��3. Istmo que se extiende desde la inserción del músculo erector del pelo a la glándula sebácea��4. Infundíbulo que se extiende desde la glándula sebácea hasta el orificio folicular. 


El bulbo es la parte inferior del folículo, experimenta cíclicamente procesos de involución y regeneración, el infundíbulo y el istmo constituyen la parte permanente del folículo. 
 
Los queratinocitos de la matriz del bulbo proliferan y se diferencian rápida­mente, dando lugar a seis estirpes celulares distintas. 




*40* uptodate 2017 y la (3) en mi bibliografía es  *39*
Anatomía - El cuero cabelludo humano contiene aproximadamente 100.000 a 150.000 folículos pilosos [1]. Cada folículo piloso se encuentra sobre una papila dérmica, una colección de tejido mesenquimal con propiedades inductivas (figura 1). La papila dérmica induce el desarrollo de folículos pilosos en el feto y parece desempeñar un papel importante en el ciclo folicular y el crecimiento del cabello [2]. (Ver "Ciclo del cabello" a continuación.)��Los folículos pilosos constan de cuatro segmentos: el bulbo, la región suprabulbar, el istmo y el infundíbulo (figura 1) [3]. El bulbo, la parte más baja del folículo piloso, es el sitio de la matriz del cabello, un grupo de queratinocitos que proliferan rápidamente responsable de la producción de pelo [2]. La región suprabulbar del folículo se extiende desde el bulbo hasta el istmo, que es la porción del folículo entre la inserción del músculo píleo arreter y la inserción de la glándula sebácea. La porción superior del folículo, el infundíbulo, se extiende desde la inserción de la glándula sebácea hasta el epitelio interfollicular.��El cabello es una estructura de capas que consta de tres componentes principales. La médula, la capa más interna, está rodeada por la corteza y la cutícula. Entre el bulbo piloso y el istmo, el eje del pelo está rodeado por la vaina interna de la raíz, una estructura que está compuesta por la cutícula de la vaina de la raíz interna, la capa Huxley, la capa Henle y la capa complementaria. La vaina de la raíz interna juega un papel importante en la conformación del cabello [2]. La envoltura externa de la raíz rodea tanto la vaina interna de la raíz como el eje del pelo y se extiende desde el bulbo piloso hasta la epidermis. La vaina de la raíz externa y cada uno de los componentes del cabello y la raíz interior vaina tienen perfiles de queratina distinta [4].��Se ha identificado una región cerca de la inserción del músculo píleo del arrector, conocida como la región abombada del folículo piloso, como un sitio que alberga las células madre del folículo piloso que son esenciales para el ciclo folicular y el crecimiento capilar. La pérdida de las células madre del folículo piloso en la protuberancia se postula para contribuir a la pérdida permanente de cabello en las alopecias cicatriciales (ver 'Alopecia cicatricial' a continuación) [5, 6]. Los estudios de ratón han demostrado que las células madre del folículo piloso también puede apoyar la cicatrización de heridas, contribuyendo a la repoblación de las células epiteliales interfollicular [7]
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Jean L. Bolognia, Joseph L. Jorizzo, Julie V. Schaffer. Dermatology. 3rd ed. 2012; 243-264 

Moderador
Notas de la presentación
16. Las células pro­cedentes de la matriz central (situadas justo encima de la papila dérmica) originan: el tallo del cabello (que consta de tres componentes: la médula (central), la corteza y la cutícula del tallo piloso (región más externa). 
 
Las partes exteriores de la matriz dan lugar a la vaina radicular interna (VRI), una estructura compuesta de tres capas: 1) la cutícula de la VRI (región más interna), que se acopla a la cutícula del tallo piloso y fija el tallo; 2) la capa de Huxley, y 3) la capa de Henle (región más externa). La capa de Henle conecta finalmente con el epitelio de la vaina radicular externa (VRE). 



VRI 
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cornifica alrededor de tallo 
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exterior 
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• Ubicación de células madre: 
regeneración de folículo piloso 

Jean L. Bolognia, Joseph L. Jorizzo, Julie V. Schaffer. 
Dermatology. 3rd ed. 2012; 243-264 

Moderador
Notas de la presentación
La VRI es la primera estructura del folículo piloso que se cornifica formando una cubierta cilíndrica rígida alrededor del tallo emergente de pelo; además, aísla a la parte inferior de la unidad pilosebácea del entorno. La VRI se descama justo por debajo de la abertura del conducto de la glándula sebácea, lo que crea un espacio entre el tallo y la VRE a través del cual pueden fluir los productos excretados por dicha glándula sebácea. 
 
Es importante destacar que existe una relación de continuidad entre la VRE y la epidermis exterior.  El músculo erector del pelo se une al folículo piloso en la protuberancia. Algunas células epiteliales de la protuberancia de la VRE se comportan como células madre e intervienen en la regeneración y desarrollo cíclico de los folículos pilosos1. Teóricamente, si está zona sufre daños irreversi­bles, el crecimiento del pelo será imposible. 





Sustitución del epitelio folicular por tejido 
conjuntivo 
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Jean L. Bolognia, Joseph L. Jorizzo, Julie V. Schaffer. Dermatology. 3rd ed. 2012; 243-264 

Moderador
Notas de la presentación
El término «cicatricial» implica la sustitución del epitelio folicular por tejido conjuntivo (fibrosis o colágeno hialinizado). En la definición más general de alopecia cicatricial se podrían incluir todas las formas de alopecia en las que existe una pérdida irreversible de los folículos pilosos. En la mayoría de los casos, se presupone que son debidas a lesiones irreversibles de la región folicular en que se alojan las células madre. Por el contrario la alopecia no cicatrizal es potencialmente reversible. *16*
 

Figura 1 Paciente con lupus eritematoso sistémico y placas de
lupus eritematoso discorde en cuero cabelludo que han dejado
alopecia cicatricial. *16*
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Moderador
Notas de la presentación
Se han descrito tanto formas primarias como secundarias de alopecia cicatricial. Los folículos pilosos son el blanco específico de la inflamación en las alopecias cicatriciales primarias. Mientras que en las alopecias cicatriciales secundarias Los folículos pilosos se destruyen al azar con las estructuras circundantes, el folículo no es sino un «observador pasivo» del proceso patológico. Algunos ejem­plos de alopecia cicatricial secundaria son las quemaduras profundas, la dermatitis por radiación, los cánceres cutáneos, la sarcoidosis cutánea, la morfea, la necrobiosis lipídica y algunas infecciones crónicas como la tuberculosis cutánea. Las diversas formas de alopecia cicatricial secun­daria deberían mostrar las características clínicas e histológicas propias de la enfermedad subyacente *24*. 

Primarias: son un grupo de enfermedades foliculocéntricas en las
que el folículo piloso (FP) es la principal diana del proceso
inflamatorio, mientras que la dermis interfolicular queda
Respetada.  Ejemplos de la cicatrizal 2ria: como un querion, un traumatismo o la radioterapia,
o estar causadas por un tumor como un carcinoma o una
metástasis.*19*

Fig 1 : Fase tardía de un lupus eritematoso crónico. Lesiones discoides de lupus eritematoso en fase terminal que se asemejan a la alopecia de Brocq. 



Importancia de la 
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Notas de la presentación
La obtención de una biopsia de cuero cabelludo puede ser útil no solamente para el diagnóstico, sino también para evaluar el grado de inflamación y de deterioro de la zona en que se alojan las células madre *16*.

Las muestras deben tener un diámetro mínimo de 4 mm e incluir la región grasa. Lo ideal es obtener dos muestras, una para llevar a cabo cortes histológicos verticales y la otra para cortes horizontales. 


**** meter forma de hacer biopsia++++



Jean L. Bolognia, Joseph L. Jorizzo, Julie V. Schaffer. Dermatology. 3rd ed. 2012; 243-264 

Moderador
Notas de la presentación
La clasificación de la alopecia cicatricial primaria se presta a confusión y controversias. La mayoría de estas enfermedades muestran un cierto grado de solapamiento en sus características clínicas e histológicas, lo que difumina las fronteras entre las distintas entidades clínicas. En 2001, la North American Hair Research Society llevó a cabo un taller de trabajo que dio como resultado una clasificación provisional cuyo objetivo era el de facilitar las futuras discusiones y la investigación86. Según esta clasificación, las alopecias cicatriciales primarias se dividían en 3 grupos diferentes según su infiltrado inflamatorio prominente (es decir, linfocítico, neutrofílico y mixto) basándose principalmente en las características patológicas de cada trastorno *24*
 
Lichen planopilaris (LPP) se clasificó como una alopecia cicatricial linfocítica primaria, destrucción folicular y pérdida permanente del cabello. *13*





Inicialmente descrito por Pringle en 1895 

Trastorno inflamatorio poco común del cuero 
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Pérdida permanente del pelo  
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Chantal Bolduc, Leonard C. Sperling, Jerry Shapiro MD; Primary cicatricial alopecia. Journal of the 
American Academy of Dermatology, 2016; 75 (6): 1081-1099 

Moderador
Notas de la presentación
Lichen planopilaris (LPP) es un trastorno inflamatorio poco común del cuero cabelludo que se caracteriza clínicamente por eritema perifolicular, hiperqueratosis folicular y pérdida permanente del cabello. La LPP se considera una forma folicular de liquen plano basada en características patológicas compartidas y la frecuente coexistencia de hallazgos clínicos de estos trastornos. *24*




Limitado. Poco común 

Predominio en mujeres 

5ta década 

Cuero cabelludo. < frecuente en cara  y cuerpo 

Asociación con liquen plano cutáneo variable 

Datos insuficientes para concluir predominio racial 

Chantal Bolduc, Leonard C. Sperling, Jerry Shapiro MD; Primary cicatricial alopecia. Journal of the 
American Academy of Dermatology, 2016; 75 (6): 1081-1099 

Moderador
Notas de la presentación
Los datos epidemiológicos sobre el liquen planopilar (LPP) son limitados. Aunque se acepta que LPP es poco común, la incidencia y la prevalencia de LPP son desconocidas *13*
 
La mayoría de los pacientes son mujeres blancas de principios de los años cincuenta. Por lo general, sólo el cuero cabelludo se ve afectado, pero también puede darse en La cara y el cuerpo. 
El liquen plano cutáneo está presente en el 50% de los pacientes, dependiendo de la serie, pero es menos común en nuestra experiencia.
Las uñas y la mucosa están afectadas en 10% de los pacientes.
El curso de la LPP suele ser progresivo o estable lentamente. *24*
De vez en cuando en niños, edad media de inicio de 52 años [7].*13*


*23* En 2008 se determinó que la tasa de incidencia anual de la LPP oscilaba entre menos del 1% y aproximadamente el 8% . (ya busque articulo del 2008, es de una hoja)
41. En un estudio retrospectivo en clivelaan Ohio, de 29 pacientes con LPP, se identifico compromiso de liquen plano asociado en un 25% de los pacientes. 


28. Asociación
En 17 a 28% de los casos, 5-7 a 50% de los casos, 10 liquen plano (LP) se puede observar en otras partes del cuerpo. En nuestra experiencia, la estimación de LP que ocurre en otras partes del cuerpo en el 50% de los casos de LPP del cuero cabelludo parece claramente sobreestimada. Estamos de acuerdo con la estimación de la participación del cuero cabelludo en el 25% de la LP.11 Más raramente, la participación de las uñas con pits o onicorrexis también puede estar presente, 5,6 y la mucosa oral o genital puede estar involucrada. Si se considera LPP como un patrón de LP, su predisposición sexual, evolución, opciones terapéuticas y efectos son extremadamente diferentes.




Extremadamente rara en niños 
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Moderador
Notas de la presentación
9. La LPP es extremadamente rara en niños. Puede ser mal diagnosticado como alopecia areata en los niños debido a la falta de síntomas y otras características de LP. Debe haber un alto índice de sospecha de LPP en niños con alopecia que no responde al tratamiento estándar o que tienen hallazgos atípicos para las alopecias infantiles más comunes. Se realizó una revisión retrospectiva de los casos de LPP en pacientes menores de 18 años de 1976 a 2013  en minessota, presentando solo 4  casos durante un período de 37 años. ). Mostraron predominio en varones, la mayoría asintomáticos, < 50% LP en otra parte del cuerpo.


En la edad adulta, la LPP tiene un predominio femenino, y las mujeres representan entre el 60% y el 90% de todos los casos (3). En contraste, tres de los cuatro pacientes en nuestro estudio eran varones. El síntoma clínico más común del cuero cabelludo informado por los pacientes con LPP además de la pérdida de cabello es el prurito del cuero cabelludo seguido de dolor y ardor. El prurito del cuero cabelludo puede ocurrir en más del 60% de los casos (4), pero clínicamente, en nuestros pacientes, los parches de alopecia fueron asintomáticos en tres casos, con sólo un paciente experimentando prurito leve. Más del 50% de los adultos con LPP no tienen hallazgos cutáneos de LP en otra parte de la piel (3). Esto parece consistente en los niños, con sólo un paciente en nuestra seri. Se debe mantener un alto índice de sospecha de LPP en un niño con alopecia que no responda al tratamiento estándar o que tenga hallazgos atípicos para las alopecias de la infancia más comunes.





9. Lichen planopilaris (LPP) es una forma rara de alopecia cicatricial que ocasionalmente se ha reportado en niños. Debido al número limitado de pacientes informados, hay poca información disponible sobre características demográficas, presentación clínica o opciones de tratamiento para estos pacientes. Se realizó una revisión retrospectiva de los casos de LPP en pacientes menores de 18 años de 1976 a 2013 para definir las características clínico-patológicas de la LPP pediátrica. Presentamos cuatro casos de LPP pediátrica de nuestra institución durante un período de 37 años. En las tablas 1 y 2 se presenta un resumen de las características clínicas e histopatológicas de estos casos. La LPP es poco frecuente en los niños y existen pocos casos en la literatura. Se han publicado once series de casos en relación con el LP de la infancia, y en algunos casos el cuero cabelludo. En estos estudios, la presentación de LPP en niños con LP oscila entre 0% y 11,7% (10-20), aunque ninguno de estos estudios se centró en la presentación clínica o histopatológica de la afectación del cuero cabelludo, firmar. Los informes centrados en la LPP consisten en una serie con dos hijos (5) y cuatro informes de casos individuales (Tabla 3) (21-24). En la edad adulta, la LPP tiene un predominio femenino, y las mujeres representan entre el 60% y el 90% de todos los casos (3). En contraste, tres de los cuatro pacientes en nuestro estudio eran varones. El síntoma clínico más común del cuero cabelludo informado por los pacientes con LPP además de la pérdida de cabello es el prurito del cuero cabelludo seguido de dolor y ardor. El prurito del cuero cabelludo puede ocurrir en más del 60% de los casos (4), pero clínicamente, en nuestros pacientes, los parches de alopecia fueron asintomáticos en tres casos, con sólo un paciente experimentando prurito leve. La LPP es extremadamente rara en niños. Puede ser mal diagnosticado como alopecia areata en los niños debido a la falta de síntomas y otras características de LP. Debe haber un alto índice de sospecha de LPP en niños con alopecia que no responde al tratamiento estándar o que tienen hallazgos atípicos para las alopecias infantiles más comunes.
Más del 50% de los adultos con LPP no tienen hallazgos cutáneos de LP en otra parte de la piel (3). Esto parece consistente en los niños, con sólo un paciente en nuestra serie y dos de los seis casos de LPP de la infancia notificados anteriormente que tienen extra�Hallazgos del cuero cabelludo clásico.
Se debe mantener un alto índice de sospecha de LPP en un niño con alopecia que no responda al tratamiento estándar o que tenga hallazgos atípicos para las alopecias de la infancia más comunes.
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Chantal Bolduc, Leonard C. Sperling, Jerry Shapiro MD; Primary cicatricial alopecia. Journal of the American Academy of Dermatology, 2016; 75 (6): 1081-1099 
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Moderador
Notas de la presentación
 
Muchas series de casos han informado paraclínicos de laboratorio normales o no específicos, incluyendo, pruebas de función tiroidea, hierro, zinc, niveles de ferritina y muchos otros. Un estudio reciente informó una mayor prevalencia de Hipotiroidismo en 355 pacientes con alopecia fibrosante frontal (FFA, 15%) en comparación con la población general (4%). Aunque algunas anomalías bioquímicas o nutricionales se han informado de manera no clra. NO HAY ANALISIS DE SANGRE ESPECIFICOS recomendados para las alopecias cicatrizales primarias.�Los estudios de laboratorio deben ser dictados por el contexto clínico y para controlar posibles efectos secundarios del tratamiento. 
Los ANAS (niveles de anticuerpos antinucleares) deben evaluarse en pacientes con Lupus eritematoso.  Si se sospecha  sífilis debe descartarse y Los bajos niveles de ferritina han sido motivo de debate, ya que es controvertido tratar la deficiencia de hierro sin anemia asociada y no hay pruebas claras de que reduzca la pérdida de cabello. *24*



41. En un estudio retrospectivo en clivelaan Ohio, de 29 pacientes con LPP, se identifico , Treinta y uno por ciento de los pacientes con LPP presentaron anomalías nutricionales. Las anormalidades nutricionales se definieron como bajos niveles normales de ferritina, zinc o ambos. La ferritina es una proteína que, cuando se ensaya, puede ser un buen indicador de las reservas de hierro corporal
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Inflamación alrededor del infundíbulo y el istmo folicular afectando 

PROTUBERANCIA 

Assouly P, Reygagne P. Lichen planopilaris: update on diagnosis and 
treatment. Semin Cutan Med. Surg 2009; 28:3. 

Mobini N, Tam S, Kamino H. Possible role of the bulge region in the pathogenesis of inflammatory 
scarring alopecia: lichen planopilaris as the prototype. J Cutan Pathol 2005; 32:675. 

 

Moderador
Notas de la presentación
La patogénesis del liquen planopilaris (LPP) es poco conocida. Al igual que el liquen plano cutáneo, se postula que la LPP es un trastorno mediado por el sistema inmune caracterizado por un proceso inflamatorio linfocítico autoreactivo contra un auto-antígeno desconocido. En LPP, los antígenos foliculares pueden ser el blanco de una reacción inmune citotóxica mediada por células.�La pérdida permanente de pelo que caracteriza LPP se postula para emanar del sitio en el cual ocurre la inflamación. A diferencia de la alopecia areata, una forma no cicatrizante de pérdida de cabello en la que la inflamación se concentra más alrededor de la ampolla folicular, la LPP demuestra un infiltrado inflamatorio concentrado alrededor del infundíbulo folicular y el istmo.
 La "protuberancia" folicular, un sitio de células madre pluripotentes implicadas en la regeneración de la porción inferior del folículo piloso durante el ciclo folicular se localiza dentro de esta misma región. Daño a la región Bulge - protuberancia puede explicar el desarrollo de la alopecia permanente *13 (14)*.
�Se han propuesto agentes endógenos o exógenos, tales como fármacos, virus o sensibilizadores de contacto como posibles desencadenantes de la respuesta autoinmune observada en LPP. La unión de componentes de estos agentes a queratinocitos podría representar un desencadenante inicial de un proceso inflamatorio. *13 (15)*

Higo. 1. (A) Vista de baja potencia de un infiltrado en forma de banda en la región infundibuloísmica de los folículos pilosos implicados con atrofia de las glándulas sebáceas. 

Esta reacción está mediada por linfocitos T (CD4 y CD8) activados por células de Langerhans que se incrementan en la dermis y la epidermis. Las células inflamatorias atacan y destruyen los queratinocitos que expresan antígenos particulares. 13 (15)


15 en mi bibliografía es 28: La LPP es una enfermedad de etiología desconocida, cuya patogénesis es poco conocida, a pesar de una sospecha de origen autoinmune. Esta reacción está mediada por linfocitos T (CD4 y CD8) activados por Langerhans�Células que se incrementan en la dermis y la epidermis. Las células inflamatorias atacan y destruyen los queratinocitos que expresan antígenos particulares. La inflamación está localizada principalmente alrededor del área del bulto, donde multipotencial�Las células están presentes26 y podrían ser destruidas.27-29 No se conocen los antígenos foliculares objetivo, pero el proceso puede ser desencadenado por agentes farmacológicos, ya que la LPP puede ser una complicación adversa de la terapia. Las reacciones al tratamiento farmacológico tienen más probabilidades de ser LP que la LPP verdadera. Un sensibilizador de contacto, un virus u otro agente infeccioso podría ser responsable de desencadenar el proceso en sujetos predispuestos. La expresión alterada de la integrina, que se ha demostrado en las lesiones activas del LPP, 30 podría explicar el fenómeno de extracción fácil del cabello con una vaina anormal de la raíz



Zonas de inmuno-privilegio:  

Ojo, cerebro, placenta / feto, folículo piloso 

 

Restringir autoinmunidad   

Asegura crecimiento y regeneración cíclica del 
folículo piloso 

↓  MHC I – ll,  B2-microglobulina  

 

↓  células presentadoras de antígenos 

 

↑  inmunosupresores locales:  

TFG β, hormona estimuladora de melanocito α 

Mecanismos inmunosupresores proporcionan 
protección a las células madre del folículo piloso  

Harries MJ, Meyer KC, Chaudhry IH, Griffiths CE, Paus R. Doescollapse of immune privilege in the hair-follicle bulge play arole in the 
pathogenesis of primary cicatricial alopecia. ClinExp Dermatol. 2010;35:637---44.36. 

Moderador
Notas de la presentación
43. Se cree que  las células madre ubicadas en la protuberancia del foliculo pilosos son clave para el clico y la regeneración del foliculo, y curiosamente esta región pertenece a un grupo de  tejidos humanos que presentan una compleja combinación de mecanismos inmunosupresores (por ejemplo, ojo, cerebro, placenta / feto), denominados inmunodeferencia (IP),  que parecen restringir lesiones mediadas por inmunidad en lugares específicos. Dado que las células madre del folículo piloso del epitelio (eHFSC) residen en la región de protuberancia del folículo piloso, es concebible que estos mecanismos IP protejan este compartimiento vital del daño mediado por inmunidad, asegurando así el crecimiento continuo y la regeneración cíclica del folículo piloso.  Caracterisiticas: disminucionución de la expresión de las moléculas MHC  I y b2-microglobulina (alterando así la presentación de antígenos a los linfocitos T CD8 + citotóxicos), disminución y alteración de la función de células presentadoras de antígenos, producción local de inmunosupresores (a-melanocyte-stimulating hormone (a-MSH), transforming growth factor (TGF)-b, indoleamine-2,3-dioxygenase (IDO) and macrophage migration inhibitory factor (MIF)], and increased expression of the (natural killer cell-inhibiting) nonclassic MHC molecule, human leucocyte antigen E.14 Additionally, the trans-membrane glycoprotein CD200 es significativamente regulada positivamente en la region de la protuberancia ,14,20 and is thought to act as a ‘no danger’ signal for the immune system by inducing immune-inhibitory signals on binding to its receptor,   se piensa que actúa como una señal de "no peligro" para el sistema inmunitario al inducir señales inmunitorreceptoras en la unión a su receptor, CD200R.21. Tdos estos mecanismos inmunosupresores parece proporcionar protección a las células madre de la protuberancia del folículo piloso .  En este estudio de tomaron varias biopsias de pacientes con alopecia cicatrizal, observándose reactividad inmune (IR) para MHC clase I y II y b2-microglobulina mostraron una expresión aumentada en las tres muestras lesionales en comparación con muestras tomadas del cuero cabelludo no implicado, que normalmente  carecen de inmunoreactividad para estos marcadores. Además, el IR para K15, un marcador de las células madre reconocido que se incrementa de forma prominente en la protuberancia, mostró disminución En las regiones adyacentes al infiltrado inflamatorio más denso, Estas�Los resultados sugieren que el eHFSC en esta región puede haber sido directamente dañado de alguna manera por el proceso inflamatorio. Aunque la hipótesis de colapso de IP explica de manera plausible cómo eHFSC se expone a respuestas autoagregantes inmunes, todavía no proporciona respuestas claras en cuanto a por qué el bulto es atacado (es decir, ¿qué es el autoantígeno objetivo intrafollicular?). Además, todavía está por determinar si el colapso IP de la protuberancia es un fenómeno general en PCA o está presente sólo en variantes seleccionadas, y si es un fenómeno temprano en el proceso de la enfermedad o se produce sólo mucho más tarde�(Es decir, después de que se haya desarrollado la respuesta inflamatoria). 



Moderador
Notas de la presentación
43. Se cree que el eHFSC bulge es clave Papel en anagen�Inducción y son vitales para la regeneración en curso y el ciclo del folículo.8 Curiosamente, la región de protuberancia del folículo piloso se ha añadido recientemente a una lista creciente de localizaciones anatómicas que cumplen la definición de un sitio de tejido IP.9,14 Varios clásicos Caracterizan la PI en el bulto folicular, incluyendo disminución de la expresión de las moléculas MHC de clase I y b2-microglobulina (alterando así la presentación del antígeno a los linfocitos T CD8 + citotóxicos), reducción del número y deterioro funcional de las células presentadoras de antígenos, producción local de inmunosupresores [p. Una hormona estimulante de melanocitos (a-MSH), factor de crecimiento transformante (TGF) -b,�Indoleamina-2,3-dioxigenasa (IDO) y factor inhibidor de la migración de macrófagos (MIF)], y aumento de la expresión de la molécula MHC no clásica inhibidora de células naturales (killer-killer cell-inhibing), antígeno de leucocitos humanos E.14 Además,�La glicoproteína trans-membrana CD200 está significativamente regulada positivamente en la región de protuberancia 14,20 y se piensa que actúa como una señal de "no peligro" para el sistema inmunitario al inducir señales inmunitorreceptoras en la unión a su receptor, CD200R.21 Juntos, Esta compleja red de mecanismos inmunosupresores parece proporcionar protección a la eHFSC que residen en el bulto folículo piloso n
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Estudio histopatológico e inmuno histoquímico de pacientes con 
alopecia cicatrizal  

Expresión ↑ MHC clase I y II y B2-microglobulina 

↓  K15 - Marcador de las células madre 

Expone células madre a células T citotóxicas favoreciendo su 
destrucción 

Esteban-Lucía L, Molina-Ruiz AM, Requena L. Update on Frontal Fibrosing 
Alopecia. Actas Dermosifiliogr. 2017 Jan 20. 
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Notas de la presentación
43. Se cree que  las células madre ubicadas en la protuberancia del foliculo pilosos son clave para el clico y la regeneración del foliculo, y curiosamente esta región pertenece a un grupo de  tejidos humanos que presentan una compleja combinación de mecanismos inmunosupresores (por ejemplo, ojo, cerebro, placenta / feto), denominados inmunodeferencia (IP),  que parecen restringir lesiones mediadas por inmunidad en lugares específicos. Dado que las células madre del folículo piloso del epitelio (eHFSC) residen en la región de protuberancia del folículo piloso, es concebible que estos mecanismos IP protejan este compartimiento vital del daño mediado por inmunidad, asegurando así el crecimiento continuo y la regeneración cíclica del folículo piloso.  Caracterisiticas: disminucionución de la expresión de las moléculas MHC  I y b2-microglobulina (alterando así la presentación de antígenos a los linfocitos T CD8 + citotóxicos), disminución y alteración de la función de células presentadoras de antígenos, producción local de inmunosupresores (a-melanocyte-stimulating hormone (a-MSH), transforming growth factor (TGF)-b, indoleamine-2,3-dioxygenase (IDO) and macrophage migration inhibitory factor (MIF)], and increased expression of the (natural killer cell-inhibiting) nonclassic MHC molecule, human leucocyte antigen E.14 Additionally, the trans-membrane glycoprotein CD200 es significativamente regulada positivamente en la region de la protuberancia ,14,20 and is thought to act as a ‘no danger’ signal for the immune system by inducing immune-inhibitory signals on binding to its receptor,   se piensa que actúa como una señal de "no peligro" para el sistema inmunitario al inducir señales inmunitorreceptoras en la unión a su receptor, CD200R.21. Tdos estos mecanismos inmunosupresores parece proporcionar protección a las células madre de la protuberancia del folículo piloso .  En este estudio de tomaron varias biopsias de pacientes con alopecia cicatrizal, observándose reactividad inmune (IR) para MHC clase I y II y b2-microglobulina mostraron una expresión aumentada en las tres muestras lesionales en comparación con muestras tomadas del cuero cabelludo no implicado, que normalmente  carecen de inmunoreactividad para estos marcadores. Además, el IR para K15, un marcador de las células madre reconocido que se incrementa de forma prominente en la protuberancia, mostró disminución En las regiones adyacentes al infiltrado inflamatorio más denso, Estas�Los resultados sugieren que el eHFSC en esta región puede haber sido directamente dañado de alguna manera por el proceso inflamatorio. Aunque la hipótesis de colapso de IP explica de manera plausible cómo eHFSC se expone a respuestas autoagregantes inmunes, todavía no proporciona respuestas claras en cuanto a por qué el bulto es atacado (es decir, ¿qué es el autoantígeno objetivo intrafollicular?). Además, todavía está por determinar si el colapso IP de la protuberancia es un fenómeno general en PCA o está presente sólo en variantes seleccionadas, y si es un fenómeno temprano en el proceso de la enfermedad o se produce sólo mucho más tarde�(Es decir, después de que se haya desarrollado la respuesta inflamatoria). 



Moderador
Notas de la presentación
8. Lichen planopilaris (LPP) es una variante folicular del liquen plano. El posible origen genético de la LPP ha sido aclarado; Sin embargo, se ha sugerido que la aparición familiar rara de la enfermedad no respalda esta hipótesis.1 Aquí informamos un caso familiar de LPP que ocurrió a una edad temprana en una hija, madre y abuel

Un reporte de caso en poland, de la aparición de LPP en hija, madre y abuela, a edad temprana , sugiere la participacipacion de factor genético en la patogenia



Parche alopécico en 
vértex 

Nieta 

Tricoscopia 

Perdida casi completa 
del pelo 

Abuela 

Tricoscopia 

Misiak-Galazka M, Olszewska M, Rudnicka L. Lichen planopilaris in three generations. Int J Dermatol. 2016 Aug;55(8):913-5 

Algunos autores consideran:  

Herencia poligénica  

Mutación de gasdermina A3 (depleción de 
las células madre en protuberancia del 

folículo) 

El perfil genético + exposición a un factor 
externo, puede ser crucial para el desarrollo 

de LPP 
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Notas de la presentación
8. 
Figura 1: Parche de alopecia en el área vertebral presentado en el paciente de 18 años
Fig 2: La tricoscopia reveló reducción de la densidad capilar en el área vertebral y marcó hiperqueratosis perifolicular (x20)
Fig 3: Pérdida de cabello casi completa en la abuela de 62 años
FIG 4: ricoscopia del cuero cabelludo de la abuela (X20)


La aparición del mismo trastorno en tres miembros de la misma familia puede plantear la cuestión de hasta qué punto esto puede estar asociado con un fondo genético de la enfermedad. La aparición familiar de LPP se ha descrito sólo una vez previamente, en dos mujeres con síndrome de Graham-Little, una madre y una hija.3 En esta familia, las primeras manifestaciones de la enfermedad se observaron también a una edad atípicamente joven.3 La genética del LPP Rara vez se han tratado en la literatura. Zhou et al.4 han demostrado que la mutación gasdermin A3 provoca la depleción de las células madre de protuberancias y la pérdida de cabello mediada por la inflamación de la piel. Un similar Fenotipo está asociado con una mutación puntual en la gasdermina A3.3
. Un modo poligénico de herencia de LPP ha sido implicado por Algunos autores.6�En conclusión, puede plantearse la hipótesis de que la aparición de un perfil genético en combinación con la exposición a un factor externo puede ser crucial para el desarrollo de LPP en estos pacientes. Entre los factores desencadenantes conocidos de�El liquen plano son la infección por el virus de la hepatitis C, los fármacos y los trastornos autoinmunes concomitantes; Sin embargo, no podemos excluir el papel del estrés psicológico.
�
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Moderador
Notas de la presentación
Las tres variantes de LPP se distinguen principalmente por el patrón clínico. Mientras que la participación irregular del cuero cabelludo es una presentación común de la LPP clásica (Figura 1), la alopecia en forma de banda que implica el cuero cabelludo frontal es típica de la FFA (Figura 2). GLPLS se define por una tríada de características: alopecia cicatricial en el cuero cabelludo, alopecia no cicatricial en las axilas e ingle y pápulas foliculares liquenoides generalizadas.
 
El tratamiento de la LPP es un desafío debido a la escasez de datos sobre la eficacia de las terapias y una respuesta inconsistente al tratamiento. Sin embargo, debido a que la LPP incontrolada da como resultado una pérdida irreversible del cabello, el diagnóstico rápido y la pronta institución del tratamiento son importantes para el manejo de los pacientes con LPP. *13*
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Notas de la presentación
Las tres variantes de LPP se distinguen principalmente por el patrón clínico. Mientras que la participación irregular del cuero cabelludo es una presentación común de la LPP clásica (Figura 1), la alopecia en forma de banda que implica el cuero cabelludo frontal es típica de la FFA (Figura 2). GLPLS se define por una tríada de características: alopecia cicatricial en el cuero cabelludo, alopecia no cicatricial en las axilas e ingle y pápulas foliculares liquenoides generalizadas.
 
El tratamiento de la LPP es un desafío debido a la escasez de datos sobre la eficacia de las terapias y una respuesta inconsistente al tratamiento. Sin embargo, debido a que la LPP incontrolada da como resultado una pérdida irreversible del cabello, el diagnóstico rápido y la pronta institución del tratamiento son importantes para el manejo de los pacientes con LPP. *13*




Abal-Díaz, L.; Soria, X.; Casanova-Seuma, J.M.. Alopecias cicatrizales. 
Actas dermosifiliograficas. Jun 1, 2012;. 103: Issue 5. 

Curso clínico variable 

Inicio insidioso o fulminate 

Prurito o asintomatico 

Focos dispersos de pérdida de pelo, progresar e 
interconectarse 

Eritema perifolicular, hiperqueratosis folicular  

Superficie lisa, no descamativa 

Jean L. Bolognia, Joseph L. Jorizzo, Julie V. Schaffer. 
Dermatology. 3rd ed. 2012; 243-264 
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Notas de la presentación
Fig: Liquen plano pilar. Foto de detalle. Hiperqueratosis folicular y cicatriz atrófica central. 

El curso clínico de la pérdida de pelo en el LPP puede ser insidioso o fulminante, y su patrón también presenta una gran variabilidad. Los pacientes con la forma insidiosa pueden no presentar síntomas, pero casi siempre existe un cierto grado de prurito e hinchazón. 
Lo más frecuente es que existan varios focos dispersos de pérdida de pelo parcial que pueden progresar lentamente e interconectarse, asociados a eritema perifolicular, hiperqueratosis folicular que se manifiestan como espinas queratósicas perifoliculares o tapones queratóticos foliculares y estas placas evolucionan hacia la alopecia cicatricial, siendo una pérdida del pelo irreversible, de pocos milímetros hasta cm de diametro.  Los bordes de las placas están mal delimitados y en el centro la superficie es lisa, no descamativa, La piel tiene un aspecto apergaminado,  En el centro de las placas podemos observar orificios foliculares con pelos aislados, mientras en otros nacen grupos de 2 o 3 pelos (foliculitis «en penacho»). *16 y19*



Orificios foliculares con pelos aislados o foliculitis en 
penacho 

Vértex y región parietal del cuero cabelludo 

Características predominan en la periferia de área 
alopécica.  Bordes mal definidos: focos de reactivación 

Evolución crónica 

Pruvost, C.; Reygagne, P. Alopecias cicatrizales. EMC. Jan 1, 
2009. Vol 43, Issue3. Tosti, A.; Maria Piraccini, Bianca. Bolognia. Dermatología. 

Publicado January 1, 2016. Páginas 243-264 
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Notas de la presentación
La repartición de las placas en el cuero cabelludo es variable, pero suele afectar el vertex y región parietal del cuero cabelludo. La extensión es centrífuga, con placas que confluyen progresivamente entre sí. El eritema perifolicular y la hiperqueratosis folicular a menudo permanecen evidentes en la periferia de áreas de alopecia en pacientes con enfermedad activa. Las recidivas se producen siempre en el borde de las placas y no en las zonas que ya son cicatriciales.
La  evolución es crónica, más o menos grave, entrecortada por períodos de remisión más o menos largos. Se pueden observar formas de extensión rápida, sobre todo cuando existe una lesión fuera del cuero cabelludo o un liquen plano ampolloso.*18*


 Liquen plano pilar. A. Eritema perifolicular asociado a descamación. B. Estadio más avanzado en que se observan cicatrices y desaparición de las aberturas foliculares, aunque el eritema es menos intenso. *16*
 





Assouly P, Reygagne P. Lichen planopilaris: update on diagnosis and treatment. Semin Cutan 
Med. Surg 2009; 28:3 

Moderador
Notas de la presentación
28. El curso de LPP puede ser muy activo y extenso, con una prueba de tracción notablemente positiva, o lento con una prueba de tracción negativa. En todos los casos, la evolución es impredecible
Esta condición puede incluso evolucionar para afectar todo el cuero cabelludo (Fig. 6).��



Examen físico Tricoscopia Histopatología 



Sánchez-Dueñas LE, Mireles-Rocha H. El papel de la tricoscopia en el diagnóstico y 
seguimiento de las alopecias cicatriciales. Dermatol Rev Mex 2015;59:122-128. 
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Notas de la presentación
14. La tricoscopia (dermatoscopia del pelo y piel cabelluda) es una técnica no invasiva de evaluación de cualquier área pilosa del cuerpo. Esta técnica
puede realizarse a través de una pieza de mano (dermatoscopio) que magnifica 10x o con un equipo más complejo (videodermatoscopio) que magnifica de 20x a 70x. facilita el abordaje y ofrece la oportunidad de hacer un diagnóstico rápido y mínimamente invasivo, y hasta puede evitar la necesidad de biopsias dependiendo de la patología, por ejemplo en la alopecia androgenica una diversidad en el dia´metro del pelo es un signo patognomo´nico puesto que no ha sido descrito en otros tipos de
Alopecia, o los puntos amarillos y el signo de exclamasion en la alopecia areata( mayor grosor en el extremo distal y suelen encontrarse en la periferia de placas de alopecia areata). El uso del dermatoscopio la tricoscopia se basa en la identificación de estructuras que se clasifican en cuatro grupos: 1) tallo piloso, 2) aperturas foliculares, 3) piel perifolicular y 4) vasos sanguíneos

22. piel, 2012. Ayudar a identificar mejor estructuras ya visibles a simple vista, el dermatoscopio nos permitedemostrar estructuras no conocidashasta elmomento, como los puntos amarillos o rojos, algunas de ellas altamente especı´ficas de algunas enfermedades foliculares, evitando ası´ la realizacio´n de te´cnicas ma´s molestas como pueden ser el tricograma o la biopsia. Para los casos en que es necesario
realizar alguna de estas pruebas, el dermatoscopio puede servir para identificar la zona ma´s rentable que estudiar y para el seguimiento del paciente.

Los hallazgos más comúnes en las alopecias cicatriciales son la ausencia del ostium folicular, áreas rojo lechosas, vasos arborizanes gruesos, escama perifolicular, hiperplasia folicular con patrón en estallido y aperturas foliculares en apariencia de 3D. 



Criterios relacionados con cambios en la epidermis y/o dermis
interfolicular
Patro´n en panal de abejas. Se caracteriza por una estructura
reticular constituida por mu´ ltiples anillos de color amarillento
a marro´n claro, no apreciable a simple vista y derivado de la
exposicio´n solar cro´ nica directa (fig. 1). Es observable
exclusivamente en a´ reas del cuero cabelludo desprovistas
totalmente de pelo y expuestas al sol. Histopatolo´gicamente se
correlaciona con el cu´mulo de melanina en los procesos
interpapilares alternando con zonas hipomelano´ ticas de la
epidermis suprapapilar. A diferencia del retı´culo pigmentado
de las lesiones melanocı´ticas, en el patro´n pigmentado en
panal de abejas no existe un incremento en el nu´ mero de
melanocitos. El patro´n en panal de abejas ha sido descrito en
cualquier tipo de alopecia de larga evolucio´ n, por lo que puede
ser considerado como marcador de enfermedad cro´ nica. En
series observacionales, hasta el 18,7% de los pacientes con
AGAy el 13% de los pacientes conAApresentaron este patro´n7.
Bucles vasculares interfoliculares. Se trata de estructuras
presentes tanto en piel sana como patolo´ gica, no identificables
a simple vista, y consistentes en estructuras vasculares con
forma de lazada que aparecen relativamente separadas unas
de otras7. Histopatolo´gicamente se correlacionan con dilataciones
capilares en forma de asas en las papilas de´rmicas. La
presencia y morfologı´a de los bucles se relacionan con el
estado de la epidermis suprayacente; ası´, los llamados bucles
simples se observan en epidermis sana (p. ej., alopecia areata),
mientras que los bucles retorcidos se identifican en a´ reas de
hiperplasia epide´rmica (p. ej., psoriasis, dermatitis seborreica).
La ausencia de bucles se relaciona con atrofia epide´rmica7
(p. ej., lupus eritematoso discoide). Para una adecuada
observacio´n de estas estructuras debe tenerse en cuenta su
desaparicio´n con la presio´n ejercida con el dermatoscopio.
Lı´neas arboriformes. Se trata de estructuras vasculares de
mayor calibre que los bucles y situados por debajo de estos
(figs. 2 y 3). Se corresponden histolo´gicamente con el plexo
subpapilar y

ESTRUCTURAS FOLICULARES

PUNTOS AMARILLOS
Se trata de estructuras esfe´ricas de diferente
dia´metro y de color amarillo o amarillo-rosado y no identificables
a ojo desnudo. Afectan aproximadamente al 70% de
los folı´culos de las placas de alopecia areata en el 63-95% de los
pacientes, mientras que se presentan en menor densidad en el
23% de los pacientes con AGA7–9 (fig. 4). Los puntos amarillos
pueden estar desprovistos de pelo o presentar pelos distro´ficos
en su interior. Histopatolo´gicamente se corresponden con
infundı´bulos foliculares dilatados y llenos de material queratinocı
´tico y seba´ ceo.
Puntos blancos. Es un hallazgo que se repite en las alopecias
cicatrizales y que se caracteriza por la presencia de estructuras
hipopigmentadas o blancas, desprovistas de pelo y que se han
relacionado con la presencia de tractos fibrosos que han
sustituido a los folı´culos pilosos. 

Puntos rojos. Son estructuras de color rojo claro a oscuro,
policı´clicas, conce´ ntricas, con un dia´metro de entre 0,16 y
0,47 mm, distribuidas de forma regular alrededor de los ostium
foliculares (fig. 3). Se corresponden histolo´gicamente con los
infundı´bulos dilatados llenos de queratina y rodeados de vasos
dilatados y extravasacio´n de eritrocitos11

Pigmentacio´n perifolicular. Corresponde a un hallazgo caracterı
´stico de la alopecia androgene´ tica caracterizado por la
presencia de una pigmentacio´n marro´n claro-oscuro en la
periferia del folı´culo piloso5,6 (fig. 5).

Reduccio´n del nu´ mero de orificios foliculares. La desaparicio´n o
la reduccio´n del nu´mero de los ostium foliculares es un signo
que se repite en las alopecias cicatrizales como la alopecia
frontal fibrosante, el liquen plano pilar o la foliculitis
decalvante12 (fig. 6).

DERIVADOS DEL TALLOS PILOSO

os pelos fragmentados se observan como pelos
de menor longitud, rotos y con el mismo grosor en toda su
longitud, mientras que los pelos pela´dicos tienen un mayor
grosor en el extremo distal y suelen encontrarse en la periferia
de las placas de alopecia areata. La dermatoscopia permite
visualizar con mayor facilidad el adelgazamiento proximal de
estos cabellos. Los puntos negros se identifican fa´cilmente con
la dermatoscopia, presenta´ndose como estructuras similares
a comedones. 

Diversidad en el dia´ metro del pelo. La diversidad en el dia´metro
del pelo, consecuencia de la miniaturizacio´n del folı´culo piloso
y la transformacio´n posterior del pelo en vello, es un signo
caracterı´stico de la AGA15 (fig. 5). Una variacio´n superior al 20%
en los dia´metros del pelo se ha considerado como un signo
precoz de AGA. 



Sánchez-Dueñas LE, Mireles-Rocha H. El papel de la tricoscopia en el diagnóstico y 
seguimiento de las alopecias cicatriciales. Dermatol Rev Mex 2015;59:122-128. 

Escama perifolicular blanquecina 100% “Blue-gray dots” 

Moderador
Notas de la presentación
Liquen planopilaris. Muestras tubulares peripilares (escalas) con incontinencia pigmentaria observadas - Puntos azul grisáceo perifolicular

TRICOSCOPIA
Un hallazgo característico es la escama perifolicular blanquecina que puede, incluso, envolver el folículo de manera tubular 2 o 3 mm arriba de su apertura y que es vista hasta en el 100% de los casos. 




Bernárdez C, Molina-Ruiz AM, Requena L. Histologic features of alopecias: part II: 
scarring alopecias. Actas Dermosifiliogr. 2015 May;106(4):260-70 

Infiltrado liquenoide en infundíbulo e istmo  

Parte superior del infundíbulo dilatado “embudo” 
con hipergranulosis y queratina ortoqueratósica 

Cuerpos coloides, compuestos por queratinocitos 
disqueratósicos a lo largo de unión 
dermoepidérmica 

Glándulas sebáceas atróficas o destruidas 

Jean L. Bolognia, Joseph L. Jorizzo, Julie V. Schaffer. Dermatology. 3rd ed. 2012; 243-264 

Moderador
Notas de la presentación
Liquen plano folicular. A. En cortes longitudinales se observa infiltrado perifolicular (HE x10). B. A mayor aumento seobservan linfocitos salpicando el epitelio folicular (HE x200).  *3*

Fig 2: Liquen plano pilar. Hipergranulosis focal en el acrotriquio y denso infiltrado linfocítico perifolicular. Obsérvense los espacios de Max-Joseph entre el folículo piloso y la vaina perifolicular. *16*



Al igual que en la clínica,no todos los folículos pilosos se encuentran afectados enla biopsia6,7,21. El infiltrado liquenoide afecta de formapredominante a la porción fija del folículo (infundíbulo eistmo), llegando a ocultar la unión entre dermis adventicialy epitelio folicular6,7,13,22---24, produciendo una imagen en la que parece que el infiltrado y la fibroplasia periinfundibular están «estrangulando» al infundíbulo8. Por encima delinfiltrado el infundíbulo se encuentra dilatado, adquiriendoun aspecto de «taza o embudo»8, con hipergranulosis ypresencia de queratina hojaldrada, basófila y ortoquera-tósica en su interior22,23, que se traduce en los hallazgosclínicos de hiperqueratosis espinulosa. La presencia denumerosos cuerpos coloides, compuestos por queratino-citos disqueratósicos, que son positivos con tinciones decitoqueratinas, suele ser llamativa a lo largo de la unióndermoepidérmica22---24. Al igual que sucedía en el LECC, lasglándulas sebáceas están atróficas o completamente des-truidas desde fases iniciales7,8,23. El plexo vascular profundo,así como otras estructuras anexiales no están afectadas, y eldepósito de mucina en la dermis no es un hallazgo típico deLPF. En ocasiones se pueden observar alteraciones epidér-micas típicas de liquen plano en la biopsia22,23que puedenser de gran ayuda para el diagnóstico histopatológico.Con la evolución del cuadro se observa fibrosis lamelarconcéntrica23, destrucción de los folículos pilosos que seránsustituidos por gruesos tractos fibrosos longitudinales, y apa-rición de granulomas a cuerpo extra˜no24. La presencia defibrosis en el tejido adyacente es escasa, predominando enla dermis papilar y asociada a atrofia epidérmica23. La tin-ción para fibras elásticas mostrará una cicatriz en forma decu˜na centrada en el folículo. Los cambios histopatológicosen AFF y síndrome de Graham Little son indiferenciables delLPF clásico17,18, aunque se ha descrito la denominada «tríadafolicular», que consiste en la afectación simultánea de folí-culos de diferentes tipos (terminales, intermedios y vellosos)en distintos estadios del ciclo folicular (anagen, catagen ytelogen) como una clave histopatológica diagnóstica de lasfases iniciales de la AFF25.El diagnóstico diferencial histopatológico de LPF máscomplicado es con el LECC, siendo fundamental la corre-lación clinicopatológica. En aquellos casos especialmentedifíciles puede ser de ayuda el estudio de IFD. En el LPF los abundantes cuerpos de Civatte muestran positividad conIgM, y menos frecuentemente con IgA, IgG y C3, y predomi-nan en el epitelio folicular del infundíbulo y el istmo22,26,27.Este hallazgo, pese a ser una característica altamente suges-tiva de LPF, no es patognomónico, ya que se puede observartambién en el LECC27. Sin embargo, parece que ambas enti-dades podrían diferenciarse en función de la composición deestos cuerpos de Civatte, que estarían formados por quera-tinocitos necróticos (expresan citoqueratinas) en el LPF, ypor agregados de membrana basal (positivos con colágenoiv) en el LECC. *3*


Ultimas figuras: a) Liquen plano pilar. Denso infiltrado linfocitario
perifolicular (hematoxilina y eosina; x 100). b) Detalle de la
figura anterior. Dermatitis de interfase (hematoxilina y eosina;
x 200). *19*
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Fase crónica: fibrosis lamelar, destrucción de 
folículos pilosos, sustituidos por tractos 
gruesos fibrosos  

Granulomas de cuerpo extraño. Fibrosis en 
dermis papilar, rara en tejido adyacente 

Cicatriz en forma de cuña centrada en el 
folículo 
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Notas de la presentación
Liquen plano folicular. A. En cortes longitudinales se observa infiltrado perifolicular (HE x10). B. A mayor aumento seobservan linfocitos salpicando el epitelio folicular (HE x200).  *3*

Fig 2: Liquen plano pilar. Hipergranulosis focal en el acrotriquio y denso infiltrado linfocítico perifolicular. Obsérvense los espacios de Max-Joseph entre el folículo piloso y la vaina perifolicular. *16*



Al igual que en la clínica,no todos los folículos pilosos se encuentran afectados enla biopsia6,7,21. El infiltrado liquenoide afecta de formapredominante a la porción fija del folículo (infundíbulo eistmo), llegando a ocultar la unión entre dermis adventicialy epitelio folicular6,7,13,22---24, produciendo una imagen en la que parece que el infiltrado y la fibroplasia periinfundibular están «estrangulando» al infundíbulo8. Por encima delinfiltrado el infundíbulo se encuentra dilatado, adquiriendoun aspecto de «taza o embudo»8, con hipergranulosis ypresencia de queratina hojaldrada, basófila y ortoquera-tósica en su interior22,23, que se traduce en los hallazgosclínicos de hiperqueratosis espinulosa. La presencia denumerosos cuerpos coloides, compuestos por queratino-citos disqueratósicos, que son positivos con tinciones decitoqueratinas, suele ser llamativa a lo largo de la unióndermoepidérmica22---24. Al igual que sucedía en el LECC, lasglándulas sebáceas están atróficas o completamente des-truidas desde fases iniciales7,8,23. El plexo vascular profundo,así como otras estructuras anexiales no están afectadas, y eldepósito de mucina en la dermis no es un hallazgo típico deLPF. En ocasiones se pueden observar alteraciones epidér-micas típicas de liquen plano en la biopsia22,23que puedenser de gran ayuda para el diagnóstico histopatológico.Con la evolución del cuadro se observa fibrosis lamelarconcéntrica23, destrucción de los folículos pilosos que seránsustituidos por gruesos tractos fibrosos longitudinales, y apa-rición de granulomas a cuerpo extra˜no24. La presencia defibrosis en el tejido adyacente es escasa, predominando enla dermis papilar y asociada a atrofia epidérmica23. La tin-ción para fibras elásticas mostrará una cicatriz en forma decu˜na centrada en el folículo. Los cambios histopatológicosen AFF y síndrome de Graham Little son indiferenciables delLPF clásico17,18, aunque se ha descrito la denominada «tríadafolicular», que consiste en la afectación simultánea de folí-culos de diferentes tipos (terminales, intermedios y vellosos)en distintos estadios del ciclo folicular (anagen, catagen ytelogen) como una clave histopatológica diagnóstica de lasfases iniciales de la AFF25.El diagnóstico diferencial histopatológico de LPF máscomplicado es con el LECC, siendo fundamental la corre-lación clinicopatológica. En aquellos casos especialmentedifíciles puede ser de ayuda el estudio de IFD. En el LPF los abundantes cuerpos de Civatte muestran positividad conIgM, y menos frecuentemente con IgA, IgG y C3, y predomi-nan en el epitelio folicular del infundíbulo y el istmo22,26,27.Este hallazgo, pese a ser una característica altamente suges-tiva de LPF, no es patognomónico, ya que se puede observartambién en el LECC27. Sin embargo, parece que ambas enti-dades podrían diferenciarse en función de la composición deestos cuerpos de Civatte, que estarían formados por quera-tinocitos necróticos (expresan citoqueratinas) en el LPF, ypor agregados de membrana basal (positivos con colágenoiv) en el LECC. *3*


Ultimas figuras: a) Liquen plano pilar. Denso infiltrado linfocitario
perifolicular (hematoxilina y eosina; x 100). b) Detalle de la
figura anterior. Dermatitis de interfase (hematoxilina y eosina;
x 200). *19*





Moderador
Notas de la presentación
24. Liquen planopilaris. A y B, inflamación crónica liquenoide densa con alteración de la interfaz vacuolar, confinada a la zona del epitelio folicular (tinción de hematoxilinoeosina).
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Notas de la presentación
El mejor enfoque para el tratamiento de la LPP no está claro debido a la escasez de datos de alta calidad sobre las terapias para este trastorno, el curso clínico impredecible de la LPP y la falta de consistencia en los métodos utilizados para evaluar la respuesta al tratamiento en la literatura. Como resultado de la incertidumbre sobre la eficacia del tratamiento, las recomendaciones para el manejo de la LPP varían. 
Las principales opciones de tratamiento para la LPP clásica incluyen terapias locales y sistémicas. En la mayoría de los casos, los tratamientos locales son la elección terapéutica inicial debido a la relativa seguridad de estas intervenciones. La terapia sistémica se utiliza principalmente para los pacientes que no responden a la terapia local o que inicialmente presentan una enfermedad rápidamente progresiva o extensa. 




Corticosteroides 
tópicos 

• Informes de casos y series 

retrospectivas 

• Revisión sistemática  de literatura  
en el 2013  identificó 79 pacientes 

con LPP con respuesta a 

corticosteroides tópicos  

Buena 53%      Parcial 27%     

Ausente 15%  

Rácz E, Gho C, Moorman PW, et al. Treatment of frontal fibrosing alopecia and lichen 
planopilaris: a systematic review. J Eur Acad Dermatol Venereol 2013; 27:1461 

Tratamiento de primera línea 
Corticosteroides tópicos e intralesionales 

• Corticosteroides de alta 
potencia  

 
• 1 – 2  veces cada día 

 
• Sin respuesta en 4 meses, 

cambiar tratamiento 
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Notas de la presentación
Tratamiento de primera línea - Los corticosteroides tópicos y la inyección intralesional de corticosteroides se utilizan comúnmente como terapia de primera línea para el LPP clásico. *30*. Los datos son insuficientes para determinar la eficacia comparativa de estas intervenciones.�A menudo combinamos el corticosteroide tópico y la terapia corticosteroide intralesional en un intento de aumentar la respuesta al tratamiento. Sin embargo, la superioridad de la terapia de combinación no está probada.
��Corticosteroides tópicos
Los datos sobre la eficacia de los corticosteroides tópicos para LPP se limitan a los informes de casos y series retrospectivas de casos que documentan la mejora en algunos pacientes *30*. Una revisión sistemática  de 2013 de la literatura identificó 79 pacientes con LPP probado con biopsia que tenían documentación de su respuesta a la terapia corticosteroide tópica. La revisión encontró documentación del autor de respuestas de tratamiento buenas en 53%, parciales en 27% y ausentes en 15% de los pacientes *30*.
Se desconoce el mejor régimen tópico de corticosteroides para LPP. Nuestra preferencia es prescribir un corticosteroide tópico de alta potencia o super alta potencia (tabla 1). Instruimos a los pacientes a aplicar el corticosteroide tópico dos veces al día a áreas de enfermedad activa. Una vez que parece que la actividad de la enfermedad ha disminuido,�Lentamente disminuimos la frecuencia de aplicación. Si no hay evidencia de una respuesta a la terapia corticosteroide tópica dentro de los cuatro meses, consideramos modos alternativos de tratamiento.�La atrofia cutánea es un efecto adverso potencial de los corticosteroides tópicos. Sin embargo, es menos probable que el cuero cabelludo desarrolle una atrofia cosmeticamente significativa del uso tópico de corticosteroides que muchas otras áreas. *13*





Corticosteroides 
intralesional 

• Serie retrospectiva de 29 pacientes 
documentó buena respuesta en el 40 %  

Reducen significativamente los signos 
clínicos de inflamación 

↓ Sensibilidad, ardor y prurito 

Cevasco NC, Bergfeld WF, Remzi BK, de Knott HR. A case-series of 29 patients with lichen planopilaris: the Cleveland 
Clinic Foundation experience on evaluation, diagnosis, and treatment. J Am Acad Dermatol 2007; 57:47. 

Moderador
Notas de la presentación
El objetivo de la inyección intralesional de corticosteroides es inhibir la inflamación a través de la administración de corticosteroides directamente al sitio de inflamación en la dermis. Sólo unas pocas series retrospectivas de casos y los informes de casos han evaluado intralesional corticosteroide terapia para LPP *30*. La serie más grande, una serie retrospectiva de 20 pacientes tratados con inyecciones corticosteroides intralesionales documentó buenas respuestas en el 40 % de los pacientes. El régimen utilizado para el tratamiento con corticosteroides intralesional no se describió *31*. 
 
Nuestra experiencia sugiere que la terapia corticosteroide intralesional puede ser beneficiosa. Encontramos que los corticosteroides intralesionales reducen significativamente los signos clínicos de inflamación. También hemos notado que síntomas como sensibilidad, picazón y ardor pueden mejorar después de una o dos sesiones de corticosteroide intralesional.�Nuestro régimen de tratamiento típico consiste en la inyección de 10 mg / ml de acetonida de triamcinolona (5 mg / ml para lesiones en la línea frontal del cabello) con una aguja de calibre 30 cada cuatro a seis semanas en áreas de actividad enfermedad. Áreas activas se encuentran más comúnmente en la periferia de parches de alopecia. Las inyecciones de aproximadamente 0,1 ml están espaciadas aproximadamente a 1 cm entre sí en el área afectada. La profundidad objetivo de la inyección en la piel es de aproximadamente 1 a 2 mm. La dosis de triamcinolona acetonida no debe exceder los 40 mg por sesión de tratamiento. Si una reducción significativa de los signos clínicos de la inflamación y los síntomas no es evidente dentro de cuatro meses, la transición a un tratamiento alternativo. Una desventaja de la terapia corticosteroide intralesional en comparación con la terapia corticosteroide tópica es el dolor asociado con el tratamiento. Sin embargo, la mayoría de los pacientes toleran las inyecciones sin necesidad de anestesia; Los anestésicos tópicos se pueden utilizar para aquellos pacientes que los necesitan. La inflamación está localizada principalmente dentro de la dermis, pero ningún estudio ha confirmado la superioridad de las inyecciones intradérmicas sobre las subcutáneas. Las inyecciones subcutáneas son menos dolorosas y reducen el riesgo de atrofia. El tratamiento con corticosteroides intralesional ocasiona ocasionalmente atrofia cutánea que se manifiesta como indentaciones en el cuero cabelludo. Cuando esto ocurre, dejamos de tratar el sitio de atrofia hasta que se resuelve (generalmente varios meses). Cuando el estado del paciente es estable, la disminución progresiva se realiza aumentando gradualmente el intervalo entre las inyecciones hasta 12 semanas y luego interrumpiéndolo.




Chantal Bolduc, Leonard C. Sperling, Jerry Shapiro MD; Primary cicatricial alopecia. Journal of the 
American Academy of Dermatology, 2016-12-01, Volúmen 75, Número 6, Páginas 1081-1099 

Corticosteroides intralesionales 

 

• Acetonida de triamcinolona 10 mg / ml. No exceder los 40 mg por sesión  

• Cada 4 – 6 ss en áreas de actividad de la enfermedad 

• 0,1 ml.  Espaciadas  1 cm entre sí 

• Subcutánea   

• No mejoría evidente en 4 meses → cambiar tratamiento 

• Paciente estable, aumentar intervalo entre las inyecciones hasta interrumpir 

Moderador
Notas de la presentación
Tambien fue tomado del uptodate

 Nuestra experiencia sugiere que la terapia corticosteroide intralesional puede ser beneficiosa. Encontramos que los corticosteroides intralesionales reducen significativamente los signos clínicos de inflamación. También hemos notado que síntomas como sensibilidad, picazón y ardor pueden mejorar después de una o dos sesiones de corticosteroide intralesional.�Nuestro régimen de tratamiento típico consiste en la inyección de 10 mg / ml de acetonida de triamcinolona (5 mg / ml para lesiones en la línea frontal del cabello) con una aguja de calibre 30 cada cuatro a seis semanas en áreas de actividad enfermedad. Áreas activas se encuentran más comúnmente en la periferia de parches de alopecia. Las inyecciones de aproximadamente 0,1 ml están espaciadas aproximadamente a 1 cm entre sí en el área afectada. La profundidad objetivo de la inyección en la piel es de aproximadamente 1 a 2 mm. La dosis de triamcinolona acetonida no debe exceder los 40 mg por sesión de tratamiento. Si una reducción significativa de los signos clínicos de la inflamación y los síntomas no es evidente dentro de cuatro meses, la transición a un tratamiento alternativo. Una desventaja de la terapia corticosteroide intralesional en comparación con la terapia corticosteroide tópica es el dolor asociado con el tratamiento. Sin embargo, la mayoría de los pacientes toleran las inyecciones sin necesidad de anestesia; Los anestésicos tópicos se pueden utilizar para aquellos pacientes que los necesitan. La inflamación está localizada principalmente dentro de la dermis, pero ningún estudio ha confirmado la superioridad de las inyecciones intradérmicas sobre las subcutáneas. Las inyecciones subcutáneas son menos dolorosas y reducen el riesgo de atrofia. El tratamiento con corticosteroides intralesional ocasiona ocasionalmente atrofia cutánea que se manifiesta como indentaciones en el cuero cabelludo. Cuando esto ocurre, dejamos de tratar el sitio de atrofia hasta que se resuelve (generalmente varios meses). Cuando el estado del paciente es estable, la disminución progresiva se realiza aumentando gradualmente el intervalo entre las inyecciones hasta 12 semanas y luego interrumpiéndolo.




Terapia sistémica: tratamiento de segunda línea 

• Pacientes que no responden lo suficiente a la terapia local 
• Pacientes que inicialmente presentan una enfermedad progresiva o 

extensa 

La terapia local se debe continuar 

Moderador
Notas de la presentación
Terapia de segunda línea - La terapia sistémica suele reservarse para los pacientes que no responden lo suficiente a la terapia con corticosteroides local o para los pacientes que inicialmente presentan una enfermedad progresiva o extensa. Las terapias sistémicas comúnmente usadas para LPP incluyen glucocorticoides sistémicos e hidroxicloroquina. Es de notar que sólo hay pruebas de baja calidad que apoyan el uso de ambas terapias.�La terapia corticosteroide intralesional o tópica se continúa típicamente durante la terapia sistémica. *13*




Rácz E, Gho C, Moorman PW, et al. Treatment of frontal fibrosing alopecia and lichen 
planopilaris: a systematic review. J Eur Acad Dermatol Venereol 2013; 27:1461 

Spencer LA, Hawryluk EB, English JC 3rd. Lichen planopilaris: retrospective study and 
stepwise therapeutic approach. Arch Dermatol. 2009;145:333-334. 

Hidroxicloroquina 

• Inmunomodulador. Segunda línea de tratamiento  

• 6,5 mg / kg / día o 200 mg  2 / día 

•  Primeros signos de respuesta a los 2-3 meses de tratamiento 

• Resultados variables según las series 

Moderador
Notas de la presentación
Hidroxicloroquina 
La hidroxicloroquina es un agente no inmunosupresor con propiedades inmunomoduladoras. Generalmente bien tolerada,  uso frecuente para la LPP.
Similar a otras terapias para LPP, los datos sobre la eficacia de la hidroxicloroquina son limitados. Una revisión sistemática de 2013 de la literatura inglesa encontró 71 pacientes con ambos LPP probado con biopsia y la documentación de su respuesta a la hidroxicloroquina *30*. La proporción de pacientes tratados con hidroxicloroquina que tenían documentación de respuestas buenas, parciales o ausentes al tratamiento fueron 23, 30 y 48 por ciento, respectivamente.�La tasa de respuesta de LPP a hidroxicloroquina ha variado ampliamente entre los estudios, un hallazgo probablemente influenciado por las diferencias en la población de pacientes y las medidas de evaluación. *13*
 
Usualmente se usa hidroxicloroquina (6,5 mg / kg / día o 200 mg dos veces al día) y se considera a menudo terapia sistémica de primera línea. Las series más grandes son reportadas por Chiang et al y Spencer et al, en Pittsburgh, en promedio,  el 41% tiene mejoria, La mejoría se suele ver dentro de los 6 meses, pero es mejor a los 12 Meses. Algunos buenos respondedores pudieron interrumpir la hidroxicloroquina sin recaídas al año *32*
La hidroxicloroquina se prescribe típicamente para adultos en una dosis de 200 mg dos veces al día. Por lo menos dos o tres meses de tratamiento a menudo son necesarios para lograr los primeros signos de una respuesta. Debido al lento comienzo de la acción, los glucocorticoides sistémicos se utilizan a veces como terapia provisional *13*.
Baja tasa de respuesta a la hidroxicloroquina se han informado en series más pequeñas *13(7, 15)*.�Los efectos adversos de la hidroxicloroquina incluyen malestar gastrointestinal, toxicidad ocular y anomalías neurológicas o hematológicas. 

30. Para esta revisión El 22 de marzo de 2012, se realizaron búsquedas de publicaciones en inglés en PubMed, EMBASE y la Web of Science utilizando los términos de búsqueda 'alopecia fibrosante frontal' o 'liquen planopilaris'. Todos los tipos de estudios, incluidos los informes de casos�Inglés fueron considerados. Al evaluar los títulos y los resúmenes, se excluyeron las publicaciones cuando�• no se describieron efectos del tratamiento,�• el diagnóstico de FFA o LPP no fue confirmado histopatológicamente.
Nuestra búsqueda arrojó 201 referencias sobre FFA, de las cuales 15 cumplieron con nuestros criterios adicionales.

, se describieron 114 pacientes. Recibieron 10 regímenes diferentes, de los cuales, finasterida oral (2, 5 mg diarios durante 12-18 meses) o dutasterida (0,5 mg diarios durante 12 meses) (a veces en combinación con otros fármacos, con minoxidil tópico16 o con corticosteroides intralesionales 17 ) Fue proporcionado con mayor frecuencia (38 pacientes). En esos casos, aproximadamente el 45% de los pacientes tratados mostraron una buena respuesta después de 12-18 meses de tratamiento y 45% una respuesta parcial (nivel de evidencia 4). En este estudio, 33 de los 114 pacientes fueron tratados con antipalúdicos orales (hidroxicloro o cloroquina) (16 de estos pacientes también podrían haber usado preparaciones tópicas de corticosteroides, moduladores inmunológicos tópicos o minoxidil tópico18). Este tratamiento resultó en una buena respuesta clínica en el 30% y en una respuesta parcial en el 39% (nivel de evidencia 4). El efecto del tratamiento fue evidente después de 6 meses de tratamiento.�Los preparados corticosteroides tópicos de alta o moderada potencia en FFA no dieron respuesta en el 93% de los casos (nivel de evidencia 3b), mientras que los corticosteroides intralesionales resultaron en una respuesta clínica parcial en casi el 60% de los pacientes tratados (nivel de evidencia 4). Cuando se utilizó triamcinolonacetonida intralesional como adyuvante para el tratamiento de la pérdida de cejas, el 80% de los pacientes experimentaron rebrote parcial o total de cejas.19 Los restantes tratamientos se informaron en menos de 10 pacientes. De estos, el inhibidor tópico de calcineurina como adyuvante tuvo un buen efecto en más de la mitad de los pacientes tratados, mientras que todos los demás (reemplazo hormonal, micofenolato mofetil, doxiciclina, prednisona sistémica, inhibidores tópicos de calcineurina y minoxidil tópico) fueron claramente ineficaces en la mayoría Pacientes tratados.��Opciones terapéuticas para LPP��La eficacia de las modalidades de tratamiento reportadas para LPP se resume en la Tabla 3. Del total de 228 pacientes, 150 (65,8%) recibieron corticoesteroides tópicos (79 pacientes) o hidroxicloroquina oral (71 pacientes, en 22 casos en combinación con corticosteroides tópicos Preparados20). Estos tratamientos dieron como resultado una buena respuesta clínica en 53% y 23% respectivamente (nivel de evidencia 4). De los 38 pacientes que recibieron ciclosporina oral o corticosteroides sistémicos, aproximadamente el 60% mostró buenas respuestas clínicas, sin embargo, algunos autores describen una tasa de recaída del 40% con estos tratamientos (nivel de evidencia 4). Alrededor de un tercio de los pacientes tratados mostró una buena respuesta clínica a la tetraciclina oral oa la doxiciclina, al micofenolato mofetil oral (MMF) ya las preparaciones intralesionales de corticosteroides (nivel de evidencia 4).
 
Discusión�Actualmente, no existen protocolos de tratamiento para el tratamiento de FFA o LPP. Por lo tanto, buscamos en la literatura para el tratamiento descrito y sus efectos. Desafortunadamente, no se encontraron ensayos controlados aleatorios. Dada la baja prevalencia de las condiciones esto puede no ser tan sorprendente. Sin embargo, dado que la FFA y la LPP también pueden estabilizarse espontáneamente, los ensayos controlados aleatorios (ECA) habrían proporcionado la evidencia más fuerte sobre la efectividad del tratamiento. Por lo tanto, nuestras conclusiones de la revisión sistemática no puede basarse en la evidencia más fuerte, pero constituyen la única evidencia disponible hasta el momento.�Actualmente no existe una medida de resultado estandarizada para la evaluación de la eficacia del tratamiento en FFA y LPP. Recientemente, se introdujo el Índice de Actividad del Liquen Planopilaris. Los estudios que no usan LPPAI se enfocan principalmente en la progresión de la caída del cabello usando medidas de resultado como el recuento de pelo, la evaluación fotográfica o la medición de la distancia entre la glabela y la línea del cabello frontotemporal. Como ambas enfermedades progresivamente conducen a la pérdida permanente del cabello, que no parecen estar completamente correlacionados con los signos y síntomas visibles de la inflamación14, concluimos�Que la progresión de la pérdida de cabello debe tener el mayor peso en una medida de resultado para FFA. Aunque FFA generalmente se considera una variante de LPP, nuestros hallazgos sugieren que el tratamiento preferido difiere para las dos enfermedades. Para la LPP, las preparaciones sistémicas de corticosteroides y la ciclosporina oral parecen ser las más efectivas, aunque se describe una alta tasa de recaída. Para FFA, la mejoría se observó con más frecuencia cuando se trató con finasterida oral o dutasterida. Sin embargo, como la duración del tratamiento fue muy larga en los estudios publicados, la estabilización espontánea de la enfermedad también pudo haber�papel. Notablemente, las preparaciones de corticosteroides tópicos de alta o moderada potencia son eficaces y se consideran el tratamiento de primera línea para LPP, mientras que no son eficaces en FFA. Los corticosteroides sistémicos parecen tener una mayor efectividad en la LPP que en la FFA, aunque sólo se usaron en un pequeño número de pacientes con cualquiera de las dos enfermedades. Si bien la ciclosporina oral fue a menudo estudiada y exitosa como terapia para los pacientes con LPP, la ciclosporina sólo se probó en un paciente con FFA.18 Desafortunadamente, el tratamiento tuvo que ser detenido en este caso debido a los efectos adversos (entumecimiento y hormigueo perioral). Sobre la base de esta discrepancia en la eficacia del tratamiento en las dos enfermedades, se podría argumentar que deben considerarse dos diagnósticos separados, en los que factores distintos de la inflamación son más importantes en la patogénesis de la FFA. Esto fue sugerido previamente por un estudio clinicopatológico basado en sutiles diferencias en la histopatología de las dos enfermedades22. Posiblemente, existe un importante papel de acompañamiento de la alopecia androgenética en las FFA, como también fue señalado por algunos autores23, explicando la efectividad de la Drogas anti-androgénicas dutasteride y finasteride. Sin embargo, como la histopatología de ambas enfermedades muestra infiltrado linfocítico alrededor del istmo del folículo piloso y el infundíbulo, creemos que las terapias de selección de células T son una opción de tratamiento racional en ambas enfermedades; Y que basándose en su buena efectividad en la LPP, la ciclosporina oral puede ser un fármaco apropiado para probar cuando fallan otros tratamientos para la FFA. Dos fármacos novedosos, rituximab, un anticuerpo monoclonal anti-CD20, y pioglitazon, un agonista de PPAR-c, descrito en dos informes de casos recientes 24,25 para el tratamiento de la LPP también mostraron resultados prometedores, posiblemente explicados por su selección selectiva de pro -inflamatorias en el infiltrado linfocítico. Recientemente, el pioglitazon se probó en 24 pacientes con LPP recalcitrante, lo que resultó en la remisión de la enfermedad en 5 (20%) pacientes y mejora parcial en 12 (50%) de otros pacientes.26 El efecto del pioglitazon fue dependiente de la dosis. 
Resumiendo, FFA es un subtipo de LPP con un patrón clínico distinto, presentándose casi exclusivamente en mujeres posmenopáusicas (sólo el 15% de los pacientes afectados son premenopáusicas). En la actualidad no existe un tratamiento eficaz de la FFA, siendo la más efectiva la finasterida oral o la dutasterida oral, fármacos que posiblemente afectan a la alopecia androgenética acompañante. Junto a un proceso inflamatorio causado por los linfocitos infiltrantes, los procesos hormonales pueden desempeñar un papel en la patogénesis de la FFA, lo que resulta en su presentación de mujeres posmenopáusicas.
Para el tratamiento de la LPP, la ciclosporina oral es el fármaco más eficaz, seguido por los corticoides sistémicos, aunque se caracterizan por una alta tasa de recaída. Argumentamos que la ciclosporina A oral podría ser un buen candidato para futuros estudios sobre el tratamiento de la FFA.







Hidroxicloroquina 

• E. Rácz 2013:  71 pacientes. Respuesta 
buena 23%, parcial 30% o ausentes 48% 

 

• Chiang et al  2010: 40 pacientes. 
Respuesta completa o parcial en 83% 

• Dhonncha et al 2015: 23 pacientes. 
Respuesta completa 61% y parcial 9% 

Rácz E, Gho C, Moorman PW, et al. Treatment of frontal fibrosing alopecia and lichen 
planopilaris: a systematic review. J Eur Acad Dermatol Venereol 2013; 27:1461 

Spencer LA, Hawryluk EB, English JC 3rd. Lichen planopilaris: retrospective study and 
stepwise therapeutic approach. Arch Dermatol. 2009;145:333-334. 

Moderador
Notas de la presentación
Series más grandes reportada por Chiang et al y Spencer et al : 
 en promedio, el 55% de los pacientes tienen alguna mejoría; El 45% tiene poca o ninguna mejora,

32. Métodos. Se analizaron todos los diagnósticos de alopecia (2004-2007) de la clasificación internacional de enfermedades, novena revisión (CIE-9): 674 casos fueron no cicatrizales (81%) y 159 fueron alopecia cicatricial (19%).�Basándose en la correlación clinicopatológica, se diagnosticó LPP en 45 casos (28% de los pacientes con alopecia cicatricial, y corresponde al 5% del total) . La mayoría de los pacientes se sometieron a tratamiento con esteroides tópicos suplementarios, minoxidil tópico, 5%�Y / o biotina oral con o sin ácido ortosilícico. Un resumen de los enfoques de inmunosupresión sistémica instituida aparece en la tabla.
Resultados�Para 15 pacientes se dio una elección terapéutica inicial de tetraciclina (hiclato de doxiciclina) basándose en su perfil de efecto adverso relativamente bajo y falta de monitoreo de laboratorio: el 27% de los pacientes mostraron mejoría (n = 4). Veintidós de nuestros pacientes tomaron sulfato de hidroxicloroquina durante su tratamiento (algunos inicialmente, otros después del fracaso de la doxiciclina) con 9 de 22 mostrando mejoría (41%). La prueba exacta de Fisher que comparaba estos tratamientos iniciales no encontró diferencias significativas (P = 0,74). De los pacientes para los que hidroxicloroquina Tratamiento fallecido, 10 fueron tratados con micofenolato mofetil; Ninguno recibió esta terapia sin un ensayo fallido de hidroxicloroquina. Tres pacientes mostraron mejoría en tratamiento con micofenolato mofetil (30%). Para aquellos que no mejoraron, la transición posterior a la terapia con metotrexato en 1 paciente no tuvo éxito y 2 de 3 pacientes que intentaron tratamiento con acitretina encontraron éxito. La prueba exacta de Fisher que comparó micofenolato de mofetil y acitretina no encontró diferencias significativas (p = 0,51).��Comentario�Muchos de los agentes sistémicos se han utilizado para tratar la LPP con un éxito limitado.3-5 Nuestro análisis retrospectivo corrobora que una terapia consistente y exitosa para la enfermedad refractaria sigue siendo difícil de alcanzar. Las limitaciones de este estudio incluyen su naturaleza retrospectiva y los puntos finales que no incluyen el porcentaje de pérdida de cabello del cuero cabelludo o recuentos de cabello. Desde el punto de vista clínico, sugerimos ofrecer a los pacientes una terapia escalonada con doxiciclina o hidroxicloroquina como agentes sistémicos de primera línea. Nuestros datos no sugieren que uno es superior. Si es necesario, la transición a micofenolato mofetil o acitretina terapia puede ser hecha para el alivio de los síntomas, pero el potencial de efectos adversos deben ser considerados. En nuestra experiencia, las relaciones riesgo-beneficio de otros agentes (por ejemplo, ciclosporina y talidomida) impiden su uso para esta condición que no amenaza la vida. Se necesita terapia basada en evidencia con un estudio prospectivo, multicéntrico, aleatorizado, controlado con placebo y con puntos finales establecidos.

10. Chiang et al. (2010) informaron una serie de 40 pacientes con LPP tratados con hidroxicloroquina. Desarrollaron el LPP Activity Index (LPPAI), que permite la puntuación numérica de los síntomas, signos, actividad y propagación de la condición para la comparación estadística y demostró que el tratamiento con hidroxicloroquina sistémica da como resultado una mejora estadísticamente significativa en la LPPAI. Después de 12 meses, el 83% de los pacientes eran respondedores completos o parciales. De nueve pacientes considerados respondedores completos, dos tercios (seis pacientes) interrumpieron la hidroxicloroquina, y todos permanecieron en remisión durante al menos 1 año. 

10.  Estudio retrospectivo en Hospital Galway, Galway, Ireland, revisar retrospectivamente la tasa de respuesta y la tolerabilidad de hidroxicloroquina en una cohorte de pacientes con LPP en un esfuerzo por agregar a la base de evidencia para su uso. Se identificaron 23 pacientes con diagnóstico clínico e histopatológico de LPP que habían sido tratados con hidroxicloroquina para su enfermedad en un solo centro. Se realizó una revisión retrospectiva de los expedientes médicos de estos pacientes y se documentó la respuesta del médico. La respuesta completa se observó en el 61% de nuestros pacientes, y un 9% más de los pacientes demostró una respuesta parcial. Trece por ciento de los pacientes se retiraron del tratamiento debido a sospecha de efectos adversos. Nuestro tamaño de muestra era pequeño, y los datos se recogieron retrospectivamente. Hemos encontrado que la hidroxicloroquina es una opción terapéutica razonable en la LPP. Estudios publicados anteriormente han demostrado que la hidroxicloroquina es bien tolerada. Algunos de los efectos secundarios reportados que condujeron al cese de la terapia incluyeron cefalea (Chiang et al., 2010), erupción cutánea y síntomas gastrointestinales (Lyakhovitsky et al., 2015). Otra serie de casos no reportó efectos adversos (Samrao, Chew, & Price, 2010). Dos pacientes en un estudio desarrollaron hiperpigmentación facial que resolvió el cese del tratamiento (Lyakhovitsky et al., 2015).�





Micofenolato de mofetil  

• Útil en enfermedad refractaria 

• Serie de casos retrospectivos de 16 
pacientes: 
• 42 % respondedores completos 

• 42 % respondedores parciales 

• 17 % fracasos de tratamiento 

• 1 gr  2/día. R/ a los 6 meses  

Cho BK, Sah D, Chwalek J, et al. Efficacy and safety of mycophenolate mofetil for 
lichen planopilaris. J Am Acad Dermatol 2010; 62:393 

Moderador
Notas de la presentación
Micofenolato de mofetil 
Micofenolato de mofetilo tiene un perfil de efecto secundario más benigno que la ciclosporina y algunos informes sugieren que el fármaco puede ser útil en algunos pacientes con enfermedad refractaria. Una serie de casos retrospectivos documentó el uso de micofenolato mofetil (0,5 g dos veces al día durante cuatro semanas, luego 1 g dos veces al día durante al menos 20 semanas) en 16 pacientes con LPP que habían fallado uno o más tratamientos sistémicos. Entre los 12 pacientes que completaron al menos 24 semanas de tratamiento (cuatro pacientes se retiraron debido a efectos adversos leves), el 42 por ciento fueron clasificados como respondedores completos (> 85 por ciento de mejora en LPP Índice de actividad [LPPAI] 42 % respondedores parciales   (Mejoría de 25 a 85 por ciento en la puntuación LPPAI), y el 17 por ciento fueron fracasos de tratamiento (<25 por ciento de mejora en la puntuación LPPAI).�La mejoría con micofenolato mofetil suele ser evidente en los primeros seis meses de tratamiento. Generalmente tratamos a adultos con 1 g de micofenolato mofetil dos veces al día. *33*.




Pioglitazona 

Tetraciclinas 

Minoxidil 
Retinoides 

orales  

Ciclosporina 

Chantal Bolduc, Leonard C. Sperling, Jerry Shapiro MD; Primary cicatricial alopecia. Journal of the 
American Academy of Dermatology, 2016; 75 (6): 1081-1099 

15 – 30 mg c/día. Cierta eficacia  
Recaídas al suspender  
Requiere más estudios 

Ineficaz 

Ineficaz Pocos datos 

Efectos 2rios limitan su 
uso.  

Pocos reportes en la 
literatura 

Moderador
Notas de la presentación
Se ha informado que la pioglitazona (fármaco hipoglucémico, 15-30 mg al día) tiene cierta eficacia en la LPP. La dosis más alta parece ser más efectiva. La recaída suele ocurrir con la interrupción, pero algunos experimentaron una remisión prolongada.  Hay preocupaciones de seguridad con respecto a la pioglitazona, es decir, un mayor riesgo de cáncer de vejiga e insuficiencia cardíaca. Estos eventos adversos están relacionados con el uso a largo plazo (1 año), las dosis acumulativas,�Y la susceptibilidad individual. *24* 
Aunque la mejora de la LPP durante el tratamiento con pioglitazona oral se ha informado en un informe de caso, serie de casos y estudios no controlados, relativamente pocos de estos pacientes han alcanzado la remisión completa y más estudio es necesario para confirmar la eficacia del fármaco *13 (47 – 50)*


41. Articulo del 2007. Estudio retrospectivo de 29 pacientes con LPP  Se realizaron cinco búsquedas en bases de datos de pacientes que habían sido vistos al menos una vez por el Departamento de Dermatología de la Cleveland Clinic Foundation de 1992 a 2003 y que tenían al menos una muestra de biopsia de la lesión en cuestión. Todos los pacientes recibieron combinaciones de tratamiento individualizadas, lo que se puede atribuir al hecho de que aún no se ha encontrado un tratamiento que funcione significativamente mejor que otro y, lo que es más importante, porque hasta la fecha no se han demostrado efectivamente terapias efectivas para la LPP. Comúnmente�Los tratamientos prescritos consistían de Nizoral Shampoo (86%), esteroide tópico (83%), Biotin / Vicon Forte (para compensar las anomalías nutricionales) (76%), esteroide intralesional (69%), minoxidil (41%) y tetraciclina 38%). La combinación de tratamiento más común fue el esteroide tópico, Nizoral Shampoo,�Tetraciclina y Biotin / Vicon Forte (14%). La respuesta a la terapia era a menudo mínima, si se observaba alguna respuesta. El único tratamiento que demostró ser estadísticamente significativo por la prueba exacta de Fisher fue tetraciclina con un valor de P de 0,033, siendo un valor de 0,05 significativo. Sin embargo, estos datos�No nos proporcionan información clara ya que ninguno de los tratamientos fueron evaluados usando ensayos prospectivos doble ciego, controlados con placebo de la dosis / duración del tratamiento con tetraciclina. 


Minoxidil y tetraciclinas: 30. Para esta revisión El 22 de marzo de 2012, se realizaron búsquedas de publicaciones en inglés en PubMed, EMBASE y la Web of Science utilizando los términos de búsqueda 'alopecia fibrosante frontal' o 'liquen planopilaris'. Todos los tipos de estudios, incluidos los informes de casos�Inglés fueron considerados. Al evaluar los títulos y los resúmenes, se excluyeron las publicaciones cuando�• no se describieron efectos del tratamiento,�• el diagnóstico de FFA o LPP no fue confirmado histopatológicamente.
Nuestra búsqueda arrojó 201 referencias sobre FFA, de las cuales 15 cumplieron con nuestros criterios adicionales.

, se describieron 114 pacientes. Recibieron 10 regímenes diferentes, de los cuales, finasterida oral (2, 5 mg diarios durante 12-18 meses) o dutasterida (0,5 mg diarios durante 12 meses) (a veces en combinación con otros fármacos, con minoxidil tópico16 o con corticosteroides intralesionales 17 ) Fue proporcionado con mayor frecuencia (38 pacientes). En esos casos, aproximadamente el 45% de los pacientes tratados mostraron una buena respuesta después de 12-18 meses de tratamiento y 45% una respuesta parcial (nivel de evidencia 4). En este estudio, 33 de los 114 pacientes fueron tratados con antipalúdicos orales (hidroxicloro o cloroquina) (16 de estos pacientes también podrían haber usado preparaciones tópicas de corticosteroides, moduladores inmunológicos tópicos o minoxidil tópico18). Este tratamiento resultó en una buena respuesta clínica en el 30% y en una respuesta parcial en el 39% (nivel de evidencia 4). El efecto del tratamiento fue evidente después de 6 meses de tratamiento.�Los preparados corticosteroides tópicos de alta o moderada potencia en FFA no dieron respuesta en el 93% de los casos (nivel de evidencia 3b), mientras que los corticosteroides intralesionales resultaron en una respuesta clínica parcial en casi el 60% de los pacientes tratados (nivel de evidencia 4). Cuando se utilizó triamcinolonacetonida intralesional como adyuvante para el tratamiento de la pérdida de cejas, el 80% de los pacientes experimentaron rebrote parcial o total de cejas.19 Los restantes tratamientos se informaron en menos de 10 pacientes. De estos, el inhibidor tópico de calcineurina como adyuvante tuvo un buen efecto en más de la mitad de los pacientes tratados, mientras que todos los demás (reemplazo hormonal, micofenolato mofetil, doxiciclina, prednisona sistémica, inhibidores tópicos de calcineurina y minoxidil tópico) fueron claramente ineficaces en la mayoría Pacientes tratados.

Retinoides orales: El tratamiento con retinoides orales se ha intentado sobre la base de informes de uso exitoso de estos fármacos para el liquen plano, Sin embargo, hay pocos datos para apoyar su eficacia en LPP *30*. 


Pocos informes han discutido el uso de talidomida (100-200 mg / día), y tanto la mejoría como el fracaso han sido reportados. El metotrexato no parece ser efectivo. *24*
�
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Descrita por Kossard en 1994 

Retroceso de la línea de implantación 
frontotemporal del pelo con alopecia de cejas 

Predominio en postmenopáusicas. 60 años 

Raro en  varones, mujeres premenopáusicas 

Moderador
Notas de la presentación
Es un tipo de alopecia cicatricial primaria adquirida, descrita por Kossard en 1994, cuya incidencia ha aumentado en los últimos años. Se caracteriza clínicamente por una recesión de la línea de implantación frontotemporal del cabello, acompañada frecuentemente por alopecia de las cejas. La AFF fue inicialmente descrita enmujeres posmenopáusicas y premenopáusicas con antecedentes personales de histerectomía o menopausia precoz, por lo que se propuso un origen hormonal de la enfermedad. Sin embargo, en los últimos años se han publicado estudios en varones, así como en mujeres premenopáusicas que cuestionan dicha etiología. A pesar de que las manifestaciones clínicas de la AFF son muy características, desde el punto de vista histopatológico los hallazgos son similares al liquenplano pilaris, por lo que actualmente es considerada como una variante clínica de este último.




Estudio descriptivo 2010 – 2015  
12 hombres  con diagnóstico confirmado 

Poco frecuente en hombres, pero SÍ casos 
reportados  

Posiblemente subdiagnosticados por asociación 
frecuente con alopecia androgénica 

Realizar una exploración minuciosa de la línea de 
implantación del pelo en los varones 

Moderador
Notas de la presentación
2. En España se realizo un estudio descriptivo de los varones diagnosticados de AFFen nuestro Servicio, desde enero del 2010 hasta diciembre del 2015. Presentamos una serie de 12 varones con AFF, siendo unade las más largas de las descritas hasta la actualidad. estudio prospectivo, descriptivo y obser-vacional de los hombres afectados de AFF diagnosticadosen el Servicio de Dermatología del Hospital UniversitarioDonostia durante los últimos 5 a˜nos, desde 2010 hasta 2015. Se recogieron los datosdemográficos, las características clínicas y los tratamientos realizados.Resultados: Se reclutó a 12 pacientes. 
El criterio de exclusiónfue la incapacidad de distinguir si el paciente presentabaAFF o LPF, sobre todo en pacientes con AGA muy avanzada,en los que no era posible valorar la línea de implantaciónfronto-temporal. El diagnóstico clínico fue confirmado histo-lógicamente en los casos dudosos (5 pacientes). 


La edad media fue de 75 a˜nos. La alopecia fue el motivode consulta únicamente en 4 pacientes. El retroceso medio de la línea de implantación del pelofue de 3 cm. Las pápulas faciales estaban presentes en el 50% de los hombres, el 83% presentabaalopecia de cejas, extremidades y alopecia androgenética (AGA). El eritema y la hiperqueratosisfolicular se veían en el 66% de los casos y solo el 25% refería prurito. El tratamiento más fre-cuentemente utilizado consistió en corticoide tópico en 8 pacientes (66%), asociado a minoxidiltópico en 4 de ellos (33%).

Discusión Si comparamos nuestros datos en varones, con las carac-terísticas clínicas descritas por Va˜nó Galván et al.11enmujeres y hombres (n = 355, 12 hombres), las diferenciasmás significativas serían las siguientes: en su serie úni-camente el 40% (144 del total de 355) de los pacientespresentaban AGA asociada (vs. el 83% de nuestros pacien-tes), el 14% tenía pápulas faciales (vs. el 50% de nuestraserie), el 24% afectación del vello corporal (vs. el 83% ennuestros pacientes) y el 15% hipotiroidismo (ausente ennuestra serie y también en el subgrupo de los 12 hombres dela serie de Va˜nó Galván et al.11). Las similitudes encontradasson las siguientes: el 35% presentaba prurito (25% en nuestraserie), el 15% afectación occipital (8% en nuestro estudio) yel 80% alopecia de cejas (83% de nuestros pacientes). Deesta manera, podríamos hipotetizar que la AGA, las pápulasfaciales y la afectación del vello corporal son más frecuentesen los hombres con AFF que en las mujeres. 



Conclusiones: Según los datos obtenidos en nuestra serie, las pápulas faciales, la AGA y laafectación del vello corporal son más frecuentes en los hombres con AFF que en las mujeres.Por otra parte, a diferencia de los casos de AFF en varones descritos en la literatura, la edadmedia es mayor en nuestra serie, lo que podría explicar la mayor incidencia de AGA asociada yque la mayoría consulte por otro motivo. Conclusiones La AFF podría estar infradiagnosticada en los hombres. Estehecho podría explicarse por la escasa sintomatología y la fre-cuente asociación a AGA, y por la edad de presentación mástardía de la AFF que de la MAGA ----que haría que en muchasocasiones la AFF pase desapercibida. Por este motivo reco-mendamos realizar una exploración minuciosa de la línea deimplantación del pelo en los varones. La búsqueda de alo-pecia de cejas, de una piel más fina y pálida en la línea deimplantación del pelo, de eritema perifolicular y de oclu-sión de las aperturas foliculares nos podría orientar haciaun caso de AFF en un hombre, aunque acuda a nuestra con-sulta por otro motivo. La tricoscopia también puede ser útil,demostrando pérdida de orificios foliculares y placas blancascicatriciales.Consideramos que la AFF en los hombres podría estar aso-ciada a alopecia de vello corporal y a pápulas faciales conmás frecuencia que en las mujeres, y destacamos la ausenciade hipotiroidismo en nuestra serie, así como la asociación aLPF clásico en uno de los hombres. No obstante, son necesa-rios estudios con mayores tama˜nos muestrales que permitanconfirmar estos hallazgos preliminares.


Desde su descripción original se han publicado centenaresde casos de AFF, la gran mayoría en mujeres9. Esta entidadparece ser poco frecuente en los hombres, de hecho solo haydescritos casos aislados9-23. Sin embargo, creemos que enlos varones la AFF podría ser más frecuente de lo publicado,debido a que puede asociarse o confundirse con otros tiposde alopecia, especialmente con la alopecia androgenética(AGA), y a que habitualmente los hombres de cierta edadno consultan ya que consideran que la pérdida de cabello esun proceso normal.
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Notas de la presentación
2. En España se realizo un estudio descriptivo de los varones diagnosticados de AFFen nuestro Servicio, desde enero del 2010 hasta diciembre del 2015. Presentamos una serie de 12 varones con AFF, siendo unade las más largas de las descritas hasta la actualidad. estudio prospectivo, descriptivo y obser-vacional de los hombres afectados de AFF diagnosticadosen el Servicio de Dermatología del Hospital UniversitarioDonostia durante los últimos 5 a˜nos, desde 2010 hasta 2015. Se recogieron los datosdemográficos, las características clínicas y los tratamientos realizados.Resultados: Se reclutó a 12 pacientes. 
El criterio de exclusiónfue la incapacidad de distinguir si el paciente presentabaAFF o LPF, sobre todo en pacientes con AGA muy avanzada,en los que no era posible valorar la línea de implantaciónfronto-temporal. El diagnóstico clínico fue confirmado histo-lógicamente en los casos dudosos (5 pacientes). 


La edad media fue de 75 a˜nos. La alopecia fue el motivode consulta únicamente en 4 pacientes. El retroceso medio de la línea de implantación del pelofue de 3 cm. Las pápulas faciales estaban presentes en el 50% de los hombres, el 83% presentabaalopecia de cejas, extremidades y alopecia androgenética (AGA). El eritema y la hiperqueratosisfolicular se veían en el 66% de los casos y solo el 25% refería prurito. El tratamiento más fre-cuentemente utilizado consistió en corticoide tópico en 8 pacientes (66%), asociado a minoxidiltópico en 4 de ellos (33%).

Discusión Si comparamos nuestros datos en varones, con las carac-terísticas clínicas descritas por Va˜nó Galván et al.11enmujeres y hombres (n = 355, 12 hombres), las diferenciasmás significativas serían las siguientes: en su serie úni-camente el 40% (144 del total de 355) de los pacientespresentaban AGA asociada (vs. el 83% de nuestros pacien-tes), el 14% tenía pápulas faciales (vs. el 50% de nuestraserie), el 24% afectación del vello corporal (vs. el 83% ennuestros pacientes) y el 15% hipotiroidismo (ausente ennuestra serie y también en el subgrupo de los 12 hombres dela serie de Va˜nó Galván et al.11). Las similitudes encontradasson las siguientes: el 35% presentaba prurito (25% en nuestraserie), el 15% afectación occipital (8% en nuestro estudio) yel 80% alopecia de cejas (83% de nuestros pacientes). Deesta manera, podríamos hipotetizar que la AGA, las pápulasfaciales y la afectación del vello corporal son más frecuentesen los hombres con AFF que en las mujeres. 



Conclusiones: Según los datos obtenidos en nuestra serie, las pápulas faciales, la AGA y laafectación del vello corporal son más frecuentes en los hombres con AFF que en las mujeres.Por otra parte, a diferencia de los casos de AFF en varones descritos en la literatura, la edadmedia es mayor en nuestra serie, lo que podría explicar la mayor incidencia de AGA asociada yque la mayoría consulte por otro motivo. Conclusiones La AFF podría estar infradiagnosticada en los hombres. Estehecho podría explicarse por la escasa sintomatología y la fre-cuente asociación a AGA, y por la edad de presentación mástardía de la AFF que de la MAGA ----que haría que en muchasocasiones la AFF pase desapercibida. Por este motivo reco-mendamos realizar una exploración minuciosa de la línea deimplantación del pelo en los varones. La búsqueda de alo-pecia de cejas, de una piel más fina y pálida en la línea deimplantación del pelo, de eritema perifolicular y de oclu-sión de las aperturas foliculares nos podría orientar haciaun caso de AFF en un hombre, aunque acuda a nuestra con-sulta por otro motivo. La tricoscopia también puede ser útil,demostrando pérdida de orificios foliculares y placas blancascicatriciales.Consideramos que la AFF en los hombres podría estar aso-ciada a alopecia de vello corporal y a pápulas faciales conmás frecuencia que en las mujeres, y destacamos la ausenciade hipotiroidismo en nuestra serie, así como la asociación aLPF clásico en uno de los hombres. No obstante, son necesa-rios estudios con mayores tama˜nos muestrales que permitanconfirmar estos hallazgos preliminares.


Desde su descripción original se han publicado centenaresde casos de AFF, la gran mayoría en mujeres9. Esta entidadparece ser poco frecuente en los hombres, de hecho solo haydescritos casos aislados9-23. Sin embargo, creemos que enlos varones la AFF podría ser más frecuente de lo publicado,debido a que puede asociarse o confundirse con otros tiposde alopecia, especialmente con la alopecia androgenética(AGA), y a que habitualmente los hombres de cierta edadno consultan ya que consideran que la pérdida de cabello esun proceso normal.
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Teoría hormonal  
• Hormonas sexuales estimular el paso de los folículos pilosos en fase anágena a telógena 

• Cuestionada 

Etiología autoinmune 

• Asociación con hipotiroidismo (11-23%), vitiligo, síndrome Sjögren 

• No se ha encontrado evidencia suficiente 

Componente genético  

• No identificado en la etiopatogenia 

• Relación familiar en algunas series (8%)  

Moderador
Notas de la presentación
Permanece aún desconocida. El papel de las hormonas sexuales se piensa que actuarían induciendo una disminución del crecimiento del cabello, al estimular el paso de los folículos pilosos en fase de anagena a fase de telogena. Estudios posteriores han corroborado esta hipótesis en función dela respuesta favorable obtenida con el uso de fármacos antiandrógenos en pacientes con esta enfermedad,y a la elevada proporción de pacientes con menopausia precoz (14% frente al 6% de la población general), his-terectomizadas (11-21%), con alopecia androgenética(AAG) asociada (40% en algunas series) y con oofo-rectomía (asociación hasta el momento sin consistencia demostrada). 
 
Sin embargo, esta teoría hormonal también ha sido cuestionada en los estudios publicados en varones y en mujeres premenopáusicas, ya que el mecanismo patogénico entre la AAG y la AFF difiere (miniaturización versus inflamación y fibrosis), se ha comprobado que la terapia hormonal sustitutiva no evita ni ralentiza el curso de la enfermedad, y los estudios hormonales realizados a pacientes con AFF han confirmado que no existe una elevación de andrógenos ni otras alteraciones hormonales en sangre periférica. 
Por otro lado, la asociación de AFF con enfermedades autoinmunes, como el hipotiroidismo (11-23% de las pacientes con AFF frente a 4,2% de la población general), el vitíligo o el síndrome de Sjögren sugieren una etiología autoimmune. 
En el caso del LPP se ha observado una buena respuesta al tratamiento corticoideo, la presencia de autoanticuerpos en algunos casos, y la influencia de ciertos fármacos en la presentación de epítopos de los folículos pilosos al sistema inmune. Sin embargo, la AFF difiere del LPP en este punto, ya que en ningún caso se han detectado anticuerpos específicos en título suficiente en estos pacientes, y hasta la fecha no existen evidencias en la literatura que apoyen un origen autoimmune de la enfermedad. 
Tampoco se ha conseguido demostrar un componente genético en la etiopatogenia de la AFF, pero sí se ha observado una relación familiar en algunas series, existiendo antecedentes familiares de la enfermedad en cerca del 8% de los pacientes publicados. Además, un estudio reciente realizado en 4 familias afectadas por la enfermedad24, que analizó 8 casos de madre e hija con AFF, encontró que todas las madres tenían AFF posmenopáusica y todas las hijas habían desarrollado la enfermedad antes de la menopausia, sugiriendo que los antecedentes familiares dela enfermedad podrían asociarse a un inicio más temprano de la AFF.
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Pérdida de inmunoprivilegio en el folículo piloso 

Pérdida de glándulas sebáceas es mayor en alopecia cicatrizal que en las no 
cicatriciales (55% y 5%) 

PPAR- ץ influye en metabolismo lipídico deficiente en AFF, critico para el 
mantenimiento de las unidades pilosebaceas  

Moderador
Notas de la presentación
El papel de las glándulas sebáceas en la patogenia de la AFF también ha sido investigado por diferentes autores, ya que la pérdida de estas es llamativamente más frecuente en las alopecias cicatriciales que en las no cicatriciales (55% y 5% respectivamente)36. En condiciones normales, las glándulas sebáceas influyen en los cambios que la vaina radicular externa experimenta durante el ciclo piloso37,38, de forma que su alteración puede favorecer el desarrollo de una alopecia cicatricial. En pacientes con AFF se ha observado inflamación de los ductos glandulares por daño citotóxico, que podría contribuir al desarrollo de la enfermedad36.  Además, estudios recientes han demostrado que ratones con una deficiencia del receptor de peroxisoma-proliferador-activado gamma (PPAR- _), que influye en el metabolismo lipídico, presentan unas manifestaciones clínicas similaresal LPP, por lo que el PPAR- _ se postula como un mediador importante en la AFF, que podría ser la diana de futurasestrategias terapéuticas22,28,39 *1*
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Retroceso de la línea de implantación frontotemporal del 
cabello, simétrica y bilateral < 3 cm (0,5 - 8 cm) 

Piel lisa, con pérdida de los orificios foliculares y una 
palidez uniforme 

Eritema inter o perifolicular 50% 

Hiperqueratosis folicular  30-60% 

Asintomática. Prurito 

Moderador
Notas de la presentación
La manifestación clínica más constante es la recesión dela línea de implantación frontotemporal del cabello, simétrica y bilateral, llegando en ocasiones a extenderse a la región retroauricular, sin que sea imprescindible una continuidad entre esta región y la banda de alopecia frontal13.
La piel de la zona alopécica presenta cambios cicatriciales irreversibles en su superficie, destacando una piel lisa, con pérdida de los orificios foliculares y una palidez uniforme, que contrasta con las regiones adyacentes, en las que se observa la pigmentación propia del daño actínico crónico acorde a la edad delpaciente. 
En la zona de transición entre ambas es frecuente apreciar eritema inter o perifolicular en el 50% de los pacientes, con hiperqueratosis folicular en un 30-60% y sin que estos cambios se acompañen de induración o esclerosis. La presentación de la alopecia en la AFF es habitualmente asintomática, dificultando así el diagnóstico precoz. Sin embargo, algunos pacientes pueden referir prurito e incluso dolor, que están presentes en el 20% y 35% de los casos, según las series. Además, aunque lo más característicoes la afectación de la línea de implantación frontotempo-ral del cabello, diversos estudios 10,13 describen afectación de la región occipital en el 7% y 14% de los pacientes.
 
La distancia de recesión de la línea de implantación capilar puede oscilar desde 0,5 hasta 8 cm3, aunque alrededor del 75% de los pacientes presentan una recesión menor de 3 cm. 
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Moderador
Notas de la presentación
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La distancia de recesión de la línea de implantación capilar puede oscilar desde 0,5 hasta 8 cm3, aunque alrededor del 75% de los pacientes presentan una recesión menor de 3 cm. 
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Alopecia de cejas. Puede preceder la AFF 
hasta 8 años  

Pérdida de las pestañas, vello facial o 
corporal 

Pápulas faciales monomórficas, no 
inflamatorias, eucrómicas, ásperas, sin 
descamación 

Evolución variable 

95% 
 

14-26% 
 

6- 37% 
 

Soares VC, Mulinari-Brenner F, Souza TE. Lichen planopilaris 
epidemiology: a retrospective study of 80 cases. An Bras Dermatol. 2015 

Sep-Oct;90(5):666-70. 

Moderador
Notas de la presentación
Finalmente, la evolución de la AFF puede variar hacia la estabilización sin necesidad de tratamiento, la esta-bilización tras la retirada del tratamiento o la rápida progresión, que puede acabar en alopecia «en forma de payaso»20, o con la afectación de todo el cuero cabelludo.
 
La afectación de las cejas se presenta en el 95% de los casos. Este rasgo se presenta como característica clínica de inicio en un 20-48% de los pacientes con AFF, precediendo a la alopecia frontal hasta 8 años en uno de los casos publicados. suele relacionarse con formas moderadas de la enfermedad. Puede ser total o casi total, lo más frecuente es una pérdida de las cejas sin asociar clínica inflamatoria significativa ni descamación evidente.
 
La pérdida de las pestañas se observa en el 14-26% delos pacientes. La afectación del vello facial, así como la presencia de pápulas faciales, se ha descrito en el 6-37% de los casos, y la afectación de la barba en el 50% de los varones. La afectación del vello corporal se observa en el 25% de los pacientes con AFF, siendo las regiones más frecuentemente afectadas las axilas, el pubis y las extremidades. Además, la pérdida conjunta del vellocorporal y las pesta˜nas, junto con la aparición de pápulas faciales, se ha asociado con formas graves de AFF, y ha sido considerado por algunos autores como indicador pro-nóstico y marcador de inicio de tratamiento sistémico. las pápulas faciales en la AFF son mucho menos frecuentes, y no fueron descritas hasta el año 2009 como pápulas foliculares monomorfas, no inflamatorias, de color piel, aspecto rugoso o áspero, y sin eritema ni desccamación asociados
En las regiones corporales afectadas por la AFF, al igual que en las cejas, no se suele observar reacción inflamatoriani descamación. Además, en ocasiones, no se llega a una alo-pecia completa, sino que se manifiesta como una pérdida de densidad capilar en esa zona, asociada a leve atrofia cutánea y eritema perifolicular. 
 

Fig: 1. AFF. 2. aprecian pápulas foliculares no inflamatorias, monomorfas, colorpiel, de aspecto rugoso o áspero y sin eritema ni descamación asociados. 3. Con dermatoscopiase aprecian puntos blancos foliculares, sobre la red vascular que se observa habitualmente a nivel facial.



Examen físico Tricoscopia Histopatología 
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Ausencia de ostium folicular 

Eritema perifolicular 

Escama folicular  

Moderador
Notas de la presentación
Alopecia frontal fibrosante. Este tipo de alopecia, considerada una variante de liquen plano pilar,
se ha descrito ampliamente en tricoscopia. La escama perifolicular se observa en 78.9% y representa un dato pivote para el diagnóstico al encontrarse en la recesión frontoparietal, topografía característica en la enfermedad (Figura 1C). La ausencia de ostium folicular, eritema y escama folicular se considera característica en la etapa activa de la efermedad. De manera interesante, el eritema perifolicular no está mecionado en la serie de Rudnicka y colaboradores; sin embargo, de acuerdo con Toledo-Pastrana y su grupo, puede observarse, incluso, en 95% de los casos con enfermedad activa. *14*
 Marcada disminución de los ostium foliculares en la zona central del área alopécica, acompañado de eritema, con descamación perifolicular en la periferia de la placa. Además, se ha descrito la presencia de capilares ramificados, red de pigmento con patrón en «panal de abejas», parches y puntos blancos y pelos vellosos 

Fig: Imagen con tricoscopiade la línea de implantación frontal del cabello, en la que se observa ausencia de los ostium foliculares, eritema, descamaciónperifolicular y capilares ramificados. D. Imagen con tricoscopia de la región retroauricular en la que se observan cambios similaresa la anterior. *1*
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Infiltrado inflamatorio linfocitario liquenoide en 
infundíbulo e ístmo 

Respeta la epidermis interfolicular 

Degeneración vacuolar de la capa basal del 
epitelio folicular.  Apoptosis eosinófila 

prominente de las células de la VRE en el 
infundíbulo y del istmo 

H-E 10x: infiltrado perifolicular 

Moderador
Notas de la presentación
En etapas tardías la rentabilidad es escasa, ya que los hallazgos serán similares a otras alopecias cicatriciales. Para conseguir hallazgos histopatológicos más específicos será necesario estudiar lesiones recientes en las que se observen signos de progresión de la enfermedad, y que en la biopsia se incluyan folículos pilosos, en cortes transversales de las muestras.
Infiltrado inflamatorio linfocitario de hábito liquenoide, que se localiza preferentemente en las regiones infundibulares e ístmicas del folículo piloso, y que respeta la epidermis interfolicular. A pesar de que en algunos artículos se hace hincapié en la mayor afectación de los folículos intermedios y vellosos11,hoy en día se acepta que los folículos terminales se ven afectados de igual manera que los anteriores. 
El infiltradoinflamatorio se acompaña de una degeneración vacuolar de la capa basal del epitelio folicular y de una apoptosis eosinófila prominente de las células de la vaina radicular externa, a nivel del infundíbulo y del istmo. Es a este nivel donde se localiza la zona del bulge, que alberga las células madre pluripotenciales del folículo, por lo que el daño generado en esta área ocasiona una alopecia cicatricial irreversible. La destrucción folicular propicia que restos apoptóticos de la vaina radicular externa, el tallo piloso y la cutícula queden atrapados en la dermis, favoreciendo una reacción granulomatosa a cuerpo extraño. Tambiénse observa una dilatación e hipergranulosis del infundíbulofolicular. Según avanza la enfermedad, el infiltrado infla-matorio desaparece y los cambios anteriores ocasionan unaprogresiva fibrosis perifolicular de tipo lamelar «en capas decebolla», que sustituirá los folículos pilosos por tractos fibro-sos, y que clínicamente se corresponde con áreas de alopeciatotal y pérdida de los orificios foliculares (fig. 3)3,11. A pesarde la palidez uniforme que se aprecia clínicamente en estasáreas2, es significativa la ausencia de elastosis solar desdeel punto de vista histopatológico11. Además, la porción infe-rior del folículo piloso, las glándulas sudoríparas y el tejidocelular subcutáneo están preservados. En las biopsias de las pápulasfaciales se observan cambios similares a los presentes en elcuero cabelludo, pero afectando a folículos pilosos de tipovelloso (fig. 4). *1*
 

Figura:  Histopatología de la alopecia frontal fibrosante. A y B. En cortes longitudinales se observa infiltrado perifolicular (H-E× 10, H-E × 100, figuras A y B, respectivamente). C y D. A mayor aumento se observa una fibrosis concéntrica perifolicular e infiltradolinfocitario en la periferia (H-E × 200, H-E × 400, figuras C y D, respectivamente).  Tome B y C
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Infiltrado inflamatorio linfocitario liquenoide en 
infundíbulo e ístmo 

Respeta la epidermis interfolicular 

Degeneración vacuolar de la capa basal del 
epitelio folicular.  Apoptosis eosinófila 

prominente de las células de la VRE en el 
infundíbulo y del istmo 

H-E 100x: infiltrado perifolicular 

Moderador
Notas de la presentación
En etapas tardías la rentabilidad es escasa, ya que los hallazgos serán similares a otras alopecias cicatriciales. Para conseguir hallazgos histopatológicos más específicos será necesario estudiar lesiones recientes en las que se observen signos de progresión de la enfermedad, y que en la biopsia se incluyan folículos pilosos, en cortes transversales de las muestras.
Infiltrado inflamatorio linfocitario de hábito liquenoide, que se localiza preferentemente en las regiones infundibulares e ístmicas del folículo piloso, y que respeta la epidermis interfolicular. A pesar de que en algunos artículos se hace hincapié en la mayor afectación de los folículos intermedios y vellosos11,hoy en día se acepta que los folículos terminales se ven afectados de igual manera que los anteriores. 
El infiltradoinflamatorio se acompaña de una degeneración vacuolar de la capa basal del epitelio folicular y de una apoptosis eosinófila prominente de las células de la vaina radicular externa, a nivel del infundíbulo y del istmo. Es a este nivel donde se localiza la zona del bulge, que alberga las células madre pluripotenciales del folículo, por lo que el daño generado en esta área ocasiona una alopecia cicatricial irreversible. La destrucción folicular propicia que restos apoptóticos de la vaina radicular externa, el tallo piloso y la cutícula queden atrapados en la dermis, favoreciendo una reacción granulomatosa a cuerpo extraño. Tambiénse observa una dilatación e hipergranulosis del infundíbulofolicular. Según avanza la enfermedad, el infiltrado infla-matorio desaparece y los cambios anteriores ocasionan unaprogresiva fibrosis perifolicular de tipo lamelar «en capas decebolla», que sustituirá los folículos pilosos por tractos fibro-sos, y que clínicamente se corresponde con áreas de alopeciatotal y pérdida de los orificios foliculares (fig. 3)3,11. A pesarde la palidez uniforme que se aprecia clínicamente en estasáreas2, es significativa la ausencia de elastosis solar desdeel punto de vista histopatológico11. Además, la porción infe-rior del folículo piloso, las glándulas sudoríparas y el tejidocelular subcutáneo están preservados. En las biopsias de las pápulasfaciales se observan cambios similares a los presentes en elcuero cabelludo, pero afectando a folículos pilosos de tipovelloso (fig. 4). *1*
 

Figura:  Histopatología de la alopecia frontal fibrosante. A y B. En cortes longitudinales se observa infiltrado perifolicular (H-E× 10, H-E × 100, figuras A y B, respectivamente). C y D. A mayor aumento se observa una fibrosis concéntrica perifolicular e infiltradolinfocitario en la periferia (H-E × 200, H-E × 400, figuras C y D, respectivamente).  Tome B y C




Etapa crónica: Desaparece el infiltrado 
inflamatorio. Fibrosis perifolicular de tipo 
lamelar «capas de cebolla», sustituir folículos 
pilosos por tractos fibrosos 

Pápulas faciales: cambios similares pero 
afectando a folículos pilosos de tipo velloso  
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H-E 200x: Fibrosis concéntrica perifolicular 



Etapa crónica: Desaparece el infiltrado 
inflamatorio. Fibrosis perifolicular de tipo 
lamelar «capas de cebolla», sustituir folículos 
pilosos por tractos fibrosos 

Pápulas faciales: cambios similares pero 
afectando a folículos pilosos de tipo velloso  

Histopatología similar  en AFF 
y LPP  
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H-E 400x: Fibrosis concéntrica perifolicular 



Análisis de laboratorio no han demostrado ninguna anomalía  

CH - función hepática – serología de hepatitis C – FSH – LH - 
andrógenos y prolactina 

Kossard et al y Vaño-Galván et al 2014:  

Anticuerpos antitiroideos (10%) y anticuerpos antinucleares (7%)  

Recomiendan descartar enfermedad tiroidea autoinmune 
Solicitar TSH 

Esteban-Lucía L, Molina-Ruiz AM, Requena L. Update on Frontal Fibrosing 
Alopecia. Actas Dermosifiliogr. 2017 Jan 20. 

Vañó-Galván S, Molina-Ruiz AM, Serrano-Falcón C, Arias-Santiago S, Rodrigues-Barata AR, Garnacho-Saucedo 
G, et al.Frontal fibrosing alopecia: A multicenter review of 355 patients.J Am Acad Dermatol. 2014;70:670 

Moderador
Notas de la presentación
Los análisis de laboratorio no han demostrado ningunaanomalía en las series publicadas. Los resultados del hemo-grama, bioquímica, función hepática, hormonas tiroideas yserología de hepatitis C no detectaron hallazgos de inte-rés. Además, las hormonas sexuales, incluyendo LH, FSH,andrógenos y prolactina eran acordes a los niveles pro-pios de la edad de los pacientes estudiados.
Kossard et al.3describieron un caso de positividad de anti-cuerpos antinucleares a títulos bajos, y Va˜nó-Galván et al.10encontraron la presencia de anticuerpos antitiroideos yanticuerpos antinucleares positivos en un 10% y 7% de lospacientes estudiados respectivamente, por lo que recomien-dan descartar enfermedad tiroidea autoinmune en pacientescon AFF *1*




Corticoides 
Tópico e 

intralesional 
Antipalúdicos 

Inhibidores 
de 5 α - 

reductasa 

Moderador
Notas de la presentación
tratamientoHasta el momento no se han realizado ensayos clínicos queanalicen las diferentes alternativas de tratamiento en AFF.La información disponible en la literatura ha sido obtenidaa partir de estudios observacionales de tipo retrospectivoque miden la eficacia de los tratamientos empleados
Los fármacos más frecuentemente empleados en los estu-dios publicados hasta la fecha son múltiples y variados, pero,en general, predomina el uso de los corticoides, por víatópica e intralesional2,11,12,17, los antipalúdicos3,8,12,53y losinhibidores de la 5-alfa-reductasa.




Moderador
Notas de la presentación
34. Este estudio multicéntrico realizadoen España, es la mayor serie de pacientes con el diagnóstico de FFA que ha sido reportado en la literatura hasta la fecha, incluyó a 12 centros españoles. Se diseñó una revisión observacional y analítica retrospectiva entre los pacientes que recibieron el diagnóstico de FFA de 1994 a 2013.
El diagnóstico se realizó histológicamente o se basó en el cuadro clínico típico (Recesión irregular de la línea del cabello frontotemporal y preauricular con pérdida de la ceja) y hallazgos dermoscópicos característicos. Todos los casos dudosos incluyendo hombres y mujeres premenopáusicas se sometieron a confirmación histológica de FFA, mostrando una alopecia cicatricial con un infiltrado linfocítico. A todos los pacientes que se referían a tener antecedentes familiares de FFA se les pidió que trajeran a sus familiares afectados para que pudiéramos confirmar un diagnóstico clínico o histológico de FFA. El hallazgo referido como pápulas faciales consistió en la afectación de pelos faciales faciales. la terapia se evaluó clínicamente en una escala de 3 puntos correspondiente a: empeoramiento (progresión de la recesión de la línea del cabello), estabilización (detención de la recesión de la línea del cabello) o mejora (cualquier rebrote del cabello en la línea del cabello). Esta escala se basó en notas clínicas y evaluación fotográfica global en cada visita. La eficacia del tratamiento se evaluó mediante la comparación de fotografías tomadas al menos con un año de diferencia.


En contraste con algunos informes anteriores 7,8,10, encontramos una coexistencia considerable de AGA en pacientes con FFA. Moreno-Ramirez y Camacho Martinez11 también encontraron una alta incidencia de AGA en su serie española de pacientes con FFA. Estas diferencias podrían ser explicadas por variaciones geográficas en la incidencia global de AGA o sensibilidad diferente en la exactitud diagnóstica de AGA entre los diferentes autores.

Actualmente no hay terapia establecida para FFA, pero varios tratamientos han sido reportados en la literatura. Con mayor frecuencia, se utilizan corticosteroides (tópicos o intralesionales), 1,10-12 hidroxicloroquina, 16,17 o 5aRi14,15 oral, pero no se han realizado ensayos controlados aleatorios hasta la fecha. En una revisión sistemática recientemente publicada, se describieron 114 pacientes con FFA20. La finasterida o dutasterida oral se proporcionaron con mayor frecuencia, con buena respuesta en aproximadamente el 45% de los pacientes. Antimaláricos orales fueron utilizados en 33 de los 114 pacientes, con una buena respuesta en el 30%. Los corticosteroides intralesionales resultaron en una respuesta clínica parcial en casi el 60%, mientras que los corticosteroides tópicos fueron ineficaces. 

Las terapias más eficaces en nuestra serie fueron 5aRi oral, seguido de corticosteroides intralesionales. La finasterida y la dutasterida mejoraron un 47% y un 44% de los pacientes tratados, respectivamente. Notablemente, todos los pacientes tratados con 5aRi al menos experimentaron la estabilización de la FFA. Como se ha dicho por otros autores 7, estamos de acuerdo en que 5aRi puede ser un tratamiento de mantenimiento útil para estabilizar o incluso mejorar la FFA. En nuestra experiencia, esta terapia debe ser acompañada de corticosteroides intralesionales cuando se presentan signos de actividad tales como eritema perifolicular o hiperqueratosis folicular



Corticoides tópicos e 
intralesionales  

 
• Mayor uso 

• Tópico: ineficaces 

• Intralesionales:  

• 34%   Mejoría 

• 50%   Respuesta parcial/estabilización 

• 80%   Alopecia de cejas, mejoría parcial o total 

Vañó-Galván S, Molina-Ruiz AM, Serrano-Falcón C, Arias-Santiago S, Rodrigues-Barata AR, Garnacho-Saucedo 
G, et al.Frontal fibrosing alopecia: A multicenter review of 355 patients.J Am Acad Dermatol. 2014;70:670---8. 

Esteban-Lucía L, Molina-Ruiz AM, Requena L. Update on Frontal 
Fibrosing Alopecia. Actas Dermosifiliogr. 2017 Jan 20. 

Moderador
Notas de la presentación
CorticoidesLos corticoides suponen la primera estrategia terapéuticaen LPP2. Varia según via de administración elejida. 
el últimoestudio publicado10 (mi bibliografía 34), con mayor número de pacientes queel propio metaanálisis, refiere mejoría en el 33% de loscasos, manteniendo una respuesta parcial/estabilización enel 50% de los pacientes. Esta controversia puede deberse almomento de la aplicación de los esteroides, ya que estoshan demostrado ser eficaces solo cuando existen datos deinflamación en la biopsia10,17. De hecho, en casos avanzadosde AFF pueden llegar a ser perjudiciales para la fibrosis yla atrofia20. Cabe destacar que en el caso de alopecia decejas, el 80% de los pacientes responden de forma parcialo total al tratamiento57. Por otro lado, la administraciónde corticoides por vía sistémica produce una estabiliza-ción de la enfermedad en el 43% de los pacientes54, perola progresión de la alopecia continúa al suspender el tra-tamiento.


Los esteroides tópicos y el minoxidil tópico fueron los tratamientos más utilizados (276 pacientes, 78%) con resultados variables dependiendo de la terapia sistémica asociada. Se utilizaron esteroides intralesionales en 130 pacientes (frecuencia de 1 infiltración cada 3-6 meses y número medio de infiltraciones de 8 por paciente), con mejoría en 44 (34%), estabilización en 64 (49%) y empeoramiento en 6 (5%) pacientes (los datos sobre la efectividad no están disponibles para 16 pacientes).�




Esteban-Lucía L, Molina-Ruiz AM, Requena L. Update on Frontal Fibrosing Alopecia. Actas Dermosifiliogr. 2017 Jan 20. 



Inhibidores de 5 α - reductasa 
 

• Finasteride y dutasteride 

 Mejoría: 47%            Estabilización de la enfermedad: 53%  

Los mejores resultados en estudios en los que existe un alto número de 
pacientes con AAG concomitante  

Vañó-Galván S, Molina-Ruiz AM, Serrano-Falcón C, Arias-Santiago S, Rodrigues-Barata AR, Garnacho-Saucedo 
G, et al.Frontal fibrosing alopecia: A multicenter review of 355 patients.J Am Acad Dermatol. 2014;70:670---8. 

Esteban-Lucía L, Molina-Ruiz AM, Requena L. Update on Frontal 
Fibrosing Alopecia. Actas Dermosifiliogr. 2017 Jan 20. 

Moderador
Notas de la presentación
reductasaLos inhibidores de la 5- _-reductasa, finasteride y dutaste-ride, muestran resultados variables, aunque en todos loscasos descritos se ha reportado al menos una estabilizaciónen la progresión de la AFF. Antes del a˜no 2007 los inhi-bidores de la 5- _-reductasa habían sido empleados comocoadyuvantes a otros tratamientos, principalmente corti-coides intralesionales y minoxidil, obteniéndose tasas deestabilización de la enfermedad en torno al 14%, así comoun incremento de la densidad pilosa17. Posteriormente, enestudios en monoterapia, los inhibidores de la 5- _-reductasahan demostrado tanto estabilización como mejoría de laAFF, sobre todo en el caso de dutasteride, que al actuarsobre las 2 isoenzimas de la de 5- _-reductasa presenta unmayor efecto inhibidor de esta13. El último estudio reali-zado en 355 pacientes describe mejoría y estabilización de laenfermedad en el 57% y 53% de los casos respectivamente10 (34 de mi bibliografia).Los mejores resultados con estos fármacos se han obtenidoen estudios en los que existe un alto número de pacientescon AAG concomitante a la AFF10,17, por lo que es pro-bable que estas altas tasas de respuesta estén en partecondicionadas por la AAG acompa˜nante que presentan estospacientes.

34. La finasterida se utilizó en 102 pacientes (dosis de 2,5-5 mg / d), con mejoría en 48 (47%) y estabilización en 54 (53%) pacientes. Dutasterida se utilizó en 18 pacientes (dosis 0,5 mg / semana), con una mejoría en 8 (44%) y la estabilización en 10 (56%) pacientes. En total, 5ARI se utilizaron en 111 pacientes (31%), con una mejoría en 52 (47%) y la estabilización en 59 (53%) pacientes. La pioglitazona se usó recientemente en 23 pacientes (dosis de 15 mg / d), pero aún no se dispone de datos sobre la eficacia.





Finasteride y dutasteride inhiben  

 la 5 α – reductasa tipo 2 

Dutasteride es 3 veces más potente que 

finasteride con vida media mucho más larga  

Dutasteride a dosis de 0.5 mg/día, efectivo y 

seguro en alopecia androgénica masculina y 
femenina y AFF e incluso, en algunos aspectos, 

superior a finasteride 

Moderador
Notas de la presentación
27. Los inhibidores de la 5a-reductasa (5aR) finasterida y dutaste-rida son fa´rmacos de uso habitual en la consulta para el tratamiento tanto de alopecia androgene´tica (AGA), como de alopecia frontal fibrosante1. En la actualidad, estamos asis-tiendo a la aparicio´n de nuevas conductas en lo que respecta al manejo de estos fa´rmacos, como el incremento del uso de dutasterida, el auge en la aplicacio´n to´ pica de finasterida o, ma´s recientemente, su uso intralesional. seguridad se refiere. La 5aR es la enzima responsable de la conversio´n de testosterona en dihidrotestoterona (DHT). La DHT se une a los receptores de los andro´genos presentes en el folı´culo piloso con una afinidad 5 veces superior a la testosterona, activando los genes responsables del feno´meno de miniaturizacio´n progresiva de los folı´culos2. Existen 3 isoenzimas de la 5aR, aunque solo haremos referencias a los tipos 1 y 2: la tipo 1 se encuentra principalmente en las gla´ndulas seba´ceas y sudorı´paras, y la tipo 2 la localizamos en la pro´ stata y los folı´culos pilosos3. Finasterida inhibe principalmente la isoen-zima tipo 2, disminuyendo la DHT se´ rica en un 65%, mientras que dutasterida inhibe ambas isoenzimas, disminuyendo la DHT se´ rica un 90%4. Dutasterida es 3 veces ma´ s potente que finasterida en la inhibicio´n de la isoenzima 5aR tipo 2 y 100 veces ma´s potente en la inhibicio´n de la tipo 15. Asimismo, presenta una vida media mucho ma´s larga (4-5 semanas frente a las 6-8 h de finasterida). Debido a esta larga vida media, se recomienda que los pacientes en tratamiento con dutasterida no donen sangre hasta pasados 6 meses de la u´ ltima dosis, por riesgo de que sea usada en una mujer embarazada6. Conviene recordar que dutasterida u´ nicamente esta´ aprobado por la Food and Drug Administration para el tratamiento de la hiperplasia benigna de pro´ stata, por lo que su uso en AGA es off-label. Como conclusiones, se debe destacar que dutasterida a dosis de 0.5 mg/dia, se ha mostrado efectivo y seguro, tanto en el tratamiento de MAGA como de FAGA, e incluso, en algunos aspectos, superior a finasterida. A la luz de esta evidencia cientı´fica, es probable que haya un aumento en el uso de dutasterida durante los pro´ximos an˜ os (ya sea de forma aislada o en combinacio´n con finasterida, en pacientes no respondedores). El uso de inhibidores de la 5aR to´ picos serı´an de utilidad especialmente en aquellos pacientes que rehu´ sen llevar a cabo tratamiento oral, o hayan presentado efectos adversos al mismo. Por u´ ltimo, la infiltracio´n intralesional de inhibidores de 5aR abre una nueva posibilidad terape´utica realmente prometedora, pero au´ n son necesarios ma´ s estudios y mejor disen˜ ados. 




Antipalúdicos  
•  Alternativa terapéutica 

•  Cloroquina e hidroxicloroquina  

Frenar la progresión de la enfermedad: 48%  

Mejoría: hasta el 20% de los pacientes en algunas series 

Esteban-Lucía L, Molina-Ruiz AM, Requena L. Update on Frontal Fibrosing 
Alopecia. Actas Dermosifiliogr. 2017 Jan 20. 

Chiang C, Sah D, Cho BK, Ochoa BE, Price VH. Hydroxychlo-roquine and 
lichen planopilaris: Efficacy and introduction ofLichen Planopilaris Activity 

Index scoring system. J Am AcadDermatol. 2010;62:387---92.54. 

Moderador
Notas de la presentación
Antipalúdicos oralesLa cloroquina e hidroxicloroquina han demostrado tasas deeficacia menores que los fármacos anteriores, pero tam-bién constituyen una alternativa terapéutica eficaz en eltratamiento de la AFF. Han demostrado frenar la pro-gresión de la enfermedad en el 48% de los casos y unamejoría en hasta el 20% de los pacientes en algunasseries.




Inhibidores de la 

calcineurina  

Pioglitazona  

Micofenolato de 

mofetilo 

Doxiciclina Minoxidil tópico 

Terapia hormonal 

sustitutiva 

            

Azatioprina 

Isotretinoína 

  

Eficacia en las fases iniciales 
Coadyuvantes  

Pendiente resultados 

No eficacia demostrada 

No eficacia demostrada 

No eficacia demostrada 

No eficacia demostrada 

No eficacia demostrada 

No eficacia demostrada 

Mejora densidad capilar, no cambia curso de enfermedad 

Sólo en enfermedad inactiva Trasplante capilar  
 

Moderador
Notas de la presentación
Otros fármacos

Los inhibidores de la calcineurina tópicos: como tacrolimus y pimecrolimus, han demostrado una leve eficacia en las fases iniciales de la enfermedad, por su efecto antiinflamatorio,y sin riesgo de empeorar la atrofia cutánea típica de la AFF. Sin embargo, estos fármacos en monoterapia no influyen en la evolución de la AFF. Algunos estudios reportan que su uso con coadyudantes mejorar >50% de sintomas inflamatorios 54.

La ciclosporina es un fármaco empleado en LPP cuyos efectos en la AFF se desconocen, aunque se ha postulado su eficacia debido al sustrato histopatológico común a ambas enfermedades. Hasta la fecha, la ciclosporina solo se ha utilizado en un paciente con AFF8, que tuvo que suspender eltratamiento por efectos adversos del fármaco. 

Pioglitazona (agonista de los receptores de PPAR- _) y con rituximab (anticuerpo monoclonal anti-CD20) como posibles opciones terapéuticas en AFF, debido a su actuación selectiva sobre moléculas proinflamatorias del infiltrado inflamatorio linfocitario implicado en la patogenia. Ladizinski13 utilizó pioglitazona en un pacientecon AFF, pero no obtuvo ninguna respuesta terapéutica; sin embargo, en 2012 se publicó un estudio sobre su uso en el LPP, en el que se observó una remisión en el 20% de los casos tratados, con mejoría parcial en el 50%. Va˜nó Galván10et al también han realizado un estudio con más de 23 pacientes tratados con este fármaco, pero los resultados están aún pendientes de publicación. 

La terapia hormonal sustitutiva3, el micofenolato de mofetilo, la doxicilina, el minoxidil tópico2,3,17---19,52, la isotretinoína3, la griseofulvina3, la azatioprina13y el inter-ferón alfa 13  no han demostrado eficacia en ninguno de los estudios publicados hasta la fecha. Se ha observado que minoxidil mejora la densidad capilar del área tratada, pero no altera el curso de la enfermedad 54. Es de gran utilidad cuando existe una AAG asociada. El ácido retinoico, utilizado en monoterapia tópica, no ha demostrado ser eficaz en el tratamiento de la AFF, aunque puede ser útil para promoverla absorción de otros principios activos tópicos, y aumentar así su eficacia. Los retinoides orales, isotretinoína y acitretino, se han empleado a diferentes dosis con leve mejoría en algún caso aislado54. 

Respecto al trasplante capilar en el tratamiento de la AFF, diversos estudios como el de Nusbaum et al.7y Jimé-nez et al. 40 confirman el crecimiento del cabello durante1,5-2  años tras el trasplante, pero también una pérdida demás del 50% del cabello trasplantado a los 3 años si no se asocia tratamiento médico posterior. La mayoría de autores coinciden en que el trasplante capilar solo se recomen-daría en los casos en los que exista un periodo libre de enfermedad que varía de uno a 5 años. 

En conclusión, hasta la fecha, los inhibidores de la 5- reductasa han demostrado ser los fármacos más efectivos en el tratamiento de la AFF, sobre todo en casos con AAG En casos de prurito, eritema e hiperqueratosis pueden estar indicados los corticoides intralesionales, con especial hincapié en la afectación de las cejas, donde se han obtenido los mejores resultados. Los antipalúdicos y los inhibidores de la calcineurina tópicos pueden constituir una alternativa como terapia coadyuvante. Finalmente, existe un amplio abanico de tratamientos cosméticos disponibles ,entre los que destaca la micropigmentación de cejas.  *1*
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de Quintana-Sancho A, et al. Síndrome de Graham Little-
Piccardi-Lassueur. Piel (Barc). 2016 

Reportado por primera vez en 1914 

Alopecia cicatricial en el cuero cabelludo 

Queratosis pilar en el tronco y las extremidades 

Alopecia no cicatricial en el pubis y las axilas 

Moderador
Notas de la presentación
El sı´ndrome de Graham Little-Piccardi-Lassueur (SGLPL) se caracteriza por la trı´ada de alopecia cicatricial en el cuero cabelludo, queratosis pilar en el tronco y las extremidades y alopecia no cicatricial en el pubis y las axilas. Algunos autores an˜ aden a la trı´ada anterior la presencia de lesiones cla´ sicas de liquen plano1. La alopecia cicatricial puede preceder en meses o an˜ os al resto de sı´ntomas, siendo la expresividad clı´nica de los mismos muy variable. El SGLPL fue reportado por primera vez en 1914, con escasos casos descritos en la literatura cientı´fica desde entonces. Este sı´ndrome se clasifica actual-mente como un subtipo de liquen plano pilar (LPP) por la Sociedad de Investigacio´n de Pelo de Ame´ rica del Norte (NAHRS). 
 
Figura 1 – A) Placa de alopecia cicatricial en cuero cabelludo. B) Hiperqueratosis folicular en regio´n lumbar. C) Alopecia no cicatricial en axila. D) Lesio´n clı´nicamente sugestiva de liquen plano en regio´n frontal. 
*20*



de Quintana-Sancho A, et al. Síndrome de Graham Little-
Piccardi-Lassueur. Piel (Barc). 2016 

Etiopatogenia,  diagnostico y tratamiento  
Semejantes a LPPC  

La mayoría de los casos son esporádicos,  
aunque Viglizzo et.  reportó un caso familiar 

Escasos reportes en la literatura 

Moderador
Notas de la presentación
La etiopatogenia del SGLPL es desconocida, se han implicado factores hormonales, dado que la mayorı´a de las pacientes son mujeres cauca´ sicas entre la cuarta y se´ptima de´cada, estre´s neuropsicolo´ gico, de´ficit de vitamina A e incluso origen psoria´ sico1. Asimismo, tambie´n se ha descrito un caso de SGLPL en un paciente tras vacunacio´n por el virus de la hepatitis B2. Hay 2 casos descritos en la literatura de SGLPL asociado a sı´ndrome de insensibilidad a los andro´ ge-nos3,4 y tambie´n se la ha atribuido un origen autoinmune5. La mayorı´a de los casos son espora´ dicos, aunque Viglizzo et al.6, describieron 2 casos de SGLPL en una paciente de 47 an˜ os y su hija de 19 an˜ os. El SGLPL presenta un curso lentamente progresivo y a menudo cro´ nico. Microsco´picamente destaca un infiltrado linfocitario perifolicular con alteracio´n vacuolar de la mem-brana basal. El diagno´ stico diferencial incluye el lupus eritematoso discoide, foliculitis decalvante, seudopelada de Brocq, mucinosis folicular y la pitiriasis rubra pilaris entre otros



Assouly P, Reygagne P. Lichen planopilaris: update on diagnosis and treatment. Semin Cutan Med. Surg 2009; 28:3 

Lupus eritematoso discoide Alopecia areata  Pseudopelada de Brocq  
Alopecia cicatricial 

centrífuga central  

Moderador
Notas de la presentación
Diagnóstico diferencial��Antes de que aparezca la alopecia, la dermatitis seborreica se puede ver con la inflamación escalar. Clínicamente, la alopecia no cicatricial se elimina por la presencia de ostium folicular?????. En la alopecia areata, los pelos de la marca de exclamación, la presencia de puntos amarillos en la dermoscopia y el pelo blanco pueden ayudar a establecer el diagnóstico. 

La diferenciación del lupus eritematoso discoide (DLE) es más difícil. En DLE, la inflamación no se limita a los pelos circundantes, y la aparición de dispicigración, telangiectasias y escalas puede ayudar al clínico con el diagnóstico. Aunque LPP y DLE se pueden ver en el mismo paciente, en nuestra experiencia esto es muy raro. Aunque tanto DLE como LPP tienen un infiltrado linfocítico, la presentación histológica es diferente. En DLE, puede haber un aumento de la mucina, especialmente en la dermis reticular, la epidermis se adelgaza focalmente y la epidermis interfolicular generalmente no se libera, la esclerosis dérmica suele ser menos grave que para la LPP y las telangiectasias están presentes. El infiltrado linfocístico es a menudo perivascular y puede implicar ecrino�Glándulas La inmunofluorescencia directa (DIF) de DLE también suele ser específica con banda de lupus (Ig G, IgM, C3) que tiene un resultado positivo en el rango de 63% a 100%. En LPP la banda de lupus es negativa y, a diferencia de DLE tratamiento con hidroxicloroquina no es eficaz. La pseudopelada de Brocq (PPB), que puede ser considerada como LPP final, puede dejar la apariencia clínica de "huellas en la nieve". Si la mayoría de las lesiones de PPB son viejas y la LPP no se está expandiendo con inflamación perifolicular e hiperqueratosis , Es imposible distinguir PPB de LPP.�



Moderador
Notas de la presentación
Imágenes

16. LEDC

Las lesiones discoides del lupus eritematoso aparecen principalmente en cara, orejas y cuero cabelludo. j El cuero cabelludo se puede ver afectado según diferentes patrones. Mas en mujeres. La mayoría no padecen enfermedad sistemica. Características clínicas Pueden asemejarse a las lesiones discoides clásicas que aparecen en otras localizaciones (v. capítulo 11), con eritema, atrofia epidérmica y orificios foliculares dilatados y taponados, además de alopecia. En individuos de piel oscura, son frecuentes la hipopigmentación central y la hiperpigmentación periférica. Sin embargo, la distribución y el grado de inflamación clínica varían entre los pacientes, Aunque el prurito y la hinchazón son frecuentes, la enfermedad puede cursar de forma asintomática. 
El diagnóstico de las lesiones discoides del LE requiere confirmación histológica y no se pueden fundamentar exclusivamente en el aspecto de las lesiones del cuero cabelludo. Los hallazgos histopatológicos son parecidos a los del liquen plano pilar. 
Tratamiento 
Las lesiones discoides suelen responder a la administración de fármacos antipalúdicos orales (p. ej., hidroxicloroquina) y a los corticoesteroides (tópicos, administrados en la propia lesión u orales; 



Ultima imagen: 16. Fig. 13.15 Fase tardía de un lupus eritematoso crónico. Lesiones discoides de lupus eritematoso en fase terminal que se asemejan a la alopecia de Brocq. 



Puntos amarillos. Signo de exclamación, 
pelos distroficos 

Moderador
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alopecia areata». La alopecia areata es una forma de alopecia no cicatricial considerada una enfermedad autoinmunitaria que afecta específicamente al pelo, y en la que la susceptibilidad de los individuos y la gravedad con que se manifiesta dependen de factores genéticos53-55 En la fase progresiva aguda de la alopecia areata se observan infiltrados linfocíticos alrededor de la región bulbar pilosa de los folículos anágenos, y a veces en el seno de estos31. Pese a la presencia de este infiltrado inflamatorio, el folículo conserva su capacidad de producción de pelo. la inyección de linfocitos capaces de infiltrar el cuero cabelludo (son precisas tanto células CD4+ como CD8+), pero no con homogeneizados de cuero cabelludo no foliculares58. Otras moléculas que pueden actuar también como autoantígenos son los antígenos asociados a los melanocitos que reconocen los linfocitos T59. Los queratinocitos de los folículos pilosos anágenos normales no expresan habitualmente antígenos del complejo principal de histocompatibilidad (CPH) de clase I y clase II, lo que sugiere que existe una preferencia inmunitaria por el bulbo de los folículos pilosos humanos60. En la alopecia areata, el folículo piloso expresa antígenos leucocitarios humanos (HLA-A, B, C, DR), lo que permite a los linfocitos T citotóxicos interaccionar con las células de la matriz capilar. 
Características clínicas La alopecia areata se suele presentar en forma de calvas no cicatriciales redondas u ovaladas (fig. 13.9
A). Con frecuencia se observan pelos cortos en forma de «signo de exclamación» (es decir, con el extremo distal más ancho que el proximal), especialmente en los bordes de las zonas afectadas (fig. 13.9B). Otras presentaciones son la alopecia total (pérdida de todo el pelo del cuero cabelludo), la alopecia universal (pérdida de todo el pelo del cuero cabelludo y del resto del cuerpo; fig. 13.9C) y la denominada ofiasis (pérdida de pelo a lo largo de la periferia de las regiones temporales y occipital del cuero cabelludo; la variante difusa de la alopecia areata (v. fig. 13.9B) es poco frecuente y puede manifestarse como un adelgazamiento generalizado o afectar fundamentalmente a la parte superior de la cabeza. Inicialmente, los cabellos no pigmentados pueden no desprenderse, por lo que en algunos pacientes con alopecia difusa lo que se percibe es un encanecido rápido del cabello. Cuando vuelve a crecer pelo, este puede ser inicialmente gris o blanco, pero por lo general en el plazo de unas semanas o meses se produce la repigmentación61. Además de los folículos pilosos, también se pueden ver afectadas las uñas. La anomalía más frecuente es el punteado ungueal, pero también se han descrito traquioniquia (aspereza que hace que la uña se asemeje a papel de lija y que es debida a un exceso de surcos longitudinales; fig. 13.9
E), uñas quebradizas, onicólisis, coiloniqui.  Traramiento:  corticosteroides tópicos65 o inyectados en la lesión66, minoxidilo por vía tópica (al 2 o al 5%), antralina tópica (crema al 0,5-1% aplicada diariamente) y tratamientos combinados. La concentración del corticoesteroide administrado en el seno de la lesión suele ser de 3-5 mg/ml de acetónido de triamcinolona, y las inyecciones pueden repetirse cada 4-8 semanas. Esta sustancia se debe inyectar en la dermis media para que alcance los bulbos pilosos miniaturizados y enfermos. Inmunoterapia tópica: difenciprona



Fig:  signos de exclamación en alopecia difusa
Tricoscopia Alopecia areata (AA): son característicos los puntos amarillos, los cabellos en forma de signo de exclamación y los cabellos distróficos; el color de los puntos amarillos oscila entre el amarillo y el amarillo rosado. Obsérvense algunos tallos capilares de aspecto velloso. 
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ALOPECIA CICATRIZAL CENTRAL CENTRIFUGA: 
Enfermedad crónica y progresiva, que puede desaparecer espontáneamente tras años o décadas de evolución. ● Afecta principalmente a la coronilla o el vértice. ● Se expande de forma aproximadamente simétrica, y la enfermedad es especialmente activa en la zona periférica. Hay signos clínicos o histológicos de inflamación en la zona periférica a  Patogenia Los productos cáusticos o la utilización de «peines calientes» pueden agravar la enfermedad o acelerar su progresión, pero no bastan para explicar por sí solos su patogenia. Casi todas las mujeres afroamericanas con ACCC utilizan o han utilizado alisadores de cabello químicos con fines estéticos, pero es raro que los hombres afectados utilicen productos capilares de este tipo, con la única excepción de los fijadores. Además, la enfermedad sigue progresando, aunque se interrumpan todos los tratamientos químicos, si es que existían. En la actualidad, se cree que los pacientes están predispuestos a las lesiones foliculares debido a una anomalía anatómica, en concreto la descamación prematura de la vaina radicular interna (VRI)16,91,92. La descamación prematura de la VRI se observa en folículos que, por lo demás, son absolutamente normales, l ctiva.   Pacientes  de raza negra. Relacion mujer hombre 3:1.
Características clínicas La enfermedad se inicia y alcanza su mayor gravedad en la coronilla o el vértice del cuero cabelludo, y se extiende gradualmente de manera centrífuga. No sintomas o leve prurito.  En la zona desnuda central, pueden aparecer ocasionalmente grupos de pelos aislados mostrando politriquia (agrupados como los de las muñecas o los cepillos para el pelo). Los escasos pacientes que padecen la forma rápidamente progresiva de la enfermedad o aquellos afectados por una sobreinfección bacteriana («foliculitis decalvante») pueden presentar pústulas y costras93,94. Las pústulas de la ACCC son, probablemente, una manifestación de una sobreinfección bacteriana y/o de la respuesta inmunitaria del paciente frente a los componentes foliculares en proceso de degeneración16.  Tomar biopsia de la periferia. Tratamiento 
En las formas de la enfermedad con inflamación más leve para frenar la progresión suele bastar la administración de una tetraciclina oral de larga duración de acción (p. ej., doxiciclina o minociclina) asociada a un corticoesteroide tópico potente (p. ej., clobetasol o fluocinonida).   Rifampicina y clindamicina 300 mg cada dia cuando haya componente inflamatorio importante como foliculitis decalvante. 


Histologia:  Descamación prematura de la vaina interna de la raíz • Atrofia epitelial excéntrica (adelgazamiento) con tallos capilares muy próximos a la dermis • Fibroplasia laminar concéntrica (fibrosis con piel de cebolla) de los folículos afectados • Inflamación linfocítica perifolicular 	
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Parches alopécicos no confluyentes del color de la piel 
normal,  sin hiperqueratosis o inflamación 
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Alopecia de Brocq (seudopelada de Brocq) 
La alopecia de Brocq no es una enfermedad en sí misma, sino un patrón clínico de una alopecia cicatricial en fase terminal. Este patrón se puede observar en el liquen plano pilar, el lupus eritematoso discoide y otras formas de alopecia cicatricial16,17,95. Cuando es posible diagnosticar de forma definitiva cualquier forma de alopecia cicatricial, el término «alopecia de Brocq» no se puede utilizar. La alopecia de Brocq es poco frecuente y suele afectar a adultos de raza caucásica que en un momento dado desarrollan en el cuero cabelludo zonas no confluyentes y asintomáticas de pérdida de pelo. En algunos pacientes, la enfermedad progresa lentamente, pero en otros empeora en forma de brotes, calvas de forma irregular en el cuero cabelludo, muchas veces distribuidas por toda su superficie y agrupadas (fig. 13.17
)111. Los pacientes en que solamente se ven afectados el vértice o la coronilla pueden ser, de hecho, ejemplos de alopecia cicatricial central centrífuga (ACCC) en fase terminal. En la mayoría de los casos de alopecia de Brocq, cabe esperar hallazgos histológicos propios de una alopecia cicatricial en fase terminal 




LPP es una alopecia cicatrizal linfocítica poco frecuente, de predominio en mujeres en 
la 5ta década 

Etiopatogenia aún no esclarecida. Teorías de pérdida de privilegio inmunitario con 
reacción citotóxica contra la protuberancia de folículo piloso – células madre 

Factores hormonales y genéticos aun no esclarecidos 



Tres variedades que se diferencian principalmente por la clínica: LPPC, AFF, SPLP 

Asociación con liquen plano en 20 – 50%. Hipotiroidismo principal comorbilidad 
asociada.  

No existen protocolos de tratamientos. Por lo cual se basa en revisiones sistemáticas 
en la literatura y series de casos 
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