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RESUMO - A alopecia fibrosante frontal é uma alopecia cicatricial linfocitica caracterizada por recuo frontoparietal progressivo
e simétrico, frequentemente acompanhado de perda de pelos das sobrancelhas. A etiologia é desconhecida mas podem estar
implicados fatores hormonais, |& que é mais prevalente em mulheres (particularmente no periodo pés menopausa) e ambientais
(16 que sb existem casos descritos nas Ultimas décadas). A sua incidéncia crescente e a irreversibilidade da alopecia tornam cru-
cial saber detetar sinais de atividade que possam indiciar progresséo, justificando, em tais casos, abordagem terapéutica mais
agressiva. Apds revisGo da literatura os autores concluiram que estes preditores de progresséo séo: do ponto de vista clinico, a
variante difusa da doenca e o répido avango da drea de alopecia pioram o prognéstico; o inicio precoce parece indiciar doenca
mais leve; em tricoscopia, na regido frontal, a descamacéo peripilar e o eritema peri e inter-pilar sdo marcadores de atividade e,
provavelmente, preditores de progresséo rapida, mas estes sinais ndo se observam habitualmente na regi@o temporal, mesmo em
casos de evolug@o galopante.
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Predictive Factors of Progression in Frontal Fibrosing
Alopecia

ABSTRACT - Frontal fibrosing alopecia is a lymphocytic cicatricial alopecia characterized by progressive, symmetrical frontoparie-
tal recess usually accompanied by loss of eyebrows. The etiology is unknown but hormonal factors may be implicated, as it is more
prevalent in women (particularly among postmenopausal women) as well as environmental factors (all cases were reported in the
last decades). Its increasing incidence and the irreversibility of this alopecia make it crucial to detect activity signs that are predictors
of progression, determining, in such cases, an aggressive therapeutic approach. Based on a literature search the authors found the
following factors that are predictors of progression: clinically, the diffuse variant of the disease and the fast development of alope-
cia worsen the prognosis; younger age of onset seems to correlate with a less severe disease course. In trichoscopy, perifollicular
scaling and peri and interfollicular erythema are activity markers and probably, predictors of progression in frontal area but they
are not observed in the temporal region even in cases of fast evolution.
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INTRODUCAO

A alopecia fibrosante frontal (AFF) é uma alopecia cicatri-
cial mediada por linfécitos que leva ao recuo progressivo da
linha de implantag@o frontoparietal com frequente perda de
pelos em outras dreas tais como sobrancelhas, cilios, barba,
bigode, tronco e membros.! O envolvimento de pelos velos da
face observa-se em 20% dos pacientes e manifesta-se como
pépulas, descritas pela primeira vez em 2007 por Abbas et
al? e posteriormente por Donati et al¥ em 2011. As pdpu-
las faciais observam-se melhor em pacientes jovens, uma vez
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que as rugas e a elastose solar podem dificultar o seu reco-
nhecimento. Existem trés padrées AFF classificados segundo
o recuo da linha frontal: padréo 1 ou linear, no qual hd um
recuo uniforme da linha de implantacéo capilar sem perda de
densidade capilar além desta; padrdo 2 ou difuso no qual hé
perda de densidade capilar difusa com achados dermatoscé-
picos de AFF; e padréo 3 ou pseudo-franja no qual a linha
de implantagéo capilar frontal ou parietal estd preservada,
seguida de drea de alopecia semelhante a tipo 1.5

Por se tratar de uma alopecia cicatricial e, portanto,
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irreversivel é primordial identificar sinais de atividade que
possam indicar possivel progresséo da doenca com vista a
instituir tratamento mais agressivo, nomeadamente intra-le-
sional com corticéides .

Efetudmos reviséo da literatura com vista a encontrar pos-
siveis fatores preditivos de progresséo:

1. FACTORES CLiNICOS

Sabemos que um avanco rdpido nos meses prévios ao
diagnéstico indicia progressdo. Quanto & forma clinica de
FFA: o padrdo 1 ou linear é o mais comum e tem progndsti-
co intermédio.® O tipo 2 ou difuso é o segundo em frequén-
cia e, por fer uma apresentacdo atipica, pode ser facilmente
confundido com alopecia androgenética. O atraso no diag-
néstico pode justificar em parte o maior recuo da linha de
implantacdo capilar e a maior prevaléncia de eritema e des-
camagdo peripilar no momento do diagnéstico. A maior parte
dos pacientes progride apesar do tratamento adequado, con-
ferindo ao tipo 2 o pior prognéstico entre os 3 padrées cli-
nicos.® O padrdo 3 ou pseudo-franja é o menos frequente
e o que tem melhor prognéstico,” com evolugdo mais lenta
e menor envolvimento de sobrancelhas. Este padréo parece
afetar menos foliculos intermedidrios e pelos velos compara-
tivamente aos outros padrées.® Um estudo recente mostrou
que idade de inicio precoce estd significativamente associado
a doenga menos severa.® J& a presenca de pdpulas faciais e
envolvimento de sobrancelhas e pelos corporais estéo geral-
mente associados a um pior prognéstico.” Histéria familiar de
doenca afetando o cabelo parece néo ter valor preditivo de
progressdo da doenca.®

2. TRICOSCOPIA

A dermatoscopia tem um papel importante na identifica-
¢Go de sinais de atividade, que por vezes sdo imperceptiveis
a olho nu. Em 2014, Pirmez et al® descreveram o eritema pe-
rifolicular que corresponde a infiltrado liquendide perifolicu-
lar na histopatologia.* Uma série mostrou maior prevaléncia
de eritema perifolicular naqueles pacientes em que a doenca
estava em atividade quando comparados a pacientes com
doenca estaciondria, o que apontaria ao seu valor prediti-
vo de atividade da doenca.® Outros marcadores de atividade
& anteriormente conhecidos sdo a descamacéo perifolicular
que abraca a haste pilar e o eritema interfolicular.”® A des-
camagdo peripilar deve ser observada com tricoscopia a seco
e o ndo deve pressionar o aparelho contra a pele para vi-
sualizacdo do eritema.? Recentemente, observou-se que estes
marcadores de progresséo — descamagé@o tubular envolven-
do a haste (Fig. 1), eritema peripilar e interfolicular (Fig. 2)
— est@o mais presentes na regido frontal e raramente séo ob-
servados na regido temporal. De facto, existem poucos dados
na literatura sobre as alteragdes dermatoscédpicas localizadas
especificamente na regido temporal. Relativamente ao atin-
gimento das regides temporais, AlGaadi et al’ descreveram
um caso de AFF com atfingimento temporal isolado em que
o achado dermatoscépico presente foi a descamagéo tubular
fina, mas parece tratar-se de excecdo. Com efeito, um estudo
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Figura 1 - AFF: Descamacdo peripilar & dermatoscopia na regido
frontal.

Figura 2 - Eritema interfolicular como marcador de atividade e pro-
vével preditor de progressao de AFF.

recente! apontou as emergéncias capilares transparentes (Fig.
3) como achado tricoscépico mais prevalente da regido tem-
poral, e ressaltou a raridade da descamacgdo peripilar nessa
localizag@o (comparativamente com a drea frontal), predomi-
nando um padré&o nédo inflamatério e levemente atréfico de
AFF (daf a transparéncia da haste no trajeto intra-cuténeo). A
pele da regido temporal é mais fina que a da regido frontal
o que justificaria a atrofia sem fibrose.! Além disso, nessa
regido os cabelos emergem mais inclinados que na regido
frontal, possibilitando melhor visualizagéo do trajeto intra-
-cutdneo da haste que, devido & atrofia da pele, se torna
transltcido.’

3. HISTOLOGIA

Na AFF encontramos um infilirado liquenéide linfohis-
tiocitdrio localizado predominantemente ao nivel da regido
inferior do istmo de pelos velos e intermediérios (talvez por
expressdo, nessa zona do foliculo, de alguma molécula ainda
ndo identificada).” Este infiltrado correlaciona-se com erite-
ma inter e peri-pilar, com descamagéo peripilar, com maior
atividade da doenga e, provavelmente, com maior progres-
s@o (aumento rdpido das dreas de alopecia). Esta correla-
¢@o foi demonstrada recentemente por Martinez-Velasco e
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Figura 3 - Transparéncia da porcéo intra-cutdnea da haste, caracte-
ristica da AFF na regido temporal.

colaboradores que, com base nela, propuseram uma nova
escala de severidade baseada também na atividade inflama-
téria e ndo apenas no grau de fibrose como anteriormente.'°

4. BIOLOGIA MOLECULAR

Moléculas PPARy (receptor ativado por proliferador de
peroxissoma gama) sdo essenciais para a integridade e fun-
cionalidade das glandulas sebéceas bem como para a ma-
nutencdo das células pluripotenciais dos foliculos capilares.
Atuam como regulador negativo de eventos fibréticos indu-
zidos por TGFB1 (fator de crescimento transformador-beta 1)
e os niveis estdo reduzidos em pacientes com AFE" A dehi-
droepiandrosterona (DHEA) é hormona imunomoduladora
essencial para as fungdes do PPAR e estd reduzida em alguns
processos caracterizados por fibrose. E possivel que a redu-
¢Go da sua atividade local seja responsével, em parte, pelo
processo fibrético folicular da AFFE> Recentemente, moléculas
micro-RNA foram apontadas como potenciais marcadores de
atividade da AFF. Envolvidas em processos regulatérios de ex-
pressdo génica, foi provado estarem elevadas na alopecia
androgenética masculina.'? Parecem estar elevadas em diver-
sos processos inflamatérios crénicos e em doencas fibréticas
e autoimunes e a sua correlacdo direta com o status da in-
flamacdo da AFF foi recentemente estabelecida.’® Por serem
detetdveis no sangue, poderiam ajudar na determinagéo de
atividade da AFF num futuro préximo.”

5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O conhecimento das particularidades regionais da tricos-
copia de AFF é importante em casos de atingimento temporal
isolado de modo a ndo tomar por alopecia de tracdo ou por
alopecia areata a AFF sem eritema ou descamacgdo peripi-
lar. Pontos amarelos, pelos cadavéricos (pontos pretos), pelos
em ponto de exclamagdo e outro tipo de pelos distréficos'™
da alopecia areata ndo se encontram na AFFE Pelos fratu-
rados em diferentes tamanhos, pontos brancos, e os pelos
velos preservados da alopecia de tracgdo ndo se observam
na AFE'™ Na regido frontal, na forma difusa de AFF a alo-
pecia androgenética é o principal diagnéstico diferencial —
d tricoscopia observam-se cabelos de didmetros diferentes a
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auséncia de sinais tricoscédpicos de AFF. Em caso de ddvida,
a biopsia cutdnea é fundamental. Finalmente, na AFF ndo
se observam, habitualmente, os rolhées tubulares do liquen
planopilaris (hd quem considere a AFF uma variante desta
doenca). Na biopsia guiada por tricoscopia devemos procu-
rar dreas com maior descamag@o e eritema peripilar na re-
gido frontal. J& na regiéo temporal, o sinal que deve guiar a
bidpsia é a presenga de transparéncia da regido proximal da
emergéncia pilar, principalmente se rodeada por pele atréfica
ndo fibrosada.’

CONCLUSAO

Infelizmente, ndo existem estudos prospetivos que ava-
liem, de forma direta, o valor preditivo de um determinado
sinal tricoscédpico. O que encontramos sdo sinais dermatos-
cbdpicos que estdo corelacionados com a atividade da doenca
e acreditamos que esta maior atividade possa significar maior
risco de progressdo. Um sinal tricoscépico de atividade deve
sempre ser avaliado em conjunto com outros sinais clinicos,
nomeadamente a percegdo de recuo rdpido da linha de im-
plantagdo e/ou aumento da rarefacéo pilar.

Do ponto de vista clinico, sabemos que os doentes que
nos referem que a drea de alopecia avangou mais rapida-
mente até ao momento de diagndstico 1m habitualmente
maior risco de progressdo. Também os pacientes que apre-
sentam o fipo difuso e os que respondem mal ao tratamento
(mantendo sinais ativos de AFF) sdo mais dados a evolucdo
desfavordvel. Curiosamente, o inicio em idade precoce pare-
ce ser marcador de doenca de evolugdo mais lenta. A histéria
familiar ndo parece determinar rdpida progresséo.

Através da dermatoscopia conseguimos identificar si-
nais de atividade que poderéo ser preditores de progresséo
— a comprovar no futuro em estudos propectivos. Esta téc-
nica também é Util para localizar o melhor local a biopsar.
Os sinas tricoscopicos de atividade variom de acordo com
a regido analisada (frontal ou temporal) e a sua auséncia
na regido temporal néo exclui répida progressdo. Na regido
frontal os provaveis preditores seriom a descamacéo peripilar
e o eritema peri e inter-pilar (que correlacionam com infiltra-
do inflamatério na histologial).
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