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RESUMO - A alopecia fibrosante frontal, variante do liquen plano pilar, foi descrita por Kossard em 1994. Trata-se de uma alo-
pecia cicatricial caracterizada por rarefacdo progressiva da linha de implantagé@o fronto-temporal. A dermatoscopia tem grande
importdncia no aumento da acurdcia diagnéstica, sendo uma relevante ferramenta para distingui-la dos demais diagnésticos di-
ferenciais. O liquen plano pigmentoso, é outra variante do liquen plano, de ocorréncia incomum, que ocorre principalmente em
mulheres de fototipo lll e IV entre a terceira e quarta décadas de vida. Neste artigo seréo relatados dois casos da rara associagéo
entre liquen plano pigmentoso e alopecia fibrosante frontal em duas pacientes femininas, de 59 e 76 anos, melanodérmicas, apre-
sentando rarefagéo capilar marginal fronto-temporal e hiperpigmentagéo acastanhada da face, regido cervical e tronco.
PALAVRAS-CHAVE - Alopecia; Liquen Plano.

Frontal Fibrosing Alopecia with Lichen Planus
Pigmentosus - Two Case Reporis

ABSTRACT - Frontal fibrosing alopecia, a variant of lichen planopilaris, was first described by Kossard in 1994. It consists of a ci-
catricial alopecia characterized by progressive rarefaction of frontotemporal implantation line. Dermoscopy has a great importance
to improve diagnosis accuracy and is a relevant tool to distinguish it from other differential diagnosis. Lichen planus pigmentosus
is another variant of lichen planus, of uncommon occurrence, that specially affects women with phototypes Il and IV, between third
and fourth decades of life. In this article, two cases of the rare association of Lichen planus pigmentosus and frontal fibrosing alo-
pecia are reported in two female patients, aged 59 and 76 years melanodermic women, presenting frontotemporal margin hair loss
and brown hyperpigmentation on the face, neck and trunk.

KEY-WORDS - Alopecia; Lichen Planus.

INTRODUCAO RELATO DOS CASOS

Este artigo se propde a relatar dois casos raros e exube- Paciente 1
rantes da associagdo entre a alopecia fibrosante frontal (AFF) Paciente do sexo feminino, 59 anos, fototipo V, saudavel,
e o liquen plano pigmentoso (LPP) na face. Ambas as con- menopausada hd 10 anos. Queixa-se de perda dos cabelos
digdes clinicas s@o variantes do liquen plano, #&m etiologia da regido frontal do couro cabeludo e queda progressiva dos
desconhecida e predominam em mulheres. A dermatoscopia supracilios hd aproximadamente cinco anos, tendo feito ma-
e a histopatologia auxiliam no diagnéstico, porém o manejo quiagem definitiva no local.
¢ dificil e as opcoes terapéuticas limitadas. Ao exame, presenca de rarefagdo capilar marginal
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Figura 1 - Rarefacdo capilar marginal fronto-temporal com eritema
e ceratose nos éstios foliculares da linha de implantacéo capilar.

fronto-temporal com eritema e ceratose nos éstios foliculares
da linha de implantagéo capilar dessa regido (Fig. 1). Apre-
senta ainda, hiperpigmentacdo acastanhada da face, regido
cervical e tronco, ndo responsiva ao tratamento tépico prévio
com despigmentantes. Nega sinftomas associados.

A dermatoscopia, notam-se pépulas foliculares com erite-
ma perifolicular, escamas abragando a haste capilar na altura
da emergéncia dos éstios foliculares (padréo em estalagmi-
te) no couro cabeludo (Fig.s. 2A-2B) e na face, presenca de
pseudorede acinzentada (Fig. 2C).

A investigag@o incluiu hemograma, TSH, anticorpos anti-
tireoideus, anticorpos antinucleares e VDRL, todos normais e
bidpsia da face na regido temporal. O estudo histopatolégi-
co evidenciou discreta infiltracdo inflamatéria perivascular su-
perficial constituida por linfécitos e numerosos melanéfagos,
associada & retificagéo dos cones epidérmicos, degeneracdo
vacuolar da camada basal, esparsos queratinécitos em necro-
se individual e raros linfécitos em alinhamento com a juncdo
dermoepidérmica. A camada granulosa e a camada cérnea ti-
nham aspecto habitual (Fig. 3). Esses achados sdo compativeis
com o diagnéstico de liquen plano pigmentoso.

Foi iniciada terapia intralesional com solucdo injetével de
dipropionato de betametasona 5 mg/mL+fosfato dissodico de
betametasona 2mg/mL (sem dilui¢do) nas dreas de liquen plano
pilar com intervalos de 4 semanas, solug@o de sulfato de mino-
xidil a 5% 2x/dia nas sobrancelhas e aplicagéo tépica de creme
de clobetasol 1x/dia na face por 30 dias seguida de pomada

Figura 3 - Epiderme exibindo retificacdo dos cones, degeneracdo
vacuolar da camada basal e esparsos queratinécitos em necrose indi-
vidual, associada a numerosos melanéfagos e escassa infiltracéo infla-
matéria da derme superficial (H&E, 400 x).

de tacrolimus 0,1% por mais 30 dias. Apds algumas semanas a
paciente respondeu com discreta melhora do quadro.

Paciente 2

Paciente do sexo feminino, 76 anos, fototipo VI, meno-
pausada hd vinte anos, portadora de hipertenséo arterial,
diabetes mellitus tipo 2 e insuficiéncia renal crénica. Veio ao
ambulatério queixando-se de queda de cabelo associada a
prurido e manchas escuras no rosto hd mais de 10 anos.

Ao exame, apresenta rarefagéo capilar difusa com retra-
¢@o da margem de implantacéo capilar, pdpulas ceratésicas
e eritema nos 4stios foliculares da regido frontotemporal (Fig.
4), rarefacdo bilateral dos supracilios e hiperpigmentacéo
acastanhada difusa na face, pescogo e colo, nGo responsiva
ao uso de diversos despigmentantes. A dermatoscopia, obser-
vamos pdpulas foliculares com eritema perifolicular, escamas
abragando os foliculos na altura da emergéncia dos éstios no
couro cabeludo (Fig. 5A-5B) e pseudorede marrom homogé-
nea com focos de hiperpigmentagéo castanho-acinzentadas
na face (Fig. 5C).

A pesquisa laboratorial com andlise do hemograma, do-
sagens de TSH, anticorpos antitireoideus, anticorpos anti-
nucleares e VDRL ndo demonstrou alteracdes. A biépsia da
regido frontal, préxima do supracilio, evidenciou preserva-
¢6o das camadas cérnea e granulosa, refificacdo dos cones

Figura 2 - A e B - Tricoscopia , C - Dermatoscopia.
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Figura 4 - Rarefacdo capilar difusa com retracdo da margem de
implantacdo capilar e presenca de pdpulas ceratésicas e eritema nos
6stios foliculares da regido frontotemporal.

Dermatoscopia

de sulfato de minoxidil a 5% 2x/dia nas sobrancelhas. Os
despigmentantes foram suspensos e aplicagdo tépica de mo-
metasona em creme 1 mg/g foi iniciada 1x/dia na face e
no colo. Apés 30 dias, a paciente referia melhora parcial
do quadro, tanto do prurido, quanto da queda capilar e das
manchas na face.

DISCUSSAO

Alopecia fibrosante frontal (AFF) é uma alopecia cicatricial
envolvendo couro cabeludo, sobrancelhas e outras dreas de
pilosas, descrita pela primeira vez por Kossard como uma ra-
refacdo progressiva da linha frontotemporal.’ Em sua maio-
ria, os pacientes sdo mulheres na pés-menopausa e estd
muitas vezes associada com alopecia de tragdo.?® Na Ultima
década, observou-se uma frequéncia crescente de casos de
AFF. Geralmente tem ocorréncia esporddica, mas tem sido
relatada histéria familiar.*®

Figura 5 - A e B - Tricoscopia , C - Dermatoscopia.

epidérmicos, focos isolados de degeneragéo da camada
basal, numerosos corpusculos de Civatte e melanéfagos na
derme superficial, acompanhados de escassa infiltragdo infla-
matéria linfocitaria perivascular (Fig. 6), achados compativeis
com o diagnéstico de liquen plano pigmentoso.

Foi iniciada terapia tépica com solucdo capilar de propio-
nato de clobetasol 0,5 mg/mL no couro cabeludo e solucdo

Figura 6 - Epiderme retificada, com degeneracdo vacuolar da ca-
mada basal. A derme apresenta numerosos corpusculos de Civatte,

melanéfagos e escassa infiltracdo inflamatéria linfocitdria perivascular

(H&E, 400 x).

Trata-se de uma alopecia cicatricial que destréi os folicu-
los pilosos da regido fronto-temporal com frequente reducéo
da pilificacéo das sobrancelhas e envolvimento esporédico dos
cilios, axilas, regides inguinais e membros, podendo preceder
ou suceder do LPP¢

A AFF ¢ classificada atualmente como variante do liquen
plano pilar, que é a forma mais comum de alopecia cicatricial
primdria em mulheres, com trés variantes clinicas: o LPP clés-
sico, alopecia frontal fibrosante e sindrome de Graham- Little.
Contudo, é distinto do LPP cléssico e da sindrome de Picardi-
-Lasseur-Graham-Little (LPP associado a pépulas hiperceratéticas
foliculares em membros, tronco, axila, pibis e sobrancelha). Na
AFF ndo se observam lesdes de liquen plano em outros locais.’

As caracteristicas histolégicas da AFF e do LPP sGo seme-
lhantes: infiltrado inflamatério linfocitico envolvendo o istmo e
infundibulo, queratinécitos apoptéticos na raiz da bainha exter-
na, fibrose perifolicular e trato fibroso.® O infilirado inflamaté-
rio na AFF predomina na parte superior do foliculo piloso, ao
passo que, no liquen plano, o infilirado inflamatério nédo estd
limitado ao istmo e a fibrose perifolicular ndo é uma caracte-
ristica marcante como na AFF3?

A histopatologia a AFF caracteriza-se predominantemente
pela presenca de: prominente fibrose perifolicular; infiltrado
linfocitico com padréo liquendide ao redor dos foliculos; e
redugéo do numero de foliculos e substituicdo dos mesmos
por tratos fibrosos.
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A destruicdo do bulge (sitio das células germinativas) é a
responsdvel pela alopecia permanente, caracteristica da doen-
ca. Nota-se também degeneracdo hidrépica da bainha radi-
cular externa (BRE) e preservacdo da epiderme interfolicular.

Sugere-se que a biopsia seja feita com dois punchs 4 mm
e enviada para cortes fransversais e longitudinais®. A imuno-
fluoresencia da AFF é negativa e os achados histopatolégicos
s@o menos exuberantes que os do liquen plano pilar cldssico.

A dermatoscopia pode ser uma ferramenta Util para o au-
mento da acuracia diagnéstica. Na AFF os pelos velos séo
tipicamente ausentes na linha de implantacdo do cabelo.5°
Os principais achados dermatoscépicos no couro cabeludo
sdo: perda das aberturas dos 6stios foliculares; eritema peri-
folicular; escamas perifoliculares aderidas a base das hastes
capilares.

Aproximadamente 30% dos pacientes com AFF podem
apresentar doenca autoimune.3 A investigacdo laboratorial in-
clui hemograma completo, hormonas sexuais, fungéo tireoideia,
anticorpos antinucleares, sorologia para hepatites e VDRL.?

Os principais diagnésticos diferenciais sdo: alopecias por
tracdo, areata ofidsica inversa, androgenética, marginal cica-
tricial, senescente e |0pus eritematoso cut@neo crénico.

A AFF em geral é uma doenca crénica progressiva, com
tendéncia & estabilizacdo do quadro e, embora existam mui-
tas op¢des de tratamento (retindides tépicos e sistémicos, este-
roides tépicos ou intralesionais, hidroxicloroquina, minoxidil e
finasterida)®'" a resposta terapéutica é desanimadora. Vano-
-Galvan et al. afirmam que, no seu estudo, as terapias mais
eficazes foram finasterida e dutasterida orais seguidas por cor-
ticosterdides intralesionais. '

O liquen plano pigmentoso (LPP), por outro lado, é uma
variante macular incomum do liquen plano.? Apresenta-se cli-
nicamente como méculas castanho-acinzentadas, ovais, nas
dreas fotoexpostas da face, pescogo e dreas intertriginosas.
Menos de 1/3 dos casos tem associacdo com alteracdes na
mucosa ou com lesdes tipicas de liquen plano. Pode estar asso-
ciado a prurido leve ou ardor.

A etiologia do LPP é desconhecida, porém acredita-se na
participagdo de mecanismos imunolégicos e sua histopatolo-
gia demonstra degeneragdo vacuolar da camada basal, in-
filtrado liquendide varidvel e atrofia epidérmica, como no
presente caso (Fig. 5A-5B).

Séo diagnésticos diferenciais possiveis melasma, dermato-
se cinzenta, hiperpigmentacdo induzida por drogas, hiperpig-
mentagdo poés-inflamatéria, liquen plano actinico, dermatite de
contato pigmentada (melanose de Riehl), ocronose exégena e
eritema discrémico perstans.

A terapéutica do LPP é feita com fotoprotecdo, clareadores,
corticoides tépicos ou orais com melhora varidvel. O uso de
ciclosporina sistémica tem sido reservado para casos graves;
luz intensa pulsada (LIP) é muito utilizada para o tratamento
de algumas lesdes pigmentadas com resultados promissores.??

A associacGo da AFF com LPP é pouco comum, estando
descrita sobretudo em mulheres (95%) e afrodescendentes
(91%),? o que é corroborado no nosso trabalho. Acredita-se
que as duas condi¢des sejam espectro da mesma doenga.
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Sabe-se que essas duas condicdes clinicas estabilizam com
o tempo mas ndo estd claro quando e como isso ocorre, ha-
vendo necessidade de estudos complementares para maiores
esclarecimentos.
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