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Resumo Autora/Orientador

Introducao Alopecia frontal fibrosante é uma alopecia cicatricial linfocitica
primaria, descrita em 1994 e conhecida como variante clinica do
liqguen plano pilar. Fatores extrinsecos e intrinsecos estdo ligados a
queda de cabelo e provocando um rdpido aumento na prevaléncia
mundial; chamando atengdo dos estudiosos para novos trabalhos.

Objetivos Realizar uma revisdo de literatura sobre alopecia frontal fibrosante,
expor as mais recentes descobertas na incidéncia/prevaléncia,
etiologia, diagnodstico e tratamento da doenga.

Carla Prado Castilho

Materiais / Trata-se de uma revisdo narrativa de literatura e busca bibliografica . .
. . . M ) . . Pds-graduanda em Dermatologia
Sujeitos e utilizando os termos “alopecias cicatriciais”, “alopecia frontal F Idades BWS
Métodos fibrosante” e “tratamento”. As buscas selecionaram os trabalhos acuida E{s
publicados entre os anos de 1994 e 2020 sendo excluidos os artigos Brasil

publicados anteriormente a data relatada [...].

Resultados Abordaram de forma descritiva os aspectos mais atuais de
incidéncia/prevaléncia, patologia, etiologia, diagnédstico e tratamento
da alopecia frontal fibrosante.

A incidéncia da doencga estda aumentando na populagdo mundial;
Conclusoes existem incdgnitas em relacdo a patogénese, etiologia e tratamento.
O diagnéstico precoce e diferencial ndo pode ser negligenciado e os
tratamentos parecem eficazes em teoria, mas, na pratica, ha
necessidade de novos estudos para comprovacado de sua eficacia.

Rafael Franco da Silveira Marques
Professor - Dermatologia

Abstract Frontal fibrosing alopecia is a primary lymphocytic scarring alopecia, Faculdades BWS
described in 1994 and known as a clinical variant of lichen planus Brasil
pillar. Extrinsic and intrinsic factors are linked to hair loss and causing
a rapid increase in worldwide prevalence; which draws the attention
of scholars to new scientific work in the field. The objectives are to
carry out a literature review on Frontal fibrosing alopecia, to expose
the most recent findings on incidence / prevalence, etiology,
diagnosis and treatment of the disease. This is a narrative review of
the literature and bibliographic search using the terms "cicatricial
alopecia”, "frontal fibrosing alopecia” and "treatment". The searches Alopecias cicatriciais. Alopecia frontal
selected the works published between the years 1994 and 2020, fibrosante. Tratamento.
excluding articles published before the reported date and those that
evaded the topic. They addressed in a descriptive way the most
current aspects of incidence, pathology, etiology, diagnosis and

Palavras-chave

treatment of Frontal fibrosing alopecia. The incidence of the disease Keywords

is increasing in the world population; there are unknowns regarding

pathogenesis, etiology and treatment. Early and differential Healing alopecia; Fibrosing frontal
diagnosis cannot be neglected and treatments seem to be effective in alopecia; Treatment.

theory, but in practice, further studies are needed to prove their
effectiveness.
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INTRODUCAO

O cabelo é de importancia fisioldgica e psicoldgica para o ser humano. Além da
funcdo estética, protege o couro cabeludo contra os raios ultravioleta do sol,
diminuindo o atrito com a pele e mantendo o papel de sinalizador biolégico. No
mundo ocidental, pelo menos, os cabelos longos e cheios das mulheres sdo
considerados bonitos e um sinal de juventude, enquanto os cabelos espessos dos

homens significam vitalidade *).

O cabelo é composto de queratina e produzido nos
foliculos capilares que passam por ciclos repetidos de crescimento e repouso. Durante
a fase de crescimento (andgena), que dura de 2 a 6 anos, um cabelo cresce cerca de
0,3 milimetros por dia, ou 1 centimetro por més. Segue-se uma breve fase de transicao
(catagena) e, em seguida, uma fase de repouso (telégena) com duracdo de 2—4 meses,
apos a qual o cabelo cai @A anatomia e fisiologia do crescimento do cabelo em
homens e mulheres saudaveis geralmente tém de 80.000 a 120.000 fios terminais
vitais no couro cabeludo. Fatores intrinsecos ou extrinsecos podem induzir uma
transicdo prematura da fase andgena para a fase telégena, levando a queda de cabelo,
perceptivel 2—-4 meses depois. A reducdo visivel da quantidade de cabelo em um
individuo é caracterizada alopecia 23,

As alopecias cicatriciais sdo disturbios de queda de cabelo intrataveis e incomuns

@A manifestacao

caracterizados pela destruicdo permanente do foliculo capilar
clinica tipica mais frequente é a perda de Ostios foliculares visiveis em uma éarea
cicatricial, sendo a marca histopatoldgica de uma lesdao totalmente desenvolvida, a

(5,6)

substituicdo da estrutura do foliculo piloso por tecido fibroso . As alopecias

cicatriciais primarias sdo um grupo de doencas, nas quais o foliculo piloso é o principal

(7,8) Em

alvo da inflamagao destrutiva, resultando em queda irreversivel do cabelo
2003, a North American Hair Research Society (NAHRS) desenvolveu uma classificacdao
para as alopecias cicatriciais primarias, que se baseou principalmente nos achados
patoldgicos mais representativos de amostras de bidpsias do couro cabeludo ®) Nesta
classificacdo, as alopecias cicatriciais primdrias foram divididas em subgrupos

dependendo dos infiltrados inflamatdrios predominantes. Lupus eritematoso cutdaneo

cronico, liquen plano pilar, entre outros, foram categorizados como alopecias
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cicatriciais primarias “linfociticas” e a alopecia frontal fibrosante (AFF) foi considerada

(5,10) Mundialmente, muitos debates tém ocorrido

uma variante do liquen plano pilar
para considerar a classificacdo da North American Hair Research Society (NAHRS)
satisfatoria, ha uma aceitagdo global estreita na associagdao entre alopecia frontal
fibrosante e liquen plano pilar; as evidéncias para apoiar ou rejeitar este conceito sao
limitadas, entretanto, a conclusao até o momento é a de que a classificagdo proposta
fornece um padrao pratico e razodvel para estudos clinicos e bdsicos e, portanto, tem
sido utilizada ™Y

Descrita de outra maneira, a AFF é uma alopecia cicatricial linfocitica primaria,
conhecida como uma variante clinica do liquen plano pilar devido as suas
caracteristicas histopatoldgicas compartilhadas e caracterizada por recessao lenta e
progressiva da linha do cabelo frontotemporal com perda completa de cabelo e
aberturas foliculares, afetando mais comumente mulheres na pés-menopausa 12 Foj
relatada pela primeira vez em 1994, por Kossard, nessa época, o autor descreveu o
relato de 6 mulheres caucasianas, pds-menopausa que apresentavam perda
progressiva dos cabelos da linha de implantacdo frontotemporal do couro cabeludo
(13)

Diante do exposto, o objetivo do trabalho é realizar uma revisdao de literatura

sobre alopecia frontal fibrosante, e expor as mais recentes descobertas na

incidéncia/prevaléncia, etiologia, diagndstico e tratamento da doenga.

MATERIAIS, SUJEITOS E METODOS

Trata-se de uma revisao narrativa de literatura de publicagdes em periddicos.
Foi realizada uma busca bibliografica utilizando os termos “alopecias cicatriciais”,
“alopecia frontal fibrosante” e “tratamento”, conforme os descritores em Ciéncias da
Saude (DeCS), nas bases de dados PubMed, Literatura Latino-Americana e do Caribe
em Ciéncias da Saude (LILACS), e Scientific Eletronic Library On-line (SCiELO). As buscas
selecionaram os resultados quando os termos estavam presentes nos titulos ou

resumos de trabalhos publicados entre os anos de 1994 e 2020.
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A primeira parte consistiu no levantamento das fontes bibliograficas existentes em
linguas portuguesa e inglesa, seguida da leitura dos resumos do material encontrado, a
fim de se ter uma nocdo global do tema. Finalmente, uma leitura critica do texto
completo ocorreu para que se atendessem os objetivos propostos.

Foram excluidos os artigos publicados anteriormente a data relatada e os que
apresentaram fuga ao tema.

Os resultados/discussado foram apresentados de maneira descritiva com o objetivo

de trazer ao leitor as atualizagdes sobre o tema proposto.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A incidéncia e prevaléncia precisas de AFF permanecem obscuras. Nos ultimos 20
anos, entretanto, houve um enorme aumento na incidéncia de casos em todo o
mundo, afetando predominantemente individuos de nivel socioeconémico mais
elevado . Em 2014, um grupo espanhol publicou o maior estudo multicéntrico da

(15 "em 2018, o Canad4 foi o centro das

doenca com participacdo de 355 pacientes
atenc¢des com um estudo envolvendo 92 pacientes (8) No Brasil, a maior publicacdo de
séries da doenca de um Unico centro ocorreu em 2015 em Curitiba com a participacao

17) Embora os casos iniciais

de 29 pacientes que apresentavam diagndstico de AFF
mundiais incluissem apenas mulheres brancas na pds-menopausa, agora, existem
relatos de pacientes de diferentes origens étnicas e séries de casos afetando mulheres
na pré-menopausa (15% dos casos), homens (3—5% dos casos) e até criancas (trés
casos pediatricos relatados) (1819 pe acordo com uma grande meta-analise, a idade
média no inicio da doencga foi de 55,5 anos, o diagndstico foi frequentemente feito
anos depois, com a maioria dos pacientes com mais de 60 anos no momento do
diagndstico. Homens com AFF apresentam a doenca em uma idade mais jovem
comparado a mulheres. No entanto, é possivel que muitas mulheres sejam
diagnosticadas apds a menopausa, embora o inicio real possa ter ocorrido em

. 20,21
momentos anteriores a ela (20, ).
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A etiologia ainda é desconhecida; fatores genéticos, hormonais, autoimunes,
inflamatdrios e ambientais sdo sugeridos como contribuintes para a fisiopatologia.
Pensa-se que até 8% dos casos de AFF sejam familiares e trés gémeos monozigdticos
foram identificados com a doencga. Atualmente, a base genética permanece mal
caracterizada; a inflamacao ao redor dos foliculos capilares é sugerida como a etiologia
da queda de cabelo na alopecia cicatricial primaria, mas ndo ha detalhes suficientes

@2 Em

sobre a patogénese do liquen plano pilar e a alopecia frontal fibrosante
estudos com genoma, Tziotzios, et al., observaram uma associagdo significativa dos
genes com AFF em quatro Iécus genomicos; em outros termos, identificou-se quatro

@3) Estudos

microRNAs circulantes como sendo altamente preditivos para a doenca
recentes sugerem que a doencga parece estar associada a comorbidades especificas
(doenca da tireoide, liquen plano pilar e rosdcea), alteracbes hormonais
(histerectomia, terapia de reposicdo hormonal, gravidez e medicamentos como o
raloxifeno) e, possivelmente, exposicdes ambientais (cremes faciais, exposicdo ao sol
ou protetor solar, alguns componentes de produtos de beleza e cosméticos para
cabelos e fatores dietéticos como pouca ingestdo de sémolas de trigo sarraceno e
milheto) 424 Harries, et al., levantaram a hipdtese de que o0 aumento da sudorese no
couro cabeludo visto em alguns pacientes com AFF poderia estar em parte relacionado
ao processo inflamatério neurogénico que ocorre localmente na pele 50 mesmo
autor publicou dois anos mais tarde um novo artigo sugerindo um possivel papel do
receptor-g ativado pelo proliferador de peroxissoma (PPAR-g) na patogénese do liquen
plano pilar, contudo, deixa claro que tudo ainda precisa ser elucidado na AFF 28] Além
disso, surpreendentemente, em uma série de casos, o tabagismo foi associado a AFF
menos grave 7). Nesse raciocinio, um nimero maior de pesquisas e descobertas
adicionais é necessario para entender melhor o papel que esses fatores de risco
potenciais desempenham na etiologia, patogénese e desenvolvimento da doenca (28),
O diagnoéstico precoce e o tratamento imediato sdo essenciais, pois o AFF é um
disturbio progressivo que pode resultar em perda permanente de cabelo. No entanto,

mesmo com terapia agressiva, o AFF pode progredir e ndo é raro os pacientes

apresentarem sintomas depressivos relacionados a perda de cabelo. Além disso, o
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diagndstico e a estabilizacdo da doenca geralmente levam de meses a anos, e a
recorréncia é bastante comum %,

Prurido e dor foram identificados como sintomas de apresentacdo comuns em
pacientes com AFF precoce. Eles podem mostrar densidade de cabelo normal, eritema
perifolicular e descamacdo. Em alguns casos, o afinamento dos aspectos laterais das
sobrancelhas ou a perda de cabelo nos bragos e pernas precedem a perda de cabelo
frontotemporal. Papulas faciais, pontos foliculares avermelhados, eritema perifolicular
ou difuso e liquen pigmentoso também podem ser os primeiros sinais da doenca
precedendo a queda de cabelo no couro cabeludo por varios meses e anos (30,31),

O diagndstico diferencial de AFF é amplo e os critérios diagndsticos podem auxiliar
na identificagdo dessa entidade. Tolkachjov e Vano-Galvan, et al., propuseram um
conjunto de critérios para o diagndstico da doenca com base nos critérios descritos por

Kossard, et al. (31,33)

. Os principais critérios incluem: alopecia cicatricial do couro
cabeludo frontal, temporal ou frontotemporal ao exame, na auséncia de pdpulas
ceratdticas foliculares no corpo, e alopecia cicatricial de sobrancelha difusa bilateral.
Existem ainda 5 critérios menores adicionais, que incluem: 1. Eritema perifolicular,
hiperceratose perifolicular, cabelos solitarios no exame fisico ou tricoscopia em um
campo de alopecia cicatricial frontal / frontotemporal. 2. Caracteristicas
histopatoldgicas da alopecia cicatricial no de AFF ou liqguen plano pilar na bidpsia. 3.
Queda de cabelo, eritema perifolicular ou hiperceratose perifolicular de locais
adicionais: area occipital, pelos faciais, costeletas ou pelos do corpo. 4. Papulas faciais
nado inflamatdrias. 5. Sintomas precedentes ou simultaneos, como prurido ou dor, nas
areas de envolvimento. O diagndstico de AFF é feito se um paciente houver dois
critérios principais ou um critério principal e dois secundarios (31,32),

Infelizmente, os tratamentos atualmente disponiveis ndo sdo muito eficazes para
parar a queda de cabelo, embora a progressao das doencas possa ser retardada com
inibidores da alfa-redutase (5aRl; por exemplo, dutasterida e finasterida),
hidroxicloroquina (HCQ) e agentes retindides orais. Por outro lado, corticosteroides

tépicos e sistémicos e drogas imunossupressoras, como o micofenolato de mofetila,

ndo interrompem a progressdo de AFF, o que pode ser devido a diferenca nas
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respostas imunoldgicas predominantes e o envolvimento de diferentes vias

(16:33) 9 yso de inibidores da 5a-redutase oral deve ser

imunoldgicas nessas doencas
considerado em pacientes com alta carga de doenca e rapida progressao da doenca,
tendo em mente os possiveis efeitos adversos como depressdo, dor de cabega,
nauseas e ondas de calor em mulheres. Esses agentes sdo teratogénicos e devem ser
usados com cautela em mulheres na pré-menopausa (8 De acordo com Rakowska et
al., a administracdo de retindides sistémicos por 12-14 meses (isotretinoina ou
acitretina) pode ser mais benéfica. A estabilizacdo da queda da linha do cabelo frontal
foi alcangada em mais de 70% dos pacientes tratados com retindides e em 43% dos
pacientes tratados com finasterida. A isotretinoina oral também pode ser uma opcao
terapéutica para papulas faciais (54,

Novos tratamentos atualmente tém sido propostos: enxerto de cabelo, terapia a
laser, rituximabe e pioglitazona. De acordo com Fertig e Tosti, o laser pode ser muito
eficaz na reducdo da inflamacdo e dos cilindros peripilares em pacientes com doenca
ativa. O transplante de cabelo deve ser realizado apenas em dreas alopécicas em
estdgio terminal e em pacientes com sensacdo de coceira e queimacao,
hiperqueratose folicular ou eritema perifolicular, por pelo menos nos ultimos dois anos
(11,35 Atualmente n3o ha consenso ou regime de tratamento padrao para AFF. Relatos
de casos e estudos de coorte relataram efeitos benéficos por meio do uso das muitas
terapias, porém, hda um numero limitado de diretrizes publicadas para o tratamento de

AFF, o que requer a realizacdo de novos estudos e publicacdes (36),
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CONCLUSOES / CONSIDERACOES FINAIS

Atualmente, a incidéncia e prevaléncia da doenca estdo aumentando
consideravelmente na populacdo mundial; ndo ha terapia baseada em evidéncias para
AFF, e existem incognitas em relagdo a patogénese, etiologia e tratamento. O objetivo
principal é estabelecer o diagndstico na fase inicial e prevenir a progressao da queda
de cabelo, por isso, o diagndstico precoce e diferencial ndo pode ser negligenciado.
Com relagdo aos tratamentos propostos nos estudos apresentados, todos parecem
eficazes em teoria, mas, na pratica, a aplicacdo clinica pode estar associada a
diferentes efeitos colaterais e limita¢Ges, contudo e justamente em func¢do disso, ha

necessidade de novos estudos.
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