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PALABRAS CLAVE Resumen El diagnéstico de las enfermedades del cabello y del cuero cabelludo se basa, en la
Dermatopatologia; mayoria de las ocasiones, en el reconocimiento de signos clinicos; sin embargo, dichos signos
Alopecia; no siempre son caracteristicos y, en ocasiones, tenemos que recurrir a técnicas mas invasivas
Revision; como la realizacion de una biopsia. En este articulo se revisan de forma detallada las principales
Alopecias formas de alopecia desde un punto de vista histopatologico, y para ello se utiliza la clasificacion

tradicional de las alopecias que las divide en 2 grandes grupos: las alopecias cicatriciales y las no
cicatriciales. Las alopecias cicatriciales son aquellas en las cuales el foliculo piloso es sustituido
por tejido fibroso cicatricial, causando una pérdida permanente del cabello. En las alopecias
Liquen plano no cicatriciales el foliculo permanece intacto y puede retomar su actividad cuando cesa el
folicular; estimulo desencadenante. La segunda parte de este articulo revisa las principales formas de
Pseudopelada de alopecia cicatricial desde un punto de vista histopatologico. Dado que una buena correlacion
Brocg; clinicopatologica es fundamental para realizar el correcto diagndstico histopatoldgico de las
Alopecia cicatricial alopecias, en este articulo se incluye también una breve descripcion de las caracteristicas
centrifuga central; clinicas de las principales formas de alopecia.
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En la practica clinica diaria los dermatologos nos encontra-
mos con bastante frecuencia ante pacientes que consultan
por alopecia. En muchos casos el diagndstico correcto de
esta patologia se puede establecer directamente por la
presentacion y evolucion del proceso. Sin embargo, en oca-
siones, es necesaria la realizacion de una biopsia para poder
establecer un diagnostico definitivo. En este articulo se revi-
san de forma detallada las principales formas de alopecia
cicatricial (AC) desde un punto de vista histopatologico.

Las AC constituyen un grupo de trastornos en los que los
foliculos pilosos son sustituidos por columnas de fibrosis o
colageno hialinizado, dando lugar a una pérdida permanente
del cabello. Esto se traduce clinicamente en la desaparicion
de los ostia foliculares y una atrofia cutanea. Existen muchas
causas de AC secundaria, como son los procesos infiltra-
tivos (metastasis cutaneas, sarcoidosis), los traumatismos
(quemaduras, radiacion) o las infecciones. Sin embargo, el
término AC se utiliza para denominar preferentemente las
AC primarias (ACP), un grupo de enfermedades en las que
el foliculo piloso es la principal diana del proceso infla-
matorio, mientras que la dermis interfolicular permanece
respetada’. La clasificacion de las AC es confusa y con-
trovertida, debido a que su etiologia, en muchos casos,
es desconocida y las caracteristicas clinico-patoldgicas se
superponen, son variables en el tiempo y dependen de facto-
res raciales y genéticos. En este articulo nosotros utilizamos
la clasificacion establecida en 2001 por la North Ameri-
can Hair Research Society (NAHRS) que clasifica las ACP

The diagnosis of disorders of the hair and scalp can generally be made on clinical
grounds, but clinical signs are not always diagnostic and in some cases more invasive techniques,
such as a biopsy, may be necessary. This 2-part article is a detailed review of the histologic
features of the main types of alopecia based on the traditional classification of these disorders
into 2 major groups: scarring and nonscarring alopecias. Scarring alopecias are disorders in
which the hair follicle is replaced by fibrous scar tissue, a process that leads to permanent hair
loss. In nonscarring alopecias, the follicles are preserved and hair growth can resume when the
cause of the problem is eliminated. In the second part of this review, we describe the histologic
features of the main forms of scarring alopecia. Since a close clinical-pathological correlation
is essential for making a correct histopathologic diagnosis of alopecia, we also include a brief
description of the clinical features of the principal forms of this disorder.
© 2014 Elsevier Espana, S.L.U. and AEDV. All rights reserved.

Clasificacion de las alopecias cicatriciales prima-
rias (ACP) segln la North American Hair Research Society
(NAHRS)

Composicion Entidades
mayoritaria del

infiltrado inflamatorio

Linfociticas Lupus eritematoso cutaneo
cronico (LECC)

Liquen plano folicular (LPF)
Pseudopelada de Brocq
Alopecia cicatricial centrifuga
central (ACCC)

Alopecia mucinosa

Queratosis folicular espinulosa
decalvante (QFED)

Foliculitis decalvante (FD)
Celulitis/foliculitis disecante
Acné queloideo de la nuca (AQN)
Acné necrotica varioliforme
Dermatosis pustulosa erosiva

Neutrofilicas

Mixtas

No especificas

atendiendo a la composicion del infiltrado inflamatorio en:
linfociticas, neutrofilicas y mixtas? (tabla 1).

Las ACP presentan una fase inicial activa, con caracteris-
ticas clinicas mas o menos especificas. Progresivamente van
apareciendo zonas cicatriciales, generalmente en la zona
central de las lesiones, lo que determina que en fases mas
avanzadas de AC el diagnéstico diferencial clinico sea mucho
mas dificil, y en ocasiones imposible. La toma de una biop-
sia sera (til para establecer o confirmar el diagnéstico, pero
para que la muestra sea demostrativa la biopsia debera obte-
nerse de aquellas zonas en las que aln se observen ostia
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Claves histopatoldgicas de las alopecias cicatriciales primarias (ACP)

Tipo de alopecia

Lupus eritematoso cutaneo cronico
(LECC)

Liquen plano folicular (LPF)

Pseudopelada de Brocq (PB)
Alopecia cicatricial centrifuga central
(ACCC)

Alopecia mucinosa

Queratosis folicular espinulosa

Claves histopatoldgicas

Dermatitis de la interfase de tipo vacuolar

Infiltrado inflamatorio linfocitario foliculocéntrico

Infundibulos dilatados con queratina laminar en el interior

Destruccion de fibras elasticas perifoliculares

Depositos de 1gG y C3 en la interfase entre la dermis y el epitelio folicular
Dermatitis de la interfase de tipo liquenoide

Infiltrado inflamatorio linfocitario foliculocéntrico

Fibrosis lamelar concéntrica

Cicatriz en forma de cufia con destruccion de fibras elasticas

Diagnostico por exclusion en ausencia de hallazgos caracteristicos de otra AC
Fibroplasia lamelar alrededor de infundibulos foliculares

Tractos fibrosos sustituyendo unidad foliculosebacea
Fibras elasticas engrosadas en la dermis

Depositos de mucina en la vaina radicular externa
Lagos de mucina intrafoliculares

Hiperqueratosis compacta en el infundibulo

decalvante (QFED)

Infiltrado inflamatorio mixto neutrofilico/linfocitario

Alopecias cicatriciales primarias
neutrofilicas

Infiltrado inflamatorio neutrofilico intra y peri-folicular

Fibrosis perifolicular e intersticial
Varios tallos pilosos emergiendo de un infundibulo folicular (foliculitis «en penacho»)
Reaccion granulomatosa de tipo cuerpo extrafio a tallos pilosos rotos

foliculares. Es especialmente Gtil tomar la biopsia de la peri-
feria de las lesiones, de zonas con pilotraccion positiva, o de
zonas con actividad clinica visible. Ademas, se puede mejo-
rar la rentabilidad tomando la biopsia de forma paralela al
foliculo, para no atravesarlo. Si se toma una Unica biop-
sia es mejor remitirla para cortes transversales, ya que nos
permitira observar multiples foliculos a distintos niveles®*.
Sin embargo, con esta técnica perdemos la posibilidad de
observar en conjunto la epidermis, la dermis y las unidades
pilosebaceas, de gran utilidad en este tipo de alopecias®. Por
tanto, ante la sospecha de AC lo mejor es tomar 2 muestras,
una para cortes horizontales y otra para verticales. Ademas,
en el estudio histopatologico de las AC también resulta Gtil
el uso de tinciones para fibras elasticas y la inmunofluores-
cencia directa (IFD). Las principales claves histopatoldgicas
que son utiles en el diagnostico de las ACP se encuentran
resumidas en la tabla 2.

Los pacientes con lupus eritematoso (LE), en sus distintas
variantes, pueden presentar afectacion del cuero cabe-
lludo, siendo los que padecen lupus eritematoso cutaneo
cronico (LECC), especialmente aquellos con lupus discoide
crénico (LDC), los Unicos que evolucionaran hacia una AC.
Al igual que Sperling, preferimos el término de LECC al
de LDC ya que es mas inclusivo®, y por eso esta sera la
denominacion que utilizaremos en nuestras descripciones.

Los pacientes con lupus eritematoso sistémico (LES) pue-
den presentar lesiones de LECC, sin embargo la mayoria
de pacientes con LECC no presentan enfermedad sistémica.
Entre los pacientes que solo presentan afectacion cutanea
un 50% aproximadamente presentara afectacion del cuero
cabelludo, y muy pocos desarrollaran afectacion sistémica.
Clinicamente, estos pacientes presentan placas alopécicas
eritemato-descamativas en el cuero cabelludo, con atrofia
epidérmica y presencia de infundibulos foliculares dilatados
con tapones corneos. Estas placas presentan un crecimiento
centrifugo, y varias placas pueden confluir formando areas
de AC de bordes irregulares. La presencia de una zona
central hipopigmentada con hiperpigmentacion periférica
es caracteristica de las lesiones de LECC evolucionadas en
pacientes con fototipo medio-alto.

Histopatoldgicamente, en las lesiones activas de LECC en
el cuero cabelludo se observa una dermatitis de la interfase
de tipo vacuolar y un infiltrado inflamatorio linfocitario foli-
culocéntrico. Esta dermatitis tiende a afectar la epidermis
interfolicular, pero en ocasiones puede encontrarse respe-
tada, dificultando el diagndstico®. Un hallazgo frecuente en
el LECC, aunque también se observa en el liquen plano foli-
cular (LPF), consiste en la presencia de cuerpos coloides,
cuerpos hialinos o cuerpos de Civatte, asi como la pre-
sencia de disqueratosis en el epitelio folicular y el de la
epidermis. Es frecuente observar infundibulos dilatados con
presencia de queratina laminar en su interior, hallazgo fre-
cuente en las ACP en general, y que se traduce clinicamente
por la presencia de «tapones corneos» en la exploracion.
El infiltrado inflamatorio foliculotropo caracteristicamente
se dispone preferentemente alrededor del infundibulo y el
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Figura 1

Alopecia cicatricial en una placa de lupus eritematoso cutaneo cronico. A. En cortes longitudinales se observan escasas

unidades foliculares (HE x10). B. Fibrosis rodeando restos foliculares (HE x200). C. El mismo caso en cortes transversales (HE x20).

D. Fibrosis concéntrica alrededor de restos foliculares (HE x200).

istmo®, aunque también puede afectar al foliculo en su
totalidad. Este infiltrado inflamatorio, predominantemente
linfocitario, aunque con frecuencia incluye células plasma-
ticas, presenta ademas un patron perivascular superficial
y profundo, con una llamativa distribucién periecrina®®=°.
Ademas, es frecuente observar la atrofia o destruccion de las
glandulas sebaceas desde estadios precoces”’. En estadios
finales las lesiones de LECC presentan una fibrosis lamelar
llamativa rodeando la porcion superior del foliculo, aunque
también puede ser panfolicular, y con la evolucion del cua-
dro acaba por destruir el foliculo en su totalidad (fig. 1).
Al igual que en otras ACP se pueden observar granulomas a
cuerpo extrano rodeando tallos pilosos libres en la dermis sin
revestimiento epitelial’. Ademas, es frecuente la presencia
de mucina intersticial en la dermis reticular, y en ocasiones
se puede observar la formacion de foliculos linfoides con
centros germinales en la hipodermis'.

Las tinciones para fibras elasticas nos pueden ayudar
en el diagnodstico diferencial del LECC con otras ACP. En
las lesiones de LECC avanzadas observamos destruccion
de las fibras elasticas perifoliculares'', mientras que en
las lesiones tardias de LPF se observa la presencia de una
cicatriz en forma de cuna de base superior en la dermis
superficial, con destruccion de fibras elasticas solo en esta
zona''. En la pseudopelada de Brocq (PB) las fibras elasticas
no solo no estan destruidas, sino que se observan llamativa-
mente engrosadas'’.

El uso de IFD es también de utilidad en el diagnostico
diferencial del LECC con otras ACP. Para que la muestra
sea optima la lesion de la que se toma la biopsia debe
haber estado al menos 3 semanas sin tratamiento y tener
una antigiiedad minima de 2-3 meses'?. Al realizar IFD en
lesiones de LECC se observan depositos de IgG y C3 o IgM

en un patréon granular o en banda homogénea en la unién
dermo-epidérmica y la interfase entre dermis y epitelio
folicular>®'3, La presencia de IgA es menos frecuente® '3,
En un estudio las lesiones de LECC en el cuero cabe-
lludo presentaban el mayor porcentaje de positividad en la
IFD al compararlas con biopsias tomadas de otras regiones
anatémicas'?. Por tanto, se recomienda tomar una muestra
en fresco para IFD siempre que se sospeche LECC entre los
diagnosticos diferenciales de una ACP.

Finalmente, el diagnostico diferencial entre LPF y LECC
puede suponer un reto en algunas ocasiones, especialmente
cuando el LECC no presenta afectacion epidérmica con-
comitante. En estos casos la presencia de un infiltrado
inflamatorio con células plasmaticas y afectacion perivascu-
lar profunda y periecrina, asi como la presencia de mucina
dérmica y cuerpos coloides en la union dermo-epidérmica
apoyarian el diagnostico de LECC'*. Ademas, la presencia de
una membrana basal engrosada PAS positiva es un hallazgo
clasico y muy frecuente en las lesiones crénicas de LECC®'3
que estd presente incluso en lesiones muy avanzadas®, y
puede ser de gran ayuda en el diagnostico diferencial entre
estas 2 entidades’.

Liquen plano folicular

LPF es el nombre utilizado para definir el liquen plano que
afecta a los foliculos pilosos. Se divide en 3 tipos segln
la presentacion clinica: LPF clasico, alopecia frontal fibro-
sante (AFF) y sindrome de Graham Little. Desde el punto de
vista histopatologico estas 3 entidades son practicamente
indistinguibles, incluso en su fase activa, por lo que se des-
cribiran todas ellas en conjunto. La presentacion clinica
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Figura 2

Liquen plano folicular. A. En cortes longitudinales se observa infiltrado perifolicular (HE x10). B. A mayor aumento se

observan linfocitos salpicando el epitelio folicular (HE x200). C. El mismo caso estudiado en cortes transversales (HE x20). D. A
mayor aumento se observa una fibrosis concéntrica perifolicular e infiltrado linfocitario en la periferia (HE x200).

del LPF clasico en el cuero cabelludo es muy similar al
LECC, en forma de grandes placas con papulas foliculares
queratodsicas e hiperqueratosis folicular espinulosa, que en
contraste con el LECC presentan mayor actividad en la zona
periférica®'?, dejando de forma caracteristica foliculos no
afectos en el interior de la placa alopécica. Las clasicas
lesiones poligonales del liquen plano no se observan en el
cuero cabelludo, pero si en otras zonas corporales, y si estan
presentes pueden ayudar al diagnostico. Lo mismo sucede
cuando encontramos lesiones mucosas o ungueales tipicas de
liquen plano. En este sentido se han descrito casos de coe-
xistencia de LPF y liquen plano vulvar'®. La AFF se considera
una variante de LPF con patron especifico, que clinicamente
da lugar al retroceso de la linea frontal de implantacion
capilar del cuero cabelludo y pérdida de las cejas'’-?". Final-
mente, se denomina sindrome de Graham Little a la triada
de alopecia cicatricial del cuero cabelludo, papulas quera-
tosicas foliculares en el tronco y las extremidades y pérdida
reversible de vello pubiano y/o axilar.
Histopatoldgicamente, en una lesion activa de LPF
se observa una dermatitis de la interfase linfocitaria,
generalmente de tipo liquenoide, que respeta la epidermis
y la dermis interfolicular y se dispone preferentemente
de manera perifolicular (fig. 2). Al igual que en la clinica,
no todos los foliculos pilosos se encuentran afectados en
la biopsia®’-?". El infiltrado liquenoide afecta de forma
predominante a la porcion fija del foliculo (infundibulo e
istmo), llegando a ocultar la union entre dermis adventicial
y epitelio folicular®”'322-24 produciendo una imagen en la
que parece que el infiltrado y la fibroplasia periinfundibular
estan «estrangulando» al infundibulo®. Por encima del
infiltrado el infundibulo se encuentra dilatado, adquiriendo
un aspecto de «taza o embudo»?, con hipergranulosis y

presencia de queratina hojaldrada, basofila y ortoquera-
tésica en su interior’>?3, que se traduce en los hallazgos
clinicos de hiperqueratosis espinulosa. La presencia de
numerosos cuerpos coloides, compuestos por queratino-
citos disqueratosicos, que son positivos con tinciones de
citoqueratinas, suele ser llamativa a lo largo de la unién
dermoepidérmica??~2. Al igual que sucedia en el LECC, las
glandulas sebaceas estan atrdficas o completamente des-
truidas desde fases iniciales’-®%3. El plexo vascular profundo,
asi como otras estructuras anexiales no estan afectadas, y el
depdsito de mucina en la dermis no es un hallazgo tipico de
LPF. En ocasiones se pueden observar alteraciones epidér-
micas tipicas de liquen plano en la biopsia?>’** que pueden
ser de gran ayuda para el diagndstico histopatoldgico.

Con la evolucion del cuadro se observa fibrosis lamelar
concéntrica®?, destruccion de los foliculos pilosos que seran
sustituidos por gruesos tractos fibrosos longitudinales, y apa-
ricion de granulomas a cuerpo extrafo?. La presencia de
fibrosis en el tejido adyacente es escasa, predominando en
la dermis papilar y asociada a atrofia epidérmica?®. La tin-
cion para fibras elasticas mostrara una cicatriz en forma de
cuna centrada en el foliculo. Los cambios histopatologicos
en AFF y sindrome de Graham Little son indiferenciables del
LPF clasico'”>'8, aunque se ha descrito la denominada «triada
folicular», que consiste en la afectacion simultanea de foli-
culos de diferentes tipos (terminales, intermedios y vellosos)
en distintos estadios del ciclo folicular (anagen, catagen y
telogen) como una clave histopatologica diagnostica de las
fases iniciales de la AFF?°,

El diagnostico diferencial histopatoldgico de LPF mas
complicado es con el LECC, siendo fundamental la corre-
lacion clinicopatoldgica. En aquellos casos especialmente
dificiles puede ser de ayuda el estudio de IFD. En el LPF
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Figura 3

Pseudopelada de Brocq de larga evolucion. A. Vision panoramica donde se observan columnas de fibrosis reemplazando a

los foliculos (HE x10). B. Detalle de la anterior mostrando fibrosis vertical entremezclada con elastosis actinica (HE x200). C. Corte
transversal del mismo caso en el que se observan varias unidades foliculares (HE x20). D. A mayor aumento se aprecia fibroplasia

concéntrica alrededor de restos foliculares (HE x200).

los abundantes cuerpos de Civatte muestran positividad con
IgM, y menos frecuentemente con IgA, 1gG y C3, y predomi-
nan en el epitelio folicular del infundibulo y el istmo?>2%77,
Este hallazgo, pese a ser una caracteristica altamente suges-
tiva de LPF, no es patognomanico, ya que se puede observar
también en el LECC?. Sin embargo, parece que ambas enti-
dades podrian diferenciarse en funcion de la composicion de
estos cuerpos de Civatte, que estarian formados por quera-
tinocitos necroticos (expresan citoqueratinas) en el LPF, y
por agregados de membrana basal (positivos con colageno
iv) en el LECC.

Pseudopelada de Brocq

Existe gran debate acerca de si la PB es una entidad nosol6-
gica o realmente equivale al estadio final, no inflamatorio,
de otras ACP. Es un término muy arraigado en la literatura
dermatoldgica desde su descripcion por Brocq en 188578,
Diversos estudios han tratado de esclarecer la individualidad
o no de la PB. Asi, algunos autores diagnostican clinicamente
de PB a todos aquellos pacientes que no cumplen criterios de
LPF ni LECC, y encuentran que entre un 33% y un 69% (este
altimo en lesiones tempranas y activas)*® pueden ser diag-
nosticadas histopatolégicamente de LECC o LPF. En la Gltima
clasificacion de la NAHRS de 2001, la PB se describe como
una entidad especificaZ, y Sellheyer y Bergfeld®', también
consideran la PB como una entidad individual alegando que
presenta una ausencia clara clinica e histoldgica de tapo-
nes corneos, y que conserva el entramado dérmico de fibras
elasticas, hallazgos que no se observan en el LPF ni en el
LECC.

Clinicamente suele presentarse como pequefnos parches
de alopecia del color de la piel normal, sin hiperquerato-
sis ni signos de inflamacién?’. Las placas pueden mostrar
cierta atrofia, de ahi la descripcion clasica de «pisadas en
la nieve»*, y afecta con mayor frecuencia el vertex y las
regiones parietales?’.

Desde el punto de vista histopatologico la PB se carac-
teriza por no presentar una dermatitis de la interfase,
en contraste con el LPF o el LECC, pero no se han des-
crito caracteristicas histopatoldgicas distintivas de PB*. Las
lesiones tempranas presentan un infiltrado linfocitario peri-
folicular escaso o moderado, que predomina en la zona
periinfundibular?’. Las glandulas sebaceas resultan destrui-
das de forma temprana**. Con la evolucion del cuadro
aparece fibroplasia lamelar alrededor de los infundibulos
foliculares, que termina produciendo la destruccién com-
pleta de la unidad foliculosebacea, con aparicion de tractos
fibrosos en su lugar (fig. 3). El musculo erector del pelo
se mantiene integro, y se pueden observar granulomas a
cuerpo extrafo, rodeando los tallos pilosos?. Con tincion
para fibras elasticas la PB presenta fibras elasticas llama-
tivamente engrosadas tanto en la dermis adventicial como
reticular'’, lo que ayuda al diagnoéstico diferencial con otras
ACP en fases avanzadas.

Alopecia cicatricial centrifuga central

La alopecia cicatricial centrifuga central (ACCC) es un tér-
mino acufado por el grupo de consenso de la NAHRS, y
definido como «pérdida de cabello de inicio en la zona del
vertex y que progresa de forma centrifuga»?. Es un término
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descriptivo que se usa para agrupar entidades como el sin-
drome de degeneracion folicular, la pseudopelada en afroa-
mericanos y la pseudopelada eliptica central en caucasicos?.
Presenta un importante solapamiento desde el punto de
vista histopatologico con la PB, pero la presentacion clinica
es diferente, por lo que resulta fundamental la correlacion
clinicopatologica en el diagnostico de ambas entidades.

La patogenia es desconocida. Sperling postulo que este
proceso es el resultado de una degeneracion precoz de
la vaina radicular interna que permite que el tallo piloso
lesione la vaina radicular externa iniciando una cadena de
alteraciones histopatoldgicas que culminaran con el pro-
ceso de cicatrizacion3>3¢. Sperling et al. consideraron que el
hallazgo de esta degeneracion prematura de la vaina radi-
cular interna, en ausencia de signos de inflamacion, seria
muy sugestivo de un sindrome de degeneracion folicular3®.
Sin embargo, Gibbons y Ackerman®’, Headington’ y Sullli-
van y Kossard'® no consideran que la ACCC sea una entidad
nosoldgica independiente, y defienden que los cambios his-
topatoldgicos que presenta son inespecificos y similares a los
de otras ACP. De hecho, Ackerman et al. consideran que la
ACCC realmente constituye el estadio final de una alopecia
por traccion’®.

Las caracteristicas histopatologicas de la ACCC han sido
poco descritas en la literatura*®3°. En general, los hallazgos
descritos son similares a los de la PB. Se observa un infiltrado
linfocitario perifolicular alrededor de la porcion superior del
foliculo, y en ocasiones perivascular. Algunos autores han
descrito un adelgazamiento asimétrico de la pared folicu-
lar, que se observa mejor en los cortes transversales y que
desplaza de manera significativa el tallo piloso a una situa-
cion excéntrica®. Con la evolucion de las lesiones se observa
fibroplasia lamelar, asi como la destruccion de las unidades
pilosebaceas, dando lugar al desarrollo de tejido cicatricial
en el lugar de los foliculos preexistentes. La tincion para
fibras elasticas presenta un patrén similar al de la PB'".

La alopecia mucinosa (AM) es un proceso inflamatorio de
la unidad foliculosebacea que se puede relacionar tanto
con alopecia permanente como con no permanente. El
nombre del cuadro describe su principal caracteristica his-
topatoldgica, la presencia de mucina intrafolicular. Este
hallazgo se considera un patrdén histopatologico reactivo
inespecifico’”“!, y la denominacion de mucinosis folicular
parece ser adecuada‘>-*?. Tradicionalmente se describen 2
tipos de AM: uno primario idiopatico y otro secundario en
relacion con linfomas. Debido a que existe gran solapa-
miento entre estas 2 entidades, y a que se han descrito
casos de AM primaria que progresan a linfoma*~*, se con-
sidera que esta distincion puede no ser real. Es posible
que en realidad las AM primarias y secundarias representen
diferentes espectros de un Unico proceso. La AM primaria
deberia considerarse como una condicion premaligna® o
como una forma indolente de micosis fungoide (MF) de muy
buen prondstico®. Clinicamente ambas formas se caracte-
rizan por presentarse como papulas foliculares agrupadas,
parches eritematosos y/o placas fluctuantes que afectan con
mayor frecuencia al area de cabeza y cuello, pero también
al tronco y a las extremidades®.

Desde el punto de vista histopatologico la alteracion que
se observa mas precozmente es el depdsito de mucina entre
los queratinocitos de la vaina radicular externa (fig. 4). En
casos intensos este deposito da lugar a la formacion de lagos
de mucina que afectan al foliculo en su totalidad, asi como a
la glandula sebacea®“¢. Se observa un infiltrado linfocitario
peri e intrafolicular, de linfocitos de aspecto tanto normal
como atipicos. Puede observarse exocitosis linfocitaria en
el epitelio folicular en la forma primaria*. En la dermis
la afectacion es variable, pudiendo observarse un infiltrado
linfocitario con patron perivascular superficial, perivascular
superficial y profundo, asi como difuso®. Al igual que sucede
en la presentacion clinica no existen caracteristicas histopa-
toldgicas fiables y reproducibles que nos permitan realizar
la diferenciacion entre AM primaria y secundaria asociada
a linfoma. Ademas, la atipia celular y el reordenamiento
monoclonal de receptores de genes de células T se pueden
encontrar en ambas formas, por lo que tampoco son Utiles en
el diagnéstico diferencial“®. En estadios finales se produce
la destruccion de la unidad foliculosebacea, y se observa la
persistencia de tractos residuales de mucina con un man-
guito periférico de células inflamatorias®’. A diferencia de
la mayoria de ACP en la AM no se observa fibrosis lamelar
concéntrica®. De manera rutinaria no son necesarias las tin-
ciones para mucina. Sin embargo, cuando observamos una
espongiosis prominente en el epitelio folicular es importante
hacer el diagnéstico diferencial con la dermatitis atdpica,
para lo que si puede ser (til el uso de tinciones®'. La foliculi-
tis eosinofilica también puede presentar mucinosis folicular,
pero presenta otras caracteristicas histopatolégicas adicio-
nales que permiten su diagndstico diferencial®’.

La queratosis folicular espinulosa decalvante (QFED), tam-
bién denominada queratosis pilar decalvante o ictiosis
folicular, es una de las 3 entidades que se incluyen bajo el
término de queratosis pilar atréfica®®“. Las otras 2 entida-
des afectan preferentemente a la cara, y son la queratosis
pilar atrdfica facial y la atrofoderma vermiculata. La QFED
se considera una genodermatosis de herencia ligada al cro-
mosoma X*°.

Clinicamente se presenta con areas alopécicas que mues-
tran papulas foliculares hiperqueratésicas y pustulas. ELl
inicio es con frecuencia en la adolescencia®®*’, y la afec-
tacion predomina en el cuero cabelludo, aunque puede
presentarse también en las cejas y las pestanas. En el cuero
cabelludo las zonas ya alopécicas pueden presentar tapones
corneos residuales, rodeados por eritema perifolicular, asi
como atrofia puntiforme, mas llamativa en la cara®. Aso-
ciado a las placas de alopecia se aprecia con frecuencia
queratosis pilar en el tronco y las extremidades, distrofia
corneal y fotofobia.

La QFED esta clasificada por la NAHRS entre las alopecias
linfociticas. Sin embargo, pese a que esto es cierto en cua-
dros evolucionados o en estadios finales*®, en las lesiones
iniciales se puede observar un infiltrado neutrofilico®. El
defecto inicial parece ser una queratinizacion anormal que
da lugar a hipergranulosis e hiperqueratosis compacta en
la porcidn superior del infundibulo®, lo que se correlaciona
clinicamente con las espinas foliculares. En la siguiente fase
de inflamacion aguda aparece espongiosis y un infiltrado
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Figura 4  Alopecia mucinosa. A. Vision panoramica (HE x10). B. A mayor aumento se observan lagos de mucina en el interior de
los foliculos pilosos (HE x20). C. Mayor aumento mostrando mucina entre los queratinocitos del epitelio folicular y un gran lago de
mucina (HE x200). D. Detalle del material basofilo granular en el interior del epitelio folicular (HE x400).

neutrofilico en el infundibulo y la epidermis adyacente. La
evolucion cursa con la aparicion de un infiltrado linfocitario
asociado a fibrosis perifolicular, predominantemente en la
porcion superior del foliculo. En el estadio final se observa
fibrosis con presencia de granulomas de tipo cuerpo extrafo
frente a los tallos pilosos, asi como la destruccion del foli-
culo piloso®’.

Alopecias cicatriciales primarias neutrofilicas

Se consideran dentro de esta categoria las foliculitis en las
que el infiltrado neutrofilico inicial tiene importancia en la
patogénesis. En ellas la sobreinfeccion bacteriana del foli-
culo y la consiguiente respuesta inflamatoria neutrofilica
seran la base de los hallazgos clinicos e histopatologicos. Con
la posterior evolucion del cuadro y la aparicion de fibrosis el
infiltrado pasara a ser mixto.

Aunque clasicamente se han descrito importantes dife-
rencias clinicas entre los procesos incluidos dentro de este
grupo de alopecias, los hallazgos histopatologicos son bas-
tante parecidos en todas ellas, lo que plantea la duda de
si en realidad se trata de distintos procesos o todos ellos
no son mas que variantes evolutivas dentro de un mismo
espectro lesional. Con esta posibilidad en mente nosotros
las revisaremos como entidades separadas para mantener la
nomenclatura clasica.

Foliculitis decalvante

La foliculitis decalvante (FD) es un proceso patologico de
curso cronico y progresivo caracterizado por una foliculitis
supurativa destructiva. Clinicamente se presenta como
placas de alopecia con pUstulas foliculares en el margen,

donde la lesion esté activa®'>>'. Las placas predominan en
el cuero cabelludo, pero pueden aparecer también en otras
regiones corporales con foliculos terminales, y se resuelven
dejando una cicatriz central.

Histopatoldgicamente, al realizar una biopsia del borde
activo, es posible observar una dilatacion acneiforme del
infundibulo folicular, asociada a un infiltrado neutrofilico
intra y perifolicular'>". Con la evolucidn del cuadro el infil-
trado afectara al foliculo en su totalidad y esta constituido
mayoritariamente por linfocitos e histiocitos, con presencia
de células plasmaticas y células gigantes multinucleadas.
Ademas, se observa fibrosis perifolicular e intersticial, afec-
tando a la dermis que no es directamente perifolicular.
Sullivan y Kossard'® consideran que la presencia de célu-
las plasmaticas puede suponer una clave para el diagndstico
de FD en estadios avanzados (fig. 5). Los estadios finales se
caracterizan por la presencia de tractos fibrosos que susti-
tuyen a los foliculos pilosos. Ademas, se pueden observar
granulomas de tipo cuerpo extrano alrededor de los tallos
pilosos en contacto directo con la dermis.

En ocasiones pueden ser necesarias tinciones especiales
para descartar una etiologia microbiana. El principal diag-
nostico diferencial histopatoldgico de esta entidad es con
la celulitis/foliculitis disecante (CD), que presenta ausen-
cia de tractos fistulosos, y la afectacion intersticial por el
infiltrado solo se observa en estadios avanzados. Para dife-
renciar la FD del acné queloideo buscaremos la presencia de
fibrosis con caracteristicas de cicatrizacion hipertrofica que
solo se observan en el segundo proceso.

La foliculitis en penacho (FP) es una foliculitis supu-
rativa en la que se observan miultiples tallos pilosos
emergiendo de un Unico infundibulo folicular®2. Habitual-
mente se obtienen cultivos positivos para S. aureusy puede
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Figura5  Foliculitis decalvante. A.Vision panoramica mostrando varios foliculos pilosos rotos con fibrosis perifolicular (HE x10). B.

Detalle de la anterior donde se observa un quiste infundibular rodeado de infiltrado inflamatorio y debajo un tallo piloso pigmentado
rodeado de células gigantes multinucleadas (HE x200). C. Cortes transversales mostrando fibrosis perifolicular y manguitos de
infiltrado alrededor de los foliculos pilosos (HE x20). D. A mayor aumento se observa que el infiltrado esta constituido por linfocitos

y células plasmaticas (HE x200).

coexistir con la FD. Algunos autores consideran que la FP es
patognomonica de la FD*', sin embargo la opinién mayori-
taria es que se trata de una forma inespecifica de alopecia
cicatricial®>°?, ya que puede encontrarse en multiples enfer-
medades cicatrizantes, tanto primarias como secundarias.
Histopatolégicamente se observa un infundibulo dilatado
con varios tallos pilosos en su interior que salen a la super-
ficie por un orificio folicular comdn.

Celulitis/foliculitis disecante

La CD, conocida incialmente como perifoliculitis capitis abs-
cedens et suffodiens, es una foliculitis supurativa, por lo que
el nombre de celulitis seria equivoco. Es una entidad consi-
derada dentro de la tétrada de oclusion folicular, junto con
el acné conglobata, la hidradenitis supurativa y los quistes
pilonidales. Estas entidades se caracterizan por una querati-
nizacion folicular anormal que da lugar a la obstruccion del
foliculo piloso, con infeccion bacteriana secundaria y la con-
siguiente destruccion del foliculo piloso®. Clinicamente la
CD presenta nodulos inflamatorios profundos que ya desde el
inicio pueden ocasionar alopecia suprayacente. Con la evo-
lucion del cuadro aparecen placas fluctuantes conectadas
entre si por trayectos fistulosos, que pueden drenar material
purulento por varios orificios simultaneamente. Esta afec-
tacion profunda provoca un aspecto cerebriforme del cuero
cabelludo.

En las lesiones iniciales se observa dilatacion de los infun-
dibulos, que aparecen obstruidos por tapones corneos. En

su interior se observan numerosos neutroéfilos, que acaba
provocando la perforacion del epitelio folicular, con la con-
secuente formacion de abscesos dérmicos y subcutaneos,
que aparecen conectados entre si por trayectos fistulosos
recubiertos de epitelio escamoso estratificado. Este epitelio
proviene de la vaina radicular externa folicular proliferante,
y constituye la principal caracteristica histopatologica de
esta entidad”'>>'. En etapas mas avanzadas el infiltrado es
de tipo mixto, con presencia de linfocitos, células plasmati-
casy células gigantes de tipo cuerpo extrafno. En este estadio
se aprecia también una extensa fibrosis que rodea absce-
sos y trayectos fistulosos, con la destruccion de los foliculos
pilosos y la consecuente alopecia cicatricial.

La presencia de trayectos fistulosos permite establecer
el diagnodstico diferencial de esta entidad con el resto de
foliculitis supurativas del cuero cabelludo. Sin embargo, el
diagnostico diferencial con la hidradenitis supurativa no es
posible desde el punto de vista histopatologico. La dife-
rente localizacion de las lesiones entre ambas entidades nos
ayudara al diagnostico definitivo.

Alopecias cicatriciales primarias mixtas

Acné queloideo de la nuca

El término acné queloideo de la nuca (AQN) es equivoco,
ya que designa una entidad que no estd relacionada
con el acné vulgar y que tampoco se caracteriza por
la formacion de verdaderos queloides, sino mas bien
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cicatrices hipertroficas®. Clinicamente se caracteriza por la
presencia de papulas foliculares milimétricas, firmes al
tacto, que pueden ser costrosas, umbilicadas o pustulosas
con pelo en su interior’’°®. Las papulo-pUstulas dan lugar
a placas de aspecto queloideo y nodulos que pueden
presentar secrecion purulenta. Afecta preferentemente a
la raza negra.

Desde el punto de vista histopatoldgico se observa una
foliculitis inflamatoria en la que el infiltrado inflamatorio
esta situado en la porcion inferior del istmo. Este infiltrado
es granulomatoso, y se asocia a un infiltrado neutrofilico y
linfocitario, con ocasionales células plasmaticas en la por-
cion superior y media®®®’. Las glandulas sebaceas resultan
destruidas en etapas precoces de este proceso, obser-
vandose un importante infiltrado inflamatorio circundante
cuando biopsiamos lesiones incipientes®®*’. Se ha postulado
que la afectacion inflamatoria del infundibulo, que lesiona
su epitelio, provoca un intento de reparacion en forma de
fibroplasia lamelar. Sin embargo, esto no suele ser efectivo,
y el foliculo lesionado acaba liberando el tallo piloso a la der-
mis circundante ocasionando una reaccién granulomatosa
aguda y cronica, que se traduciria clinicamente en papulas
de consistencia firme. Debido a la afectacion de la porcion
superior del foliculo, los tallos pilosos danados no pueden ser
eliminados, lo que aumenta la reaccion inflamatoria 'y granu-
lomatosa, que provoca estimulos de reparacion continuos,
produciendo finalmente una cicatrizacion hipertrofica®®”’.
La observacion de haces de colageno de tipo queloideo es
poco frecuente®> >,

Acné necrotica varioliforme

El acné necrotica es una dermatosis rara, que se presenta
como una alteracion necrosante del foliculo piloso que da
lugar a la aparicion de cicatrices varioliformes. Clinicamente
se caracteriza por brotes recidivantes de papulo-pUstulas
foliculares con necrosis central que dejan una cicatriz
deprimida®, y que afecta a pacientes adultos. Se observa
principalmente en la linea frontal de implantacion capilar,
pero también en otras zonas seborréicas de la cara®>.

Histopatoldgicamente las lesiones iniciales presentan
espongiosis y exocitosis linfocitaria en el epitelio folicu-
lar asociado a disqueratosis, con un abundante infiltrado
linfocitario perifolicular y perivascular®. Al evolucionar
las lesiones los queratinocitos necroticos confluyen produ-
ciendo una necrosis conjunta del epitelio folicular, de la
epidermis y de la dermis adventicial adyacentes. En esta
zona de necrosis suelen observarse fragmentos residuales
de tallos pilosos.

Dermatosis pustulosa erosiva

La dermatosis pustulosa erosiva del cuero cabelludo es una
pustulosis idiopatica, amicrobiana, que presenta un curso
crénico con multiples recaidas. Se caracteriza por la pre-
sencia de lesiones pustulosas en el cuero cabelludo, junto a
lesiones erosivas y costrosas que con la evolucion del cuadro
provocan alopecia cicatricial®. Los hallazgos histopatolo-
gicos son inespecificos®®, pudiéndose observar alteraciones
epidérmicas como erosiones, atrofia, acantosis, paraquera-
tosis y puUstulas subcorneas. En la dermis suele existir un

infiltrado no foliculocéntrico de caracter mixto asociado a
células gigantes de tipo cuerpo extrafno. En lesiones de largo
tiempo de evolucion el nimero de foliculos pilosos suele
estar disminuido.
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