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RESUMEN: Varias conectivopatias tienen hallazgos importantes al examen cutdneo,
muchas de ellas pueden tener compromiso concomitante o exclusivo del cuero cabelludo.
Los tricdlogos debemos conocer los hallazgos clave en la clinica, tricoscopia e histologia
para el hacer el diagndstico correcto oportunamente y sin retrasos. En esta revision
presentamos estos hallazgos en lupus eritematoso, dermatomiositis y morfea. También
discutimos las claves diagndsticas y el diagndstico diferencial a considerar. Finalmente,

enfocamos de forma practica el tratamiento y el prondstico de estos pacientes.

PALABRAS CLAVE: Alopecia, lupus eritematoso cutdneo, dermatomiositis, morfea,

tricoscopia

ABSTRACT: Many connective tissue disorders have important cutaneous hallmarks at
physical exam, many of them may present concomitant or exclusive lesions on the scalp.
As trichologists, we need to know the main clinical, trychoscopic and histologic findings to
make the right diagnosis without delay. In this paper, we review the findings in lupus
erythematosus, dermatomyositis and morphea. We also discuss the key diagnostic clues
and the differential diagnosis. Finally, we review their treatment and prognosis in a

practical manner.

KEYWORDS: Alopecia, cutaneous lupus erythematosus, dermatomyositis, morphea,

trichoscopy



ALOPECIA EN CONECTIVOPATIAS

1. INTRODUCCION

La alopecia es un signo reportado con frecuencia en muchos pacientes con enfermedades
del tejido conectivo como en lupus eritematoso sistémico (LES), dermatomiositis y
esclerodermia. Lamentablemente, la mayor parte de la literatura no enfatiza los

principales hallazgos clinicos en estos pacientes.

Los dermatélogos, como especialistas en el cuidado de la piel y sus anexos, debemos estar
atentos porque en ocasiones esta puede ser la Unica manifestacion notoria de la
enfermedad de fondo. En otros casos el tratamiento de la enfermedad sistémica no
mejora del todo la sintomatologia del paciente en el cuero cabelludo, lo que puede llevar
a escalar en la terapia sistémica de forma innecesaria. También consideremos que, si bien
algunos pacientes se presentan en ausencia de enfermedad sistémica, algunos de ellos
pueden desarrollarla en los afios posteriores y conocer el prondstico de estas lesiones es
de importancia para el seguimiento de estos. Entendemos que cobra mucha importancia

utilizar la terapia adecuada en estos pacientes

El objetivo de esta revisidon de la literatura es aportar las herramientas necesarias para el
diagndstico, tratamiento y el prondstico de las conectivopatias que pueden producir

afectacién del cuero cabelludo. Buscamos enfatizar los aspectos clinicos mas relevantes de



la enfermedad, asi como las técnicas complementarias como la tricoscopia, la

histopatologia y la analitica segun corresponda.

2. ALOPECIA EN PACIENTES CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

Los criterios diagndsticos actuales propuestos por SLICC en el 2012 dividen los hallazgos
cutaneos como lupus agudo, lupus crénico, ulceras orales o nasales y alopecia no
cicatricial. Estos criterios diagndsticos permiten tener una mayor sensibilidad que los del
Colegio Americano de Reumatologia (American College of Reumatology) modificados en

1997, permitiendo diagndsticos mas precoces. (1)

También conocemos que las lesiones cutaneas del LES se pueden clasificar dependiendo si
tienen una histologia especifica de lupus eritematoso (LE) o no especifica. ) Las lesiones
no especificas no dejan de ser importantes en los pacientes con LES porque podrian estar

relacionadas con el grado de actividad de enfermedad de los pacientes. ©3)

La alopecia en el LES puede estar en relacién con la actividad de la enfermedad y con el
estado general del paciente, como es en el caso del efluvio telédgeno y anageno secundario
a LES; estas condiciones no representan un dafio especifico por LE. Sin embargo, se
pueden confundir con otros tipos de alopecia (sea difusa o focal) o con alteraciones del
tallo piloso que si tienen una histologia especifica del LE. Udompanich y colaboradores
propusieron una clasificacién en el 2018 teniendo en cuenta estas lesiones especificas de

LE, la cual tomaremos como referencia para esta revisién. )



2.1 Alopecia cicatricial con lesiones especificas de LE

En este grupo encontramos lesiones que también pueden ser clasificadas como lupus
eritematoso cutaneo croénico, las cuales tienen una histologia especifica de LE. Nos
referimos al lupus discoide y la paniculitis IUpica, las cuales se consideran lesiones con una
histologia caracteristica de LES. ¥ Si bien ambas son causa de alopecia cicatricial, la
terapéutica y la implicancia prondstica (grado de asociacién con LES) varia, por lo cual

resulta muy importante revisar sus principales caracteristicas clinicas e histolégicas.

2.1.1 Lupus discoide

Se trata de una forma frecuente de alopecia cicatricial en la prdctica clinica. Estas lesiones
afectan el cuero cabelludo en el 60% de los pacientes que la sufren, siendo este el Unico
sitio afectado en el 10% de pacientes. ®) La clinica en el cuero cabelludo consiste en la
aparicidon de una placa alopécica eritematosa e infiltrada con tapones cdrneos, que luego
progresa a una placa color marfil con centro atréfico y telangiectasias, con
hiperpigmentacidn perilesional que ocurre especialmente en pacientes de fototipos altos.
(®) En la tricoscopia encontramos puntos rojos foliculares, puntos amarillos grandes, vasos
gruesos arborizantes, pigmentacion moteada color marrén oscuro, puntos azul-grisaceos,

areas rojo-lechosas sin estructura y ausencia de orificios foliculares (ver figura 1). 78



Figura 1: Lupus discoide del cuero cabelludo. Vemos en la (a) fotografia clinica una placa
eritematosa con centro atrdfico y borde escamoso y a la tricoscopia (b) se pueden
evidenciar puntos rojos foliculares y vasos gruesos arborizantes. (Cortesia: Dr. Jorge

Larrondo — Chile)

Histolégicamente, podemos encontrar degeneracién vacuolar de la membrana basal del
epitelio folicular y epidérmico, engrosamiento de la membrana basal, incontinencia
pigmentaria, infiltrado inflamatorio superficial y profundo de grado variable y mucina
interfolicular (ver figura 2). La inmunofluorescencia directa es un examen util en el
diagnodstico de estos casos, en la cual encontramos depdsito granular de inmunoglobulinas
(Ig) M e IgG asi como factor C3 del complemento en la unién dermo-epidérmica. Sin
embargo, cabe resaltar que algunos casos evidentes de lupus discoide pueden presentar

también una inmunofluorescencia directa (IFD) negativa. ©



Figura 2: Tricoscopia e histologia en lupus discoide del cuero cabelludo. Apreciamos (a)

puntos amarillos, vasos gruesos arborizantes, manchas grisaceas interfoliculares vy
también cambios tardios como (b) areas rojo-lechosas sin estructura y ausencia de
orificios foliculares. La biopsia en cortes trasversales (c) muestra tapones queratdsicos
infundibulares, aplanamiento de la epidermis y un infiltrado inflamatorio linfocitico que

predomina en la porcién superior del foliculo piloso. (Cortesia: Dr. Jorge Larrondo — Chile)

Dentro del diagndstico diferencial, las lesiones deben ser distinguidas de la alopecia
cicatricial causada por el liquen plano pilaris (ver tabla I). Este presenta placas de alopecia
cicatricial y en el borde de la lesidn podemos encontrar en la tricoscopia eritema e
hiperqueratosis perifolicular. La histologia no suele presentar infiltrados inflamatorios

profundos y el estudio de inmunofluorescencia directa ayuda también a su distincién. 32



Tabla |: Comparaciéon de caracteristicas clinicas, tricoscépicas e histoldgicas en

pacientes con lupus discoide y liquen plano pilaris

Lupus discoide

Liquen plano pilaris

Clinica

Alopecia cicatricial en placas

con atrofia central

Alopecia cicatricial en placas
con mayor eritema en

borde

Tricoscopia

Puntos rojos foliculares,
puntos amarillos grandes,
vasos gruesos arborizantes
y puntos azul-grisaceos
interfoliculares y

perifoliculares

Eritema e hiperqueratosis
perifolicular, puntos azul-

grisaceos perifoliculares

Histologia

Infiltrados linfociticos
superficiales y profundos,
degeneracion vacuolar de la
membrana basal, atrofia
epidérmica y mucina

interfolicular

Infiltrado linfocitico
predomina en el istmo.
Suele respetar la epidermis

interfolicular




El prondstico de estos pacientes parece ser favorable si lo analizamos desde la perspectiva
del desarrollo de LES. Una cohorte poblacional en Suecia de 1088 pacientes con lupus
cutdaneo mostré que aquellos con lupus discoide tenian un riesgo de 18% para el
desarrollo de LES en los tres afios siguientes, siendo este riesgo mas alto el primer afio. (1%
El riesgo es mayor en los pacientes que presentan estas lesiones también por debajo de la

cabeza, artritis o telangiectasias periungueales (ver tabla Il1). (*1)

Sin embargo, recordemos que el lupus discoide causa alopecia cicatricial, por lo que es
importante iniciar un tratamiento precoz y agresivo para el control de la enfermedad. La
presencia de puntos rojos foliculares es un criterio de buen prondstico para el
recrecimiento con un tratamiento adecuado. Por otro lado, la presencia de areas rojo-
lechosas y ausencia de orificios foliculares revelan cronicidad y ausencia de capacidad para

el recrecimiento. (7-8)

Los pilares del tratamiento del lupus discoide son los antimaldricos orales (ver tabla Il) y
los corticoides tdpicos, intralesionales u orales. @) Entre los antimaldricos podemos usar
hidroxicloroquina o cloroquina, que requieren examen oftalmolégico en el primer mes de
tratamiento; también consideramos quinacrina en casos con retinopatia o en pacientes
con pobre respuesta a los farmacos anteriores. El inicio de accion de los antimalaricos se
observa en los siguientes dos a cuatro meses de iniciado el tratamiento. (12 Se estima que
el uso de hidroxicloroquina tiene una efectividad de 45.5% en 6 meses y el 60% de los no-

respondedores a hidroxicloroquina mejoran cuando se agrega quinacrina. (13



Tabla Il: Consideraciones con el manejo de antimalaricos

Antimaldaricos Hidroxicloroquina: Iniciar con 200mg (noche) tres veces por
semana en la primera semana, luego mantener 200-400mg

diarios. No exceder 6.5 mg/kg/dia por riesgo de retinopatia

Cloroquina: Considerar en alérgicos a sulfamidas, 250mg cada 12-

24 horas evitando superar 3mg/kg/dia por riesgo de retinopatia

Quinacrina: Considerar en pacientes con retinopatia 50-200mg
diarios. También en caso de una respuesta inadecuada al
tratamiento con otros antimaldricos, agregando entre 50-100mg

cada 24 o0 48 horas)

Se puede contemplar también el uso tépico de tacrolimus en areas con atrofia epidérmica,
también se pueden utilizar retinoides tépicos como el tazaroteno 0.1% y el acido retinoico
0.025%. En casos refractarios a estas medidas o cuando el paciente asocia enfermedad
sistémica podemos contemplar el uso sistémico de metotrexato 7.5-25mg semanales,
acitretina 25-75mg diarios, isotretinoina 80mg diarios, talidomida 50-100mg diarios,

dapsona 100mg diarios, azatioprina 150mg diarios o mofetil micofenolato 2-3gr diarios.

(13)




2.1.2. Paniculitis lapica

Se trata de una forma infrecuente de presentacién de lupus eritematoso cutaneo, que
afecta entre el 2.2-5% de pacientes. Si bien esta afecta principalmente las extremidades
proximales (brazos, muslos, nalgas) y el tronco, el cuero cabelludo también puede verse
afectado; esta localizacion se ve afectada en cerca del 16% de pacientes con paniculitis

ldpica. 314

Las lesiones activas se presentan como ndédulos subcutdneos en ausencia de cambios
epidérmicos, o también se pueden presentar con cambios epidérmicos similares a los
descritos en lupus discoide, condicion que recibe el nombre de lupus profundo. En
estadios tardios tipicamente se presenta lipoatrofia. (**) Hay pocos reportes tricoscépicos
de esta entidad, encontrandose la presencia de puntos negros, puntos amarillos, vellos

cortos, vasos gruesos arborizantes y eritema difuso interfolicular. )

Los hallazgos histolégicos predominan en el paniculo adiposo, por lo cual ante la sospecha
de paniculitis lupica recomendamos realizar una biopsia de piel en huso y profunda. Los
hallazgos mas caracteristicos son una paniculitis lobulillar linfocitica con infiltrados
nodulares linfoides, degeneracion hialina de la grasa que presenta fibrina y anillos hialinos
alrededor. La inmunofluorescencia directa puede ser de ayuda en el diagndstico, siendo

positiva para 1gG, 1gM y/o C3 en la membrana basal (90.5%) y a nivel perivascular (85.7%).

(14-17)
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El diagndstico diferencial depende de las fases de la enfermedad. Cuando se presenta
como nddulos subcutaneos, se debe diferencial del linfoma paniculitico. Algunos hallazgos
gue nos ayudan en la distincién son la dermatitis de interfase, la presencia de células
plasmaticas y la ausencia de reordenamiento clonal en el receptor gamma de las células T.
Sin embargo, debemos considerar que en algunos casos de linfoma paniculitico podemos
encontrar mucina y dermatitis de interfase, por lo que la distincién no siempre es sencilla.
(15, 16) | as lesiones con lipoatrofia pueden confundirse con morfea profunda, donde
histolégicamente encontramos homogenizacidn del coldgeno vy hialinizacién de los tejidos

profundos (habitualmente sin necrosis), con un patrén de paniculitis septal. 14

Si bien muchos de los pacientes que sufren paniculitis IUpica presentan anticuerpos
antinucleares (ANA) positivo, esto suele ser en titulos bajos (1:40 o 1:80). La mayoria de
los pacientes que presentan LES asociado a paniculitis lUpica tienen el diagndstico de
enfermedad sistémica antes de presentar el cuadro cutdneo y es en la minoria de casos
(cerca de uno de cada tres) en que la paniculitis se presenta antes del desarrollo de este
(ver tabla 1Il). ) El tratamiento se fundamenta en el uso de antimaldricos, se debe tener

cuidado con los corticoides intralesionales por el riesgo de empeorar la lipoatrofia. )

Tabla lll: Riesgo de enfermedad sistémica en pacientes con alopecia cicatricial por LE

Lupus discoide Riesgo de desarrollar LES en los 3 siguientes afios es 18%. Mayor en

lesiones debajo de la cabeza, artritis o telangiectasias periungueales

Paniculitis lupica La mayoria ANA positivo en titulos bajos (1:40-80), sélo 1 de cada 3

desarrollaran LES en el seguimiento
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2.2 Alopecia no cicatricial con lesiones especificas de LE

Los criterios diagndsticos actuales no consideran la alopecia no cicatricial como parte de
los criterios diagndsticos de la enfermedad. (& 19 En varios articulos de revisién podemos
encontrar a la alopecia difusa no cicatricial como parte de los hallazgos no especificos de
la enfermedad. Se consideraba que esto se debia a un cuadro de efluvio telégeno o
andgeno agregado por el mal estado general del paciente, > 29 o que se debia a un riesgo
incrementado de padecer enfermedades como la alopecia areata. 2! Sin embargo, varios
estudios recientes muestran que muchos casos de alopecia no cicatricial en realidad

tienen caracteristicas clinicas, tricoscdpicas e histoldgicas distintas a estas entidades.

2.2.1 Alopecia difusa no cicatricial

Diversas cohortes de pacientes muestran que la alopecia difusa es un sintoma frecuente
en los pacientes con LES, ocurriendo entre el 22-31% de pacientes. Estas manifestaciones

cutdneas son cominmente reportadas como lesiones no especificas de LE. 2223

Un reporte de casos realizado por Gong y colaboradores analizé cuatro pacientes con LES
gue presentaban alopecia difusa, que comprometia entre el 65-100% de la superficie del
cuero cabelludo. La mayoria de los pacientes presentaban clinicamente eritema y

descamacidn y a la exploracidn se evidencid una prueba de pilotraccién positiva. (2%

En la tricoscopia los principales hallazgos son la presencia de vasos arborizantes
prominentes, puntos negros, pigmentacion marrén dispersa e hiperpigmentacion azul-

grisacea moteada (ver figura 3). También encontramos descamacién interfolicular,



12

disminucion del nimero de pelos por unidad folicular, hipopigmentacion del tallo piloso,

alteraciones del didmetro del pelo, incremento de los vellos y atriquia focal. (2%

N
ey

Figura 3: Mujer de 32 aiios con LES activo y alopecia difusa. Presenta (a) eritema malar,
(b) alopecia difusa, artritis y disminucion de complemento. Reumatologia inicia
tratamiento y es referida a dermatologia por alopecia; la paciente refiere que esta fue
mejorando con el tratamiento. El examen del cuero cabelludo mostré (c) vasos

arborizantes prominentes y (d) vellos de recrecimiento y repigmentacién de tallos pilosos.
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La histologia de estos pacientes fue caracteristica de LE, encontrando una epidermis
atrofica con degeneracidn vacuolar de la membrana basal, engrosamiento de Ia
membrana basal, incontinencia pigmentaria, edema de la dermis, incremento del
porcentaje de catdgeno-telégeno e infiltrados linfociticos perivascular y perifoliculares. La
inmunofluorescencia fue positiva para IgG y C3 en la mayoria de los casos (solo uno con

IgM e IgA). 24

Los pacientes afectados con este tipo de alopecia difusa presentan algunas
particularidades con respecto a su prondstico. Se sabe que los cambios en el tallo piloso se
asocian a un mayor score en la escala SLEDAI-2k y que los pacientes con alopecia difusa y

severa se asociaron a compromiso hematoldgico y renal (proteinuria mayor a 1gr diario).

(25)

Con los argumentos presentados, consideramos pertinente resaltar que este tipo de
alopecia difusa debe ser diferenciada de otros cuadros, pues tiene hallazgos tricoscépicos
caracteristicos y ademas presentan una histologia caracteristica de LE. Remarcamos la
importancia de la tricoscopia en estos pacientes con alopecia difusa, los hallazgos son

distintos a los encontrados en el efluvio telégeno y anageno (ver tabla 1V).
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Tabla IV: Diferencias clinicas y tricoscopicas en pacientes con alopecia difusa y lupus

eritematoso sistémico

Alopecia difusa del
lupus eritematoso

sistémico

Efluvio telégeno

Efluvio anageno

Clinica Alopecia difusa con

pilotraccion (+), con

descamacion

eritema v

Alopecia difusa con
pilotracciéon (+), sin
eritema o]

descamacion

Alopecia difusa con
pilotraccion (+), sin

eritema o

descamacion

Tricoscopia Vasos arborizantes
prominentes,
cambios
pigmentarios
(pigmentacién
marrdén dispersa e
hiperpigmentacion
azul-grisacea
moteada),

puntos

negros

Puede presentar
unidades foliculares
de 1 pelo terminal y
pelos cortos en
recrecimiento, pero

no tiene hallazgos

especificos

Ocasionalmente

puntos negros, pero
sin cambios
pigmentarios ni

alteraciones

vasculares
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2.2.2 Alopecia no cicatricial en placas

Se ha descrito la presencia de placas alopécicas en pacientes con LES claramente
establecido. (26) Representa el 15% de las afecciones del cuero cabelludo en pacientes con
LES y es importante diferenciarla de la alopecia areata. 27 Clinicamente, las lesiones
presentan alopecia incompleta (90.5%), eritema y descamacién amarillenta alrededor de
la lesion (66.7%), con algunos pelos hipopigmentados. La pilotraccion es habitualmente

positiva, 28 con pelos en andgeno distréfico o en telégeno. (26)

La tricoscopia muestran hipopigmentaciéon y adelgazamiento del tallo piloso, vasos
polimorfos interfoliculares, signo peripilar, puntos rojos perifoliculares, puntos blancos y
red pigmentaria en panal de abejas. 28 La histologia muestra hallazgos caracteristicos de
LE con atrofia epidérmica, degeneracion vacuolar de la membrana basal a nivel
interfolicular y del epitelio folicular, infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario perifolicular
y periecrino y mucina en la dermis interfolicular. La IFD muestra un depdsito homogéneo

granular de IgG, IgM y complemento 3, como el que se evidencia en lupus agudo.

El diagndstico diferencial principal es con alopecia areata; sin embargo, notamos que
presenta caracteristicas clinicas, tricoscdpicas e histolégicas distintas. El estudio de ANA
en estos pacientes puede ser de utilidad para el diagndstico (ver tabla V). 28 Hasta la
fecha todos los pacientes reportados con este tipo de alopecia presentan sintomas vy
signos de LES, por lo que el tratamiento se basa en el control de la enfermedad de fondo.
(3) La respuesta terapéutica inicial se evidencia con el recrecimiento de vellos cortos y la

repigmentacion de los tallos pilosos afectados. (28)
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Tabla V: Comparacion de las caracteristicas clinicas, tricoscépicas e histoldgicas entre

los pacientes con alopecia no cicatricial en parche

Alopecia en parche del

lupus eritematoso sistémico

Alopecia areata

Clinica

Alopecia incompleta,
bordes con eritema,
descamacion y pelos

hipopigmentados

Alopecia completa, bordes

sin eritema ni descamacion

Tricoscopia

Hipopigmentacion y
adelgazamiento del tallo
piloso, vasos polimorfos
interfoliculares, signo

peripilar,  puntos  rojos

Puntos negros, pelos rotos y
en “signo de exclamacién”,

puntos amarillos

perifoliculares, puntos
blancos

Histologia Atrofia epidérmica, | Temprano: Infiltrado
degeneracidn vacuolar de la | linfocitico peribulbar

membrana basal, infiltrado
inflamatorio superficial y
profundo, mucina. La IFD es

positiva

(“panal de abeja”). Tardio:
Aumento de % catageno-
telégeno, miniaturizacién.

La IFD es negativa
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2.2.3 Pelo de Lupus (Lupus hair)

Se trata de un patrén descrito en pacientes con LES activo, donde presentan cabellos
cortos, fragiles, secos y gruesos principalmente en la regién frontotemporal. Aparece
entre el 10.7-30% de los pacientes con LES. La tricoscopia muestra telangiectasias
interfoliculares, adelgazamiento e hipopigmentacion del tallo piloso y cabellos rotos. El
estudio histolégico muestra degeneracion vacuolar de la membrana basal con infiltrado

inflamatorio perivascular linfocitico. La IFD puede revelar depdsito granular de I1gG. ®

El diagndstico diferencial incluye otros tipos de alopecia que predominan en la region
frontotemporal como el efluvio teldgeno, en este caso no veremos ni adelgazamiento del
pelo a la tricoscopia, ni la presencia de telangiectasias interfoliculares. Otro diagndstico
importante a tener en cuenta es la alopecia frontal fibrosante, especialmente con el
patréon de “doble linea”; la duda diagndstica debe motivar el examen histolégico y una
prueba de anticuerpos antinucleares pues el pelo de lupus solo se ha descrito en pacientes
con enfermedad activa. Sin embargo, debemos tener en cuenta que hay casos reportados
de alopecia frontal fibrosante en pacientes con LES. (2® 39 Este cuadro, aunque tarda en

hacerlo, mejora con el tratamiento sistémico y empeora con las recaidas. !

2.2.4 Paniculitis lapica lineal y anular del cuero cabelludo

Se trata de una forma infrecuente de alopecia no cicatricial por Lupus que se reportd
inicialmente en Asia, pero actualmente hay 20 casos reportados en la literatura mundial y

provienen de diversos paises. (31
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Se manifiesta como placas lineales alopécicas, anulares o arqueadas siguiendo las lineas
de Blaschko, 32 estas comprometen con mas frecuencia la regidn parietal. 1) Al examen
fisico la superficie de la lesion puede tener leve eritema sin atrofia, con la tricoscopia

podemos encontrar puntos amarillos, descamacion perifolicular y leve eritema en parche.

(32)

La histologia es muy similar a la descrita en paniculitis lUpica, pero con menos inflamacion
y degeneracién vacuolar de la membrana basal; se describe que presenta mas mucina y
degeneracion hialina en la grasa. Se describe que cerca del 83% de casos son negativos
para IFD. El principal diagnéstico diferencial clinico es con alopecia areata lineal, pero en
estos casos no se presenta un infiltrado inflamatorio tan profundo ni cambios en la grasa a

la histologia (ver tabla VIl en la seccién “Alopecia en pacientes con Esclerodermia”). (33)

Siendo un cuadro clinico infrecuente, es importante tener una alta sospecha clinica por la
eleccidon del método de biopsia. Los principales hallazgos histoldgicos son encontrados a
nivel del paniculo adiposo, por lo que consideramos importante tomar una biopsia en

huso en estos pacientes.

El prondstico de estos pacientes parece ser favorable, si bien se describe que el 60% de los
pacientes presentan ANA positivo, sélo el 15% desarrolld LES en el seguimiento. Se
recomienda hacer un tratamiento combinado para estos pacientes, se utilizan los
antimaldricos, corticoides intralesionales u orales y metotrexato. Se ha reportado una tasa
de recurrencia de 35% al suspender el tratamiento, pero esto ocurre especialmente en los

pacientes con compromiso sistémico. (32:33)
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3. ALOPECIA EN PACIENTES CON DERMATOMIOSITIS

Es frecuente ver el cuero cabelludo comprometido en pacientes con dermatomiositis,
siendo este en muchas ocasiones una de las primeras areas afectadas en la piel.
Caracteristicamente, presentan prurito intratable y este puede ser el motivo de consulta.
Muchos pacientes con dermatomiositis han sido previamente diagnosticados como
dermatitis seborreica o psoriasis del cuero cabelludo de forma errénea, por lo cual es muy

importante reconocerlo clinicamente (ver tabla VI). (11, 2034)

Se calcula que entre el 63-82% de pacientes con dermatomiositis presentan compromiso
del cuero cabelludo; esta condicién se describe tanto en pacientes con dermatomiositis
cldsica como en dermatomiositis amiopdtica. La mayoria de los pacientes reportados son

mujeres, pero también se describe en varones. 35 36)

Al examen fisico se evidencia que el paciente presenta eritema difuso del cuero cabelludo
con un tono violaceo, que ayuda a diferenciarlo de otras dermatosis como lupus
eritematoso. Ademas, los pacientes presentan descamacioén fina (83.3%), poiquilodermia
del cuero cabelludo (51.6%) y alopecia difusa no cicatricial (33-87.5%). Podemos encontrar
también excoriaciones en el cuero cabelludo debido a que es un cuadro muy sintomatico.
A la tricoscopia encontramos capilares elongados (71.4%), hiperqueratosis tubular
peripilar (57.1%), penachos de mas de 3 tallos pilosos (50%), descamacion interfolicular

(50%) y pigmentacion interfolicular y perifolicular (ver figura 4). 37
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Figura 4: Tricoscopia de paciente con dermatomiositis. El examen en seco reveld (a) una
marcada descamacion interfolicular, al agregar liquido de inmersion (b) se aprecian mejor
la pigmentacidon marrdn interfolicular y perifolicular, asi como los caracteristicos capilares

elongados. (Cortesia: Dr. Luis Sdnchez - México)

En la histologia se aprecia una dermatitis de interfase a nivel epidérmico (90%) y folicular
(88%), acompariado de telangiectasias y mucina en el 100% de casos. Asimismo, se
encuentra una epidermis atréfica (90%) con engrosamiento de la membrana basal (85%),
acompafnada de hiperqueratosis y ortoqueratosis. También se encontrd hipergranulosis
acrosiringea con hiperqueratosis en el 70% de los casos. La relacidn entre pelos terminales
y vellos era normal (4/1) y el porcentaje de catidgeno-telégeno fue de 10.3%, estos
hallazgos son similares a los que se puede encontrar en efluvio telégeno crénico. 3839 La
inmunofluorescencia revela depdsitos de inmunoglobulinas en la unién dermo-epidérmica
de menor intensidad que en Lupus. También se describe la presencia de complemento 5-9

como marca caracteristica. (1)
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Tabla VI: Diferenciando el compromiso del cuero cabelludo en dermatomiositis,

dermatitis seborreica y psoriasis segtin los hallazgos clinicos e histolégicos

Dermatomiositis Dermatitis seborreica Psoriasis

Clinica Prurito intratable. | Eritema y descamacién | Eritema y
Eritema violaceo | habitualmente descamacién gruesa
difuso, descamacién | amarillenta, de bordes | plateada, bordes
fina, poiquilodermia y | mal definidos, | definidos, no
alopecia difusa, muy | pruriginoso pruriginoso
pruriginoso

Tricoscopia Capilares elongados, | Patrén vascular de vasos | Patron vascular de
hiperqueratosis rectos y descamacioén vasos puntiformes y
tubular peripilar, descamacion

pigmentacion
interfolicular,

penachos > 3 pelos

Desafortunadamente, se sabe que el compromiso del cuero cabelludo es muy resistente al
tratamiento, por lo que el paciente permanece sintomatico pese a los tratamientos
recibidos. Por lo general no se evidencia respuesta a los corticoides toépicos,

hidroxicloroquina, metotrexato y mofetil micofenolato. (3%
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Hay algunos casos reportados de inmunoglobulina endovenosa y ciclofosfamida (como
parte del tratamiento de cancer de mama en dermatomiositis paraneopldsica) con

respuesta favorable. 3%

4. ALOPECIA EN PACIENTES CON ESCLERODERMIA

La esclerodermia se divide en las formas generalizada o localizada. La esclerodermia
generalizada se divide en la forma cutdnea limitada y cutanea difusa. Hay pocos casos
descritos de pacientes con esclerodermia y alopecia, muchos relacionados con el uso de
medicamentos para el manejo de la enfermedad, como la ciclofosfamida. 2 Existen
reportes antiguos de dos casos que presentaban alopecia cicatricial con nédulos de

calcinosis a nivel de la linea de implantacién anterior. (40

La mayoria de los casos descritos de esclerodermia con compromiso del cuero cabelludo
se presentan con esclerodermia localizada o morfea. Si bien hay descritos casos de
pacientes con morfea profunda y alopecia por infiltracion del cuero cabelludo (ver figura
5), “Y) |a mayoria de los casos en la literatura presentan morfea localizada. La presentacion
mas frecuente es de morfea lineal en el cuero cabelludo “en golpe de sable” (“en coup de
sabre”), 12) qunque también hay un caso recientemente descrito de morfea en placa de
morfologia redonda en la region occipital, este paciente asociaba lesiones de morfologia

similar en la espalda. 42
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Figura 5: Mujer de 77 anos con sindrome de sobreposicion morfea generalizada y
sindrome de Schullman (fascitis eosinofilica). Al examen del cuero cabelludo presenta (a)
alopecia en regién occipital y del vertex con esclerosis del cuero cabelludo, la tricoscopia

reveld (b y c) puntos blancos, red pigmentaria y descamacién perifolicular.

La morfea “en golpe de sable” es tipica de la infancia y de la adolescencia, donde se
presenta como una placa lineal esclerosada, hipopigmentada, atréfica con alopecia
cicatricial asociada. Se presenta habitualmente a nivel paramediano-frontal, con una o

varias lesiones que siguen las lineas de Blaschko. (29
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La tricoscopia puede ser de utilidad para el diagndstico, donde evidenciamos la pérdida de
orificios foliculares y la presencia de puntos blancos caracteristica de las alopecias
cicatriciales, acompafada de puntos negros y pili torti en el interior de la lesién. En los
extremos podemos encontrar vasos tortuosos ramificados y vasos lineales cortos y

gruesos compatibles que corresponderian a la estasis del plexo subpapilar. (4344

Los hallazgos histoldgicos en esta entidad dependen de si se trata de un estadio temprano
o tardio. Tempranamente, podemos encontrar edema de las células endoteliales e
infiltrado linfoplasmocitario perivascular, intersticial, siringotréopico y perineural; esta
dltima localizacién es muy sugerente del diagndstico de morfea. 42 4% De forma tardia
encontramos homogenizacién del coldgeno en la dermis papilar y reticular, atrofia de las
glandulas ecrinas, destruccién de la unidad pilosebdcea con permanencia del musculo
erector del pelo, todo en ausencia de infiltrado inflamatorio. Se ha descrito la presencia de
remanentes del epitelio folicular en forma de columnas, similares a las descritas en

alopecia por quimioterapia. (4

El diagndstico diferencial se podria establecer con lesiones lineales de alopecia como las
vistas inusualmente en alopecia areata lineal, de la cual existen pocos casos reportados. La
esclerosis en la lesidn, los hallazgos tricoscépicos principales (ausencia de orificios
foliculares y la presencia del plexo subpapilar dilatado en la periferia) y los hallazgos
histolégicos nos ayudan a diferenciarla. 7} Otro diagndstico a considerar por la
distribucién es la paniculitis [Upica lineal y anular del cuero cabelludo, cuya tricoscopia e

histologia es muy distinta a la descrita en morfea (ver tabla VII). (33)
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Tabla VII: Diagnéstico diferencial en alopecia lineal del cuero cabelludo segiin sus

caracteristicas clinicas, tricoscopicas e histolégicas

Morfea en golpe de | Paniculitis lUpica | Alopecia areata
sable lineal lineal

Clinica Placa lineal | Placa lineal con muy | Placa de alopecia
esclerosada y | discreto eritema vy | lineal sin cambios
atrofica descamacion, sin | epidérmicos

atrofia

Tricoscopia

Ausencia de orificios

foliculares, puntos
blancos, puntos
negros, pili torti.

Vasos tortuosos en

Orificios foliculares
presentes,
descamacion
perifolicular, leve

eritema en parche y

Orificios foliculares

presentes, puntos
negros, puntos
amarillos, pelos

rotos y en signo de

la periferia puntos amarillos exclamacion
Histologia Tempranos: Paniculitis lobulillar | Tempranos:
Infiltrado linfocitica con | Infiltrado linfocitico

linfoplasmocitario
con distribucién
perineural. Tardio:

homogenizacién del

colageno

infiltrados nodulares
linfoides,
degeneracion

hialina de la grasa

peribulbar en “panal
de abeja”. Tardio:
Aumento del conteo
catageno-telégeno,

miniaturizacion
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El objetivo del tratamiento es limitar la extensién de la enfermedad, debido a que causa
alopecia cicatricial. La tricoscopia puede ser de utilidad para diferenciar el eritema
(actividad) de las telangiectasias en las lesiones atroéficas. El ultrasonido de alta frecuencia
también puede ayudarnos también en la evaluacion, diferenciando lesiones esclerdticas
(hiperecogénicas), atréficas (hipoecogénicas) e inflamatorias (isoecogénicas); esta
evaluacion debe ser realizada por un ecografista experimentado. ¥ Para el tratamiento,
se recomiendan medidas antinflamatorias (especialmente en estadios tempranos) vy
antifibréticas (en estadios tardios). Como medidas antinflamatorias, se tienen
principalmente a los corticoides tépicos de alta potencia o intralesionales (5-10mg de
acetonido de triamcinolona por mililitro), también a los inhibidores de la calcineurina. Los
derivados de la vitamina D como el calcipotriol tienen un efecto antinflamatorio y

antifibrético. (12)

En casos de lesiones activas extensas o lesiones que comprometa estructuras adyacentes
importantes podemos considerar el uso de metotrexato 15-25mg/semana junto al uso de
corticoides orales. Puede utilizarse también calcitriol oral 25-50 microgramos diarios
supervisando los niveles de calcio. También se puede agregar colchicina 0.6-1.2mg diarios
por su efecto modulador de las metaloproteasas. *?) La fototerapia, especialmente UVA1,
ha demostrado ser util en el manejo de morfea. Si bien no es la longitud de onda ideal, el
uso de UVB de banda estrecha también puede ser de utilidad. Desafortunadamente, estas
terapias pueden ser dificiles de aplicar en el cuero cabelludo por la presencia de cabello en

la periferia de la lesién. 2 En estos casos, se puede considerar el uso de laser excimer. (49
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5. CONCLUSIONES

Las conectivopatias pueden presentar hallazgos particulares a la exploracién del cuero
cabelludo; su conocimiento nos permita llegar al diagndstico y establecer el prondstico de

estos pacientes.

Las lesiones especificas de LE del cuero cabelludo se pueden presentar de forma difusa o
localizada, causando alopecia cicatricial y no cicatricial. La primera se puede presentar en
pacientes que no cumplen criterios para tener lupus eritematoso sistémico, mientras que
la segunda se presenta habitualmente en pacientes con LES activo (alopecia difusa y en
parche) o con los rebrotes de la enfermedad (pelo de lupus); la excepcidn a esta regla es la

paniculitis lUpica lineal y anular del cuero cabelludo.

Los pacientes con dermatomiositis presentan prurito intratable. Es muy importante
sospecharla con el tono violaceo del cuero cabelludo, la frecuente asociacidén a alopecia
difusa, la presencia de poiquilodermia y el patrén de capilares elongados a la tricoscopia.
La sintomatologia del paciente también nos debe hacer sospechar esta entidad.

Lamentablemente, mejora poco con las medidas terapéuticas.

La morfea en “golpe de sable” debe pensarse ante la presencia de lesiones lineales
esclerosadas en el cuero cabelludo. La tricoscopia muestra signos de alopecia cicatricial y
ectasia vascular en los bordes. La histologia varia segun el estadio de la enfermedad, en
los estadios iniciales es importante buscar el infiltrado linfoplasmocitario perineural
ademas de la homogenizacién del coldgeno. El tratamiento se basa en medidas

antinflamatorias (fases tempranas) y antifibroticas (fases tardias).
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