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Alopecia cicatricial secundaria a penfigoide variedad
Brunsting-Perry: reporte de un caso
Cicatricial Alopecia Secondary to Pemphigoid Brunsting-Perry Variety: A Case Report
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RESUMEN

El penfigoide variedad Brunsting-Perry se considera un subtipo
localizado del penfigoide cicatricial. Se caracteriza porque pre-
senta ampollas subepidérmicas que aparecen de manera pre-
dominante en la piel de la cabeza y el cuello, raramente afecta
las mucosas. Al sanar, estas ampollas tienden a dejar areas de
cicatriz atréfica. Es una patologia poco frecuente y las mani-
festaciones clinicas suelen ser inespecificas, lo que condiciona
una baja sospecha de esta entidad y propicia que haya secuelas
como alopecia cicatricial en aquellos pacientes que muestran
implicacién de la piel cabelluda. La histopatologia muestra una
ampolla subepidérmica con infiltrado inflamatorio mixto. Esta
requiere complementacion con la inmunofluorescencia en la
que se describe la presencia de depdsitos lineales de 1gG y €3
a lo largo de la membrana basal, de manera mas frecuente. En
estas lesiones, recientemente se ha reportado la identificacion
de autoantigenos dirigidos no sélo hacia elementos de la lamina
ltcida, sino también a la subldmina densa, lo que la ha vinculado
como variante de otras dermatosis ampollosas subepidérmicas.
PALABRAS CLAVE: penfigoide cicatricial, Brunsting-Perry, alopecia
cicatricial.

Introduccion

| penfigoide variedad Brunsting-Perry es una der-

matosis ampollosa subepidérmica de etiologia au-
toinmune, cldsicamente considerada como una variedad
del penfigoide cicatricial. Su presentacién es infrecuente
y clinicamente se caracteriza por la aparicién de ampo-
llas que predominan en la cabeza y el cuello. Estas dejan
dreas de cicatrizacién atréfica al sanar, y la afeccién en
mucosas es minima o ausente.’

ABSTRACT

Pemphigoid Brunsting-Perry variety is considered a localized
subtype of cicatricial pemphigoid. It is characterized by the ap-
pearance of subepidermal blisters that appear predominantly in
the skin of the head and neck, rarely affecting mucous. These
blisters usually leave areas of atrophic scar when they heal. It
is a rare pathology and the clinical manifestations are usually
nonspecific, which conditions a low suspicion of this entity and
propitiates the presentation of sequels such as cicatricial alo-
pecia in those patients who show scalp involvement. Histopa-
thology shows a subepidermal blister with mixed inflammatory
infiltrate. This requires complementation with immunofluores-
cence in which the presence of linear deposits of IgG and €3
along the basement membrane is described, more frequently.
Recently, in these lesions, it has been reported the identifica-
tion of autoantigens directed not only towards elements of the
lamina lucida, but also to the sublamina densa linking it as a vari-
ant of other subepidermal bullous dermatoses.

KEYWORDS: cicatricial pemphigoid, Brunsting-Perry, cicatricial alo-
pecia.

Caso clinico

Presentamos el caso de un paciente de 57 afios, origina-
rio de Guanajuato y residente en la Ciudad de México.
Acudi6 a consulta porque presentaba una placa alopécica
en la piel cabelluda con evolucién de un ano. Refirié que
comenzé un afio previo a la valoracién con una pdpula
de crecimiento gradual, después con salida de material
blanquecino y formacién de costra. Durante la explora-
cién fisica presenté dermatosis localizada en la cabeza
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que afectaba la regién parietal bilateral constituida por
una placa alopécica con piel atréfica, tlcera en el centro
de 6 x 4.5 cm de bordes irregulares, bien definidos con
costra melicérica en su superficie; otra dlcera posterior
con las mismas caracteristicas que mide 1.5 x 2.1 cm bien
delimitada y eritematosa (figura 1).

Como parte del protocolo de estudio de alopecia ci-
catricial se realizé biopsia de piel por sacabocado de la
regién periférica a la zona de tlcera, se envié para el es-
tudio histopatolégico e inmunofluorescencia directa. El
resultado de éstos describié dermis con fibrosis e infiltra-
do inflamatorio leve perivascular superficial y profundo
compuesto por linfocitos, histiocitos y neutréfilos, con
ausencia de epidermis (figura 2). La inmunofluorescencia
directa mostré depdsitos lineales de IgG en la membrana
basal (figura 3). Integrando estos pardmetros se estableci6
el diagnéstico de penfigoide cicatricial variedad Bruns-
ting-Perry y se indic6 tratamiento con prednisona 1 mg/kg
por dos meses con posterior disminucién gradual y adi-
cién de azatioprina 100 g cada 12 horas como ahorrador
de esteroide. En su evolucién el paciente present6 una
respuesta adecuada, sin presencia de nuevas lesiones o
recurrencia en el drea afectada.

Discusion
Esta variedad de penfigoide fue descrita por primera
vez en 1957 por Brunsting y Perry cuando reportaron un

ALOPECIA CICATRICIAL SECUNDARIA-°*

grupo de pacientes con lesiones ampollosas en la piel, las
cuales al sanar dejan cicatrices. Se presenta con mayor
frecuencia en hombres de 40 a 70 afios, y la etiopatogenia
no se conoce con claridad.? Su presentacién se limita a
la piel de la cabeza, el cuello y el térax anterior, con mi-
nima o nula afeccién a mucosas,' caracterizada por una
placa eritematosa en la que se asientan ampollas tensas
de manera recurrente, sin embargo, con frecuencia se ha
reportado la manifestacién de un drea de alopecia cica-
tricial con erosiones o costra solamente, lo que tiende a
retrasar el diagndstico.’

En la histopatologia no existe un patrén especifico,
destaca la formacién de una ampolla subepidérmica con
infiltrado inflamatorio que puede estar compuesto por
linfocitos, eosindéfilos y neutréfilos, con fibrosis variable
segun sea la evolucién del cuadro.* La complementacién

o

Figura 2.

Figura 1.
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con inmunofluorescencia es esencial para establecer el
diagnéstico. En ésta se observan depésitos lineales de 1gG,
C3, y mds raramente IgA o IgM a lo largo de la membrana
basal. La inmunofluorescencia indirecta es positiva sélo
en 20 a 30% de los pacientes.*

Existe controversia sobre la clasificacién de esta enti-
dad, ya que cldsicamente se describié como una variedad
del penfigoide cicatricial (ahora denominado penfigoide
de las membranas mucosas), sin embargo, en los tltimos
afios se considera que debe clasificarse como una entidad
distinta’ En los casos descritos en la literatura interna-
cional se han reportado autoantigenos dirigidos hacia el
BP180, BP230, laminina 322 en la ldmina lacida y coldgeno
VII, lo que demuestra que esta patologia posee una he-
terogeneidad en el perfil antigénico, justificando estos
hallazgos la teorfa de “expansién de epitopo”. Esta hipé-
tesis establece que el objetivo de la respuesta autoinmune
tiende a propagarse a otras proteinas adyacentes a la cau-
sal, dentro del mismo tejido. Con base en estos hallazgos
también se ha vinculado como una variedad compartida
entre el penfigoide cicatricial, epidermélisis ampollosa
adquirida y penfigoide ampolloso.>**

Existen pocos casos en la literatura, por lo tanto, las
opciones terapéuticas se limitan a la efectividad mostrada
en estos reportes. Se ha descrito la utilizacién de esteroi-
des tépicos, intralesionales o sistémicos, asi como terapia
inmunomoduladora sistémica, tetracilinas y dapsona, con
resultados variables.> ¢

Conclusion

Esta patologia representa un reto diagnéstico debido a
su baja frecuencia y caracteristicas clinicas inespecificas,
que van desde la ampolla tensa cldsica de los penfigoi-
des hasta mostrar solamente un drea de erosién. Debido

m Dermatologfa Cosmética, Médica y Quirtirgica

a las secuelas que presenta, como alopecia cicatricial, es
importante realizar su diagndstico oportuno y valorar las
opciones terapéuticas.
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