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Alopecia cicatricial secundaria a penfigoide variedad
Brunsting-Perry. Reporte de un caso
Scarring Alopecia Secondary to Brunsting-Perry Pemphigoid. A Case Report
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RESUMEN

El penfigoide variedad Brunsting-Perry se considera un subtipo
localizado del penfigoide cicatricial. Se caracteriza por la pre-
sentacion de ampollas subepidérmicas que aparecen de manera
predominante en la piel de la cabeza y el cuello, raramente afec-
ta las mucosas. Cuando sanan, estas ampollas tienden a dejar
areas de cicatriz atrofica. Es una patologia poco frecuente y las
manifestaciones clinicas suelen ser inespecificas; cuando la piel
cabelluda se ve involucrada, puede haber secuelas como alope-
cia cicatricial. La inmunofluorescencia describe la presencia de
depdsitos lineales de 1gG y €3 a lo largo de la membrana basal.
Recientemente, en estas lesiones se ha reportado la identifica-
cién de autoantigenos dirigidos no sélo hacia elementos de la
lamina lucida, sino también a la sublamina densa vinculdndola
como variante de otras dermatosis ampollosas subepidérmicas.

Presentamos el caso de un paciente masculino de 57 afos,
con diagndstico mediante histopatologia e inmunofluorescencia.

PALABRAS CLAVE: penfigoide cicatricial, Brunsting-Perry, alopecia
cicatricial.

Introduccién

| penfigoide variedad Brunsting-Perry es una derma-

tosis ampollosa subepidérmica de etiologia autoin-
mune, cldsicamente se considera como una variedad del
penfigoide cicatricial. Su presentacién es infrecuente y
clinicamente se caracteriza por la aparicién de ampollas
que predominan en la cabeza y el cuello, las cuales, al
sanar, dejan dreas de cicatrizacién atréfica, y la afeccion
de las mucosas es minima o ausente.’
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ABSTRACT

Brunsting-Perry pemphigoid is considered a localized subtype
of scarring pemphigoid. It is characterized by subepidermal
blisters predominantly on the head and neck, rarely affecting
mucous membranes. These blisters can heal with atrophic scars.
Itis a rare and clinical manifestations are usually nonspecific. Se-
quels such as scarring alopecia can be observed when the scalp
is involved. Immunofluorescence shows linear deposits of 1gG
and C3 along the basal membrane. Recently it has been report-
ed the identification of autoantigens directed not only towards
elements of the lamina lucida, but also to the sublamina dense,
linking it as a variant of other subepidermal bullous dermatoses.

We present a 57-year-old male with diagnosis through his-
topathology and immunofluorescence.

KEYWORDS: scarring alopecia, Brunsting-Perry pemphigoid.

Caso clinico

Se trata de un paciente masculino de 57 afios, originario
de Guanajuato y residente de la Ciudad de México. Acu-
di6 a consulta porque presentaba una placa alopécica en
la piel cabelluda, con evolucién de un afio. Refirié que
comenz6 un afio previo a la valoracién con una pdpula
de crecimiento gradual, la cual después tuvo salida de
material blanquecino y formacién de costra. En la explo-
racion fisica presenté dermatosis localizada en la cabeza
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que afectaba la regi6n 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 pro-
tocolo de estudio de alopecia cicatricial, se realiz6 biopsia
de piel por sacabocado de la regién periférica a la zona de
la tlcera, se envié para el estudio histopatolégico e inmu-
nofluorescencia directa. El resultado de éstos describié
dermis con fibrosis e infiltrado inflamatorio leve peri-
vascular superficial y profundo compuesto por linfocitos,
histiocitos y neutréfilos, con ausencia de epidermis (figu-
ra 2). La inmunofluorescencia directa mostré depésitos
lineales de 1gG en la membrana basal (figura 3). Una vez
integrados estos pardmetros se estableci6 el diagnéstico
de penfigoide cicatricial variedad Brunsting-Perry y se
indicé tratamiento con prednisona 1 mg/kg durante dos
meses, con posterior disminucién gradual y adicién de
azatioprina 100 g cada 12 horas como ahorrador de este-
roide. En su evolucién el paciente presenté una respuesta
adecuada, sin aparicién de nuevas lesiones o recurrencia

en el 4rea afectada.

Figura 1. Placa de alopecia cicatricial secundaria a penfigoide.
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Discusion

Esta variedad de penfigoide fue descrita por primera vez
en 1957 por Brunsting y Perry al reportar un grupo de
pacientes con lesiones ampollosas en la piel, que sanaban
dejando cicatrices. Se manifiesta con mayor frecuencia
en hombres de 40 a 70 afios y la etiopatogenia no se co-
noce con claridad.* Su presentacion se limita a la piel de
la cabeza, el cuello y el térax anterior, con minima o nula
afeccién de las mucosas,' caracterizada por una placa eri-
tematosa en la cual se asientan ampollas tensas de manera

recurrente, sin embargo, con frecuencia se ha reportado la

Figura 2. En la dermis, fibrosis e infiltrado inflamatorio leve perivascular superficial
y profundo compuesto por linfocitos, histiocitos y neutréfilos, con ausencia de
epidermis (H-E 40x).

Figura 3. Inmunofluorescencia directa con depésitos lineales de 1gG en la mem-
brana basal.
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aparicién de un drea de alopecia cicatricial con erosiones
o costra solamente, lo que tiende a retrasar el diagnéstico.

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 complementacion
con inmunofluorescencia es esencial para establecer el
diagnéstico. En ésta se observan depdsitos 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 (en la actualidad denominado
penfigoide de las membranas mucosas), sin embargo, en
los ultimos afios se ha considerado que se debe clasificar
como una entidad distinta’ En los casos descritos en la
literatura internacional se han reportado autoantigenos
dirigidos hacia el BP180, BP230, laminina 322 en la [dmina
lacida y coldgeno VII, lo que demuestra que esta pato-
logia posee una heterogeneidad en el perfil antigénico,
justificando estos hallazgos a la teoria de “expansién de
epitopo”. Esta hipétesis establece que el objetivo de la
respuesta autoinmune tiende a propagarse a otras pro-
teinas adyacentes a la causal, dentro del mismo tejido.
Con base en estos hallazgos, también se ha vinculado
como una variedad compartida entre el penfigoide cica-
tricial, la epidermdlisis ampollosa adquirida y el penfi-
goide ampolloso.*?

Debido a que en la literatura existen pocos casos, las
opciones terapéuticas se limitan a la efectividad mostra-
da en estos reportes. Se ha descrito el uso de esteroides
tépicos, intralesionales o sistémicos, asi como terapia in-
munomoduladora sistémica, tetracilinas y dapsona con
resultados variables.>*®*

Conclusién

Esta patologia representa un reto diagnéstico debido a su
baja frecuencia y caracteristicas clinicas inespecificas, que
van desde la ampolla tensa cldsica de los penfigoides has-
ta presentar solamente un drea de erosién. Debido a las
secuelas que deja como alopecia cicatricial, es importante
realizar su diagnéstico oportuno y valorar las opciones
terapéuticas.
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