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Alopecia cicatricial por penfigoide de Brunsting-Perry:
reporte de caso y revision de la literatura
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RESUMEN

El penfigoide de Brunsting-Perry (P8P) es una enfermedad crénica,
cicatrizante, con desarrollo de ampollas subepidérmicas limitada a
la cabeza, la cara, el cuello y la parte superior del tronco, sin afec-
cién de la mucosa. Presentamos un caso de alopecia cicatricial
con hallazgos dermatoscopicos e inmunofluorescencia de una
alopecia cicatricial primaria como manifestacion inicial de PBP en
una mujer de 60 anos. Existen pocos casos reportados con sélo
dano de la piel cabelluda, y nuestro caso muestra la necesidad de
sospechar el diagndstico en lesiones erosivas y cicatrizantes en la
piel cabelluda, asi como mencionar la importancia de elegir el me-
jor sitio de toma de biopsia para lograr el diagnéstico correcto.

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

Introduccion

| penfigoide de Brunsting-Perry (PBP) fue descrito en

1957 como una enfermedad rara, crénica y cicatrizan-
te caracterizada por ampollas subepidérmicas que afectan
la cabeza, el cuello, la parte superior del tronco y rara-
mente las membranas mucosas.' Se considera una varian-
te no mucosa del penfigoide cicatricial (PC)* o penfigoide
buloso (PB). Asimismo, se ha sugerido que puede repre-
sentar una variante clinica de la epidermdlisis ampollosa
adquirida (EAA).* Tanto en las variantes mucosas como en
las no mucosas del PC, las ampollas recurrentes de la piel
cabelluda pueden desarrollar alopecia cicatricial * Pre-
sentamos el caso de una mujer con penfigoide de Bruns-
ting-Perry que comenzé como alopecia cicatricial.
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ABSTRACT

Brunsting-Perry Pemphigoid (8PP) is a chronic, scarring, subepi-
dermal blistering disease limited to the head, face, neck, and
upper trunk without mucosal involvement. Here, we describe
a case of scarring alopecia with dermoscopic and immuno-
fluorescence findings of primary cicatricial alopecia as the first
manifestation of BPP in a 60-year-old woman. There are few
reported cases with just scalp involvement. Our case shows the
need to suspect the diagnosis in erosive and scarring lesions on
the scalp and the importance to choose the best biopsy site to
achieve the correct diagnosis.

KEYWORDS: cicatricial pemphigoid, Brunsting-Perry, scarring alopecia.

Reporte de caso

Se trata de una paciente de 60 afos de edad con antece-
dente de diabetes mellitus y dislipidemia, que fue valora-
da en el Servicio de Dermatologia del Hospital General
Dr. Manuel Gea Gonzélez, en Ciudad de México, por-
que presentaba pérdida de pelo pruriginosa en parches,
de nueve meses de evolucién posterior a un tirén brusco
de pelo en una pelea. En la exploracion fisica se observé
una dermatosis localizada en la piel cabelluda que afec-
taba las regiones parietal, vértex y occipital, caracteriza-
da por placas alopécicas con erosiones, eritema, escamas
adherentes y costras hemdticas. La dermatoscopia mostré
pérdida de aperturas foliculares, eritema intenso, escamas
interfoliculares y peripilares, parches blanquecinos y pe-
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los miniaturizados (figura 1a). Se realiz6 una biopsia in-
cisional que mostré ausencia de epidermis, un infiltrado
linfohistiocitario perivascular y perifolicular a nivel del
istmo folicular con escasos eosinéfilos, asi como engro-
samiento de las fibras de coldgeno. Asimismo, tanto en
los cortes verticales como transversales se observé una
separacion completa entre el epitelio folicular y la dermis
circundante (figura 1 b-d). El inmunomarcaje para el co-
lageno tipo 1V fue positivo en el lado dérmico (figura 1f)
de la separacién. Un mes después la paciente present6
ampollas, erosiones y cicatrices atréficas en la cara y la

Figura 1. A: Aspecto clinico y dermatoscopico de la alopecia cicatricial; By C: corte
longitudinal de la piel cabelluda donde se observa una separacion entre el epitelio
folicular y la dermis circundante (tincién H-B); D: infiltrado inflamatorio linfohis-
tiocitario (tincién H-E); E: corte transversal de la piel cabelluda que muestra una
separacion entre el epitelio folicular y la dermis circundante (tincién H-£); F: posi-
tividad del inmunomarcaje con coldgeno Iv en el lado dérmico de la separacion.
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parte superior del tronco (figura 2). Se tomé una segunda
biopsia de una lesién del tronco en la que se observé una
hendidura subepidérmica, asi como un infiltrado infla-
matorio perivascular superficial compuesto por linfocitos,
neutréfilos e histiocitos. La inmunofluorescencia directa
mostré depésitos de C3 en un patrén granular en la unién
dermoepidérmica, tanto en la epidermis interfolicular
como en el epitelio folicular (figura 3). Con lo anterior se
integré el diagndstico de penfigoide de Brunsting-Perry
y se inici6 tratamiento con prednisona 40 mg/dia, tetraci-
clina 250 mg dos veces al dia y propionato de clobetasol
0.05% tépico dos veces al dia, con lo que se obtuvo buena
respuesta.

Discusion

El Brunsting-Perry es un penfigoide localizado que se
caracteriza por ampollas y vesiculas recurrentes limita-
das a la cabeza, la cara, el cuello y la parte superior del
tronco, con afectacién leve de las mucosas o ausente. Ge-
neralmente estas lesiones son pruriginosas o dolorosas™
y pueden dejar cicatrices atréficas secundarias.’ Es una
enfermedad con predominio masculino, con edad media
de inicio en la sexta década de la vida y una duracién
media de seis afios.?

El origen de los autoantigenos en esta enfermedad atn
es controversial. El antigeno BP180*", BP230", laminina
332 (antes laminina s5),** coldgeno VII,* desmoplaquinas
I, I y LAD-1% se han descrito como antigenos diana para
el desarrollo de la enfermedad. La alopecia cicatricial en
parches se ha reportado®® como una manifestacién atipi-
ca del penfigoide de Brunsting-Perry, lo que hace que el
diagnéstico sea extremadamente dificil.” Las erosiones se
pueden confundir con las escoraciones secundarias a una
dermatitis artefacta, retrasando el diagnéstico correcto.

Figura 2. Erosiones y cicatrices atroficas en el tronco posterior.
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PENFIGOIDE DE BRUNSTING-PERRY *°*

Figura 3. Inmunofluorescencia directa donde se observa depésito de C3 en patrén granular en epidermis (A) y en el

epitelio folicular (B).

Nuestra paciente se presenté con antecedente de un trau-
matismo por un tir6n brusco de pelo durante una pelea.
Como la paciente demandé a su agresor, se sospechaba
que ésta se habia autoinflingido las lesiones para obtener
beneficios personales. Sin embargo, en este caso, y como
previamente se habia reportado, esta enfermedad se deto-
n6 por un trauma."*’ Otros diagndsticos diferenciales in-
cluyen tina de la cabeza, queratosis actinicas, enfermedad
de Bowen o carcinma basocelular.”

En nuestro caso, los hallazgos dermatoscépicos (esca-
mas peripilares y parches blanquecinos) corresponden a
los descritos en otras alopecias cicatriciales primarias que
incluyen lupus eritematoso discoide (LED) o liquen plano
pilar (LPP), y se ha reportado una relacién entre la dermos-
copia y la histopatologia, haciendo énfasis en la importan-
cia de elegir un sitio correcto para realizar la biopsia de la
piel cabelluda.® En nuestro caso, la seleccién de la perife-
ria de la placa de alopecia nos permitié visualizar la sepa-
racién entre el epitelio folicular y la dermis circundante.

Otras dermatosis ampollosas con afeccién de la piel
cabelluda con desarrollo de alopecia descritas en la litera-
tura, ademds del PBP, son la EB y el pénfigo vulgar. En la
histologfa del PBP se observa una ampolla subepidérmi-
ca inflamatoria con linfocitos y eosinéfilos, asi como un
inflitrado inflamatorio en la dermis superficial. También
se ha descrito una variante paucicelular con ausencia de
eosinéfilos. El mecanismo que causa el desarrollo de la
alopecia cicatricial se explica por la extensiéon de la ve-
sfcula subepidérmica a los infundibulos foliculares y las
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gldndulas sebdceas, con infiltrado inflamatorio que con-
duce a la destruccion folicular y fibrosis perifolicular’ Se
ha descrito que la formacién de ampollas ocurre dentro
de la lamina lucida.”® Los resultados positivos en el in-
munomarcaje para coldgeno tipo IV en el lado dérmico
observado en nuestro caso confirmé este hallazgo.

La inmunofluorescencia directa muestra un depésito
lineal de 1gG a lo largo de la unién dermoepidérmica.
Asimismo, los depésitos de €3> se pueden observar
en la membrana basal del foliculo piloso.” También se
ha descrito positividad lineal a IgA, 1gM y fibrinégeno.>”
Sato y colaboradores™ repotaron un caso de PBP con un
depésito granular de €3 a lo largo de la unién dermo-epi-
dérmica, lo que sugiere que el mecanismo de formacién
de ampollas es diferente al del PB, penfigoide de las
membranas mucosas (PMM) o EBA, porque el patrén ti-
pico de depdsitos de C3 en esas enfermedades es lineal.”
Con frecuencia los estudios de inmunofluorescencia in-
directa son negativos.”

Las opciones de tratamiento para el PBP incluyen este-
roides tépicos o intralesionales**® y/o firmacos sistémicos,
como la dapsona, con respuesta variable.”

En el caso de nuestra paciente, vimos la necesidad de
considerar PBP en el diagnéstico diferencial de las le-
siones erosivas y cicatriciales de la piel cabelluda. Una
anamnesis, la exploracién fisica y dermatoscépica cuida-
dosa correlacionadas con una evaluacién histolégica y de
inmunoflorescencia son fundamentales para revelar el
diagnéstico correcto.
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