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Frontalni fibrotizujici alopecie — popis pripadu
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SOUHRN

Frontalni fibrotizujici alopecie je povazovana za variantu lichen planopilaris, postihujici nej¢astéji postmenopauzalni Zeny.
Etiopatogeneze onemocnéni je nejasnd. Nelécena choroba v pribéhu mnoha let pomalu progreduje, ackoli byla popsa-
na i spontanni stabilizace. Je popsan pripad 68leté zeny s diagnézou frontalni fibrotizujici alopecie, 1é¢ené finasteridem
v kombinaci s intralezionalni aplikaci Depo-Medrolu, se zpomalenim progrese onemocnéni. Autoti poskytuji prehled
soucasnych znalosti o tomto onemocnéni a zaroven je podan piehled 1é¢ebnych moznosti.
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SUMMARY
Frontal Fibrosing Alopecia

Frontal fibrosing alopecia is considered a variant of lichen planopilaris, affecting mostly postmenopausal women.
Etiopathogenesis of the disease is unclear. The untreated disease slowly progresses over many years, although spon-
taneous stabilization has also been reported. The case of a 68-year-old female with a diagnosis of frontal fibrosing alopecia
treated with finasteride in combination with intralesional administration of methylprednisolon acetate is described with
a slowing progression of the disease. The authors provide an overview of current knowledge about the disease and provide

an overview of treatment options.
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UvVoD

Jizvici alopecie predstavuji riiznorodou skupinu chorob,
jejichz vysledkem je ireverzibilni poskozeni vlasového fo-
likulu s trvalou ztratou vlast. Frotalni fibrotizujici alopecie
predstavuje vzacnéjsi formu jizvici alopecie, ktera je obtiz-
né lécitelna. Je popsan pripad 68leté zeny s diagndzou fron-
talni fibrotizujici alopecie, 1é¢ené finasteridem v kombinaci
s intralezionalni aplikaci kortikosteroid.

POPIS PRIPADU

Pacientkou byla 68letd Zena, diichodkyné, jejiz oba ro-
dice se lécili pro Alzheimerovu chorobu a u dvou jinak
zdravych bratri se udajné vyskytovala alopecia areata.
V osobni anamnéze udavala arterialni hypertenzi a postme-
nopauzalni osteoporézu. Do minulého roku se 1é¢ila pro
hypotyredzu, substituc¢ni lé¢bu pro spontanni dpravu po-
sledni rok ukoncila. Byla nekuracka, alkohol konzumovala
jen zfidka. Celkové uzivala perindopril a amlodipin 5/5mg
denné, kalcium a vitamin D 500 mg/400IU denné a vita-
min D 0,5mg/ml 2x tydné 10 gtt. Nemocna pozorovala asi
3-4 roky Gstup vlasové linie. Pozdéji si v§imla vypadavani
obodi a ztraty ochlupeni na téle. Provedena biopsie pro-
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kazala frontalni fibrotizujici alopecii (obr. la, 1b). V his-
tologickém vySetfeni byly popsany zmény odpovidajici
klinické diagnéze FFA. Epidermis byla beze zmén, v misté
jednoho infundibula vlasového folikulu hypergranuléza
a rozsifeni epitelu s mirnou hydropickou degeneraci stra-
tum basale a pfiléhajicim stfedné hustym infiltratem lym-
focyta, jiny vlasovy folikul rovnéZz s mirné hyperplastickou
sténou, koncentrickou fibroplazii a nevelkym infiltratem
lymfocytu. Patrné jizvy po zaniklém folikulu.

Priblizné rok byla lé¢ena zevné triamcinolon acetonid
(Triamcinolon lotio). Pro nedostate¢ny efekt terapie byla
odesldna k dosetfeni. Pfi objektivnim vySetfeni byl pa-
trny dstup vlasové hranice frontalné asi o 5-7 cm. Pli-
vodni vlasovou linii bylo mozné vysledovat podle rozdil-
né kvality kiize na cele v diisledku solarnich zmén, kdy
v oblasti ptivodné kryté vlasy byla ktize svétlejsi, bez hy-
perpigmentaci a vrasek (obr. 2 a 3). Obo¢i a ochlupeni na
téle chybélo. Méfenim byla zjisténa vzdélenost stavajici
vlasové linie od obou oboc¢i, ktera byla 9 cm od medialnich
okrajii obocia 10,5 cm od jejich stiedu. Zjisténé hodnoty
slouzily pro monitorovani dal$iho pribéhu choroby.
Vlasy byly pomérné bohaté a negativni kosmeticky dopad
FFA tedy nebyl na prvni pohled vyrazné rusivy. Na temeni
byly vlasy mirné proridlé. Na frontalni vlasové linii byly
pritomny drobné cervené, folikularné vazané makuly
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Obr. 1a.

a papuly. V dermatoskopu byla patrnd vétsi vzdalenost
mezi jednotlivymi vlasy a drobné piekrvené okrsky. La-
boratornim vy$etfenim byla zji$téna nizka hladina selenu
0,76 pmol/l (rozmezi 0,89-1,65 pmol/l), elevace protila-
tek proti §titné zlaze anti TPO 56,3 kU/I (rozmezi 0-5,6
kU/1), v diferencidlnim krevnim obraze zaznamendno

Obr. 2.

Obr. 3.
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Obr. 1b.

zvys$eni lymfocytii 46,8 % (norma 20-45) a hrani¢ni hod-
nota neutrofilti 42 % (norma 45-70). Ostatni biochemic-
ké hodnoty byly v normé (Na, K, Cl, CRP, urea, kreatinin,
bilirubin, ALT, AST, ALP, GMT, kyselina mocova, Zelezo,
ferritin, magnézium v erytrocytech, glukéza, FSH, estra-
diol, testosteron, testosteron volny, dihydrotestosteron,
SHBG, free androgen index, IgM, IgA, IgG, IgE, CIK, C3,
C4, ANA, anti ds DNA, anti ss DNA, ANCA, ENA green,
RF nefelometrie).

Byla zahdjena lécba na predni vlasové hranici
methylprednisolonem acetatem - celkem 2,3 ml apliko-
vanym mnohocetnymi intradermalnimi vpichy jehlou
o praméru 0,4 mm. Ddle byl na pfani pacientky prove-
den permanentni make-up obo¢i (technikou tzv. do¢asné
tetovaze). Po dvou mésicich byla zahdjena celkova lé¢ba
finasteridem (Penester 5 mg % tbl. denné). Zevné byl do-
porucen k aplikaci na pfedni vlasovou hranici intervalové
mometazon furodt (Elocom® roztok) na ptipadné liche-
noidni papuly, do ostatnich oblasti kitice minoxidil (Be-
lohair 2% roztok) k prodlouzeni anagenni faze a zlep$eni
kvality zbyvajici kstice. Po tfech mésicich 1é¢by bylo zjis-
téno celkové zmirnéni vypadavani vlast. Kstice se jevila
bez progrese onemocnéni. Pfi zavedené terapii nedoslo
k dal$imu ustupu vlasové hranice. Po roce 1écby finasteri-
dem se stav vyrazné nezménil, pacientka sama vS$ak méla
pocit progrese alopecie nad usima. Po roce a pil sledova-
ni na nasem pracovisti byla opét o$etfena predni vlasova
linie intralezionalni aplikaci methylprednisolon acetatem
1,5 ml, celkem 3krat, v mési¢nich intervalech. Po dvou
letech sledovani byl pti posledni kontrole zaznamendn
dalsi astup predni vlasové linie o 1 cm (méfeno od stre-
du obo¢i vzhiru). Hladiny androgenti v krvi (testosteron
volny a celkovy, androstendion, dehydroepiandrosteron-
sulfat, dihydrotestosteronu) byly v normé i po roce 1é¢by.
Jelikoz pacientka sndsela 1é¢bu bez potizi a s dosazenym
vysledkem zpomaleni progrese vypadu vlasi byla rela-
tivné spokojend, bylo doporuéeno pokracovat v zave-
dené kontinualni celkové 1é¢bé finasteridem a lokalnim
minoxidilem, intermitentné v kombinaci s mometason-
-furodtem.

Ces-slov Derm, 92,2017, No. 6, p. 245-300



DISKUSE

Frontélni fibrotizujici alopecie (FFA) je primarni lymfo-
cytarni jizvici alopecie [8], povazovana za variantu lichen
planopilaris [7]. Ten Ize podle klinického obrazu ¢lenit na
Klasicky lichen planopilaris (LPP), frontalni fibrotizujici
alopecii a syndrom Graham-Little (téZ Graham-Little Pic-
cardi-Lasseur syndrom). LPP je nejcastéj$i primérni jizvici
alopecie u bélocht. FFA poprvé popsal v roce 1994 Kossard
[8] jako variantu jizvici alopecie, charakterizovanou selek-
tivni ztratou vlast ve fronto-parietalni oblasti.

Jizvici alopecie se déli podle klasifikace North American
Hair Research Society (NAHRS) na zakladé pritomnosti
prevazujiciho typu buné¢ného infiltratu (tab. 1) [13].

Presnd patogeneze FFA ziistava nezndma. Je nejcastéjsi
u postmenopauzalnich Zen [4, 10, 17, 19]. Mize se vyskyto-
vat i u Zen, u nichz doslo k poklesu hladiny estrogentl, napt.
po ovarektomii, po nastupu pred¢asné menopauzy nebo
u Turnerova syndromu [21]. Muzi byvaji postizeni velmi
ztidka. Postmenopauzalni vyskyt vede k nazoru, Ze FFA je
spousténa blize neuréenym hormonalnim procesem. V li-
terature je citovan familidrni vyskyt FFA [3, 6, 12, 20], ale
doposud nebyla provedena rozsahlé geneticka analyza, ktera
by toto tvrzeni podporila. Novéjsi vyzkum je zaméren na en-
vironmentalni faktory, jeZ mohou ptispivat k vyssi incidenci
FFA v poslednich desetiletich [9].

Klinicky je pro toto onemocnéni typicka ztrata vlast ve
fronto-temporalni a fronto-parietalni oblasti [15], s tstu-
pem vlasové linie. Dochazi k protidnuti ¢i Gplné ztraté oboci
v 50-83 % ptipadu [11, 16, 18], ztraté fas az v 77 % [2, 16]
a redukci ochlupent téla.

Jedna se o zanétlivé onemocnéni, které je klinicky charak-
terizované perifolikularnim erytémem, folikularni hyperke-
ratdzou a trvalou ztratou vlastl. Jizvenim postizena oblast je
vyhlazena, bélavé barvy a vétsinou je dobte patrny kontrast
s vice pigmentovanou kiizi ¢ela s vraskami [15]. V okoli
vlast pti hranici lozisek je pti aktivnim onemocnéni peri-
folikularni erytém a hyperkeratdza s deskvamaci. Do obrazu
onemocnéni patii u nékterych nemocnych nejizvici ztrata
ochlupeni v axilach a na koncetinach. Mohou byt pfitomna
loziska lichen planus jinde po téle [15]. Nékdy jsou ptitom-
ny nezanétlivé ojedinélé papuly v obli¢eji z postizeni veluso-
vych vlast [1], dale muze byt pfitomny pruritus v postiZe-
nych partiich, trichodynie.

Histologie FFA je podobna klasické (multifokalni) formé
LPP, kde je pritomny perifolikularni lichenoidni zanétlivy
infiltrat v oblasti isthmu a infundibula. Pozdéjsi stadia jsou
charakterizovana perifolikularni fibrézou se zanikem foli-
kulu a folikuldrnimi jizvami, které nahrazuji pilosebaceozni
jednotky [21].

Pro primérni jizvici alopecie je typicky zanétlivy infiltrat
lokalizovany v horni ¢asti vlasového folikulu, tj. v oblasti in-
fundibula a istmu, vedouci k destrukci kmenovych bunék
a ireverzibilnimu poskozeni pilosebacedzni jednotky a jeji
nahradé fibrozni tkani. Sekundarni jizvici alopecie jsou na-
sledkem rtznych procesti (napr. infekce kiize, tumory, pora-
néni, popaleni aj.), kde proces vedouci ke ztraté vlasii neni
primarné cilen na vlasovy folikul. Spole¢nym jmenovatelem
jizvicich alopecii je jejich nesnadnd lécba.

V klinické praxi je v 1é¢bé FFA mj. uzivan inhibitor 5 alfa
reduktazy finasterid, ackoliv nékteti autoti tvrdi, Ze jeho pti-
znivy efekt muze byt dan zmirnénim androgeneticky pod-
minéné ztraty vlasi. Obecné nejsou zadné vérohodné dii-
kazy pro toto tvrzeni [5, 10]. V soucasné dobé neni znama
kauzélni 1é¢ba tohoto onemocnéni [14]. Cést pacientti se
dafi stabilizovat lokdlni a intralezionalni aplikaci kortikoste-
roidi, pimekrolimu nebo hydroxychlorochinu. V dostupné
literatute 1ze nalézt nékolik lé¢ebnych strategii. Z metaana-
lyzy 15 studii u celkem 114 pacientt [14] vyplyvaji nasledu-
jici nej¢astéji doporucované 1é¢ebné postupy: finasterid p. o.
(inhibitor 5 alfa reduktazy typu 1) v davce 2,5 mg denné, po
dobu 12-18 mésicu, dutasterid p.o. (inhibitor 5 alfa reduk-
tazy typu 1 a 2) v davce 0,5 mg denné, po dobu 12 mésict,
kombinace jednoho z vy$e zminénych systémovych léciv
s lokalnim minoxidilem nebo s intralezionalnimi kortikoste-
roidy. Terapie inhibitory 5 alfa reduktazy mohou mit nékteré
vedlej$i nezadouci udinky (snizend sexudlni apetence, sexu-
alni dysfunkce, depresivni nédlada, rizné alergické reakee,
bolesti varlat, palpitace, zvySeni jaternich enzymi). Dalsi
lé¢ebnou moznosti je antimalarikum hydroxychlorochin.
Topické kortikosteroidy nejsou u FFA efektivni, zatimco
pro 1é¢bu LPP jsou lékem prvni volby. Intralezionalni ap-
likace kortikosteroidii u FFA se jevi jako efektivnéjsi nez
zevni aplikace, coz je ve shodé i s nasi zku$enosti u vyse
popsaného pripadu. Z celkového poctu 114 subjekti byla
terapie inhibitory 5 alfa reduktazy pouzita u 38 pacientd,
z nichz 45 % vykazovalo dobrou odpovéd a 45 % castec-
nou odpovéd po 12-18 meésicich 1é¢by [14]. Dale bylo

Tabulka 1. Pracovni klasifikace primarnich jizvicich alopecii podle NAHRS 2001, zalozend na pfevazujicim bunééném infiltratu

Skupina s infiltratem lymfocyta Skupina s infiltratem neutrofilii

Lichen planopilaris

Syndrom Graham-Little suffodiens
Frontalni fibrotizujici alopecie
Pseudopelade (Brocq)

Centralni centrifugdlni jizvici alopecie
Chronicky kozni lupus erythematodes
Alopecia mucinosa

Keratosis follicularis spinulosa decalvans
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Folliculitis decalvans

Perifolliculitis capitis abscedens et

Skupina se smiSenym infiltratem

Folliculitis (acne) keloidalis
Folliculitis (acne) necrotica

Erozivni pustuldzni dermatoza kstice
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v této studii 33 pacienttl lé¢eno oralnimi antimalariky (hyd-
roxychlorochin nebo chlorochin), 16 z téchto 33 pacientt
dostavalo navic kortikosteroidni preparaty, topické imunitni
modulatory nebo topicky minoxidil. Vysledkem 1é¢by byla
dobra klinicka odpovéd u 30 % a castecny efekt u 39 % pa-
cientl po 6 mésicich terapie. Vysoce nebo stfedné ucinné
lokalni kortikosteroidni preparaty nevedou k terapeutické
odpovédi u FFA v 93 % pripadt. Intralezionalni kortikos-
teroidy vedou k ¢aste¢né klinické odezvé u skoro 60 %
lé¢enych pacientd. Pti pouziti intralezionalniho triamcino-
lon acetonidu v adjuvantni 1é¢bé u ztraty oboc¢i popisovalo
¢astecny nebo plny efekt stran obnovy oboci 80 % pacien-
tt [14]. Pfiznivy efekt byl rovnéZ zaznamenan pti aplikaci
topického inhibitoru kalcineurinu jako pridatné 1écby, po-
zitiviné pusobil u vice nez poloviny lé¢enych pacientii [14].
Vsechny ostatni metody lé¢by pii monoterapii (hormonalni
substitu¢ni 1é¢ba, mykofenolat mofetil, doxycyklin, systé-
movy prednison, topické inhibitory kalcineurinu a topicky
minoxidil) byly u vétsiny lé¢enych pacientti neefektivni [14].

ZAVER

Prestoze diagnostika tohoto onemocnéni je snadna vzhle-
dem k typickému klinickému obrazu, 1é¢ba je vzdy proble-
maticka. Pro FFA nejsou k dispozici jednotné doporucené
lé¢ebné postupy, na jednoznaéné ti¢innou lécbu se éeka.
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