Annales de dermatologie et de vénéréologie (2014) 141, 272278

L. {— .
= dérmatologie

Elsevier Masson France

EM|consulte

www.em-consulte.com

Disponible en ligne sur

ScienceDirect
www.sciencedirect.com

MISE AU POINT
L’alopécie frontale fibrosante

@ CrossMark

Frontal fibrosing alopecia

MOTS CLES
Alopécie frontale
fibrosante ;
Alopécie
cicatricielle ;
Lichen plan pilaire ;
Sourcils ;
Ménopause ;
Fibrose ;

Kossard

KEYWORDS
Alopecia;
Cicatricial alopecia;
Scarring alopecia;
Lichen planopilaris;
Eyebrow alopecia;
Menopause;
Fibrosis;

Kossard;

Lichen planus

C. Jouanique®P, P. Reygagne"*

a Service de dermatologie, hopital Saint-Louis, 1, avenue Claude-Vellefaux, 75010 Paris,
France
b Centre Sabouraud, hépital Saint-Louis, 1, avenue Claude-Vellefaux, 75010 Paris, France

Recu le 10 septembre 2013 ; accepté le 9 janvier 2014
Disponible sur Internet le 6 mars 2014

Résumé L’alopécie frontale fibrosante (AFF) a été décrite en 1994. Elle est caractérisée par
une alopécie cicatricielle en bande touchant la zone antérieure du cuir chevelu. Une alopécie
des sourcils est fréquemment associée ainsi que des atteintes axillaire, pubienne, des duvets
du visage et des poils du corps. L’AFF est une forme topographique de lichen plan pilaire (LPP).
L’examen histologique met en évidence un infiltrat lymphocytaire autour de U'isthme et de
Uinfundibulum, associé a une diminution du nombre de follicules, remplacés par des tractus
fibreux. L’AFF atteint des femmes apres la ménopause mais des cas chez ’homme et chez la
femme jeune sont décrits. L'incidence de ’AFF augmente. Sa physiopathologie est inconnue.
Son évolution se fait vers une stabilisation spontanée en plusieurs années, sans qu’il soit possible
de prédire le degré d’extension auquel elle aboutira avant stabilisation. Aucun traitement n’a
fait la preuve formelle de son efficacité jusqu’a présent.

© 2014 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.

Summary Frontal fibrosing alopecia (FFA) was first described in 1994. It is characterized by
scarring alopecia in bands involving the anterior area of the scalp. Alopecia of the eyebrows is
frequently associated, as are pubic, facial and body hair alopecia. The clinical and histologic fea-
tures are evocative of lichen planopilaris (LPP), and AFF is in fact regarded as a special pattern
of LPP. Histology reveals a lymphocytic infiltrate located around the isthmus and follicular infun-
dibulum associated with a decrease in the number of follicles, which are supplanted by fibrous
tract. AFF most commonly affects post-menopausal women, but instances have been described
in men and in young women. This orphan disease has increased in recent years, with more than
37 articles dedicated to this condition since it was first described in 1994. The pathophysiology
remains unknown. The condition develops slowly with spontaneous stabilization over several
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years but it is impossible to predict the degree of expression prior to stabilization. In this article
we review the various treatments proposed, for none of which formal proof of efficacy has been

provided to date.

© 2014 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.

L’alopécie frontale fibrosante (AFF) a été décrite par Kossard
en 1994 [1]. Elle est caractérisée par une alopécie cica-
tricielle dessinant une bande fronto-temporale qui recule
progressivement. Il peut exister des signes d’inflammation
péri-folliculaire en bordure de la région chevelue. Une alo-
pécie des sourcils est fréqguemment associée, ainsi que des
atteintes axillaires, pubiennes, des duvets du visage et des
poils des membres. L’histologie montre un infiltrat lympho-
cytaire autour de Uisthme et de Uinfundibulum, associé a
une diminution du nombre de follicules, qui sont remplacés
par des tractus fibreux. L'AFF est une forme particuliére de
lichen plan pilaire (LPP) touchant la zone frontale chez des
femmes, le plus souvent aprés la ménopause. Sa descrip-
tion chez ’homme est récente et la reconnaissance de cas
familiaux également.

Epidémiologie

L’incidence de ’AFF augmente en Europe, aux Etats-Unis
et au Japon [2]. La plus large série publiée, portant sur
60 patients, montre que l’incidence de UAFF a été multi-
pliée par 10entre 1999 et 2011 dans une clinique du cuir
chevelu en Angleterre [3]. De plus en plus de cas fami-
liaux sont décrits [2]. Des facteurs environnementaux et
des substances «dioxine-like » ingérées dans ’alimentation
d’origine animale [2,4] pourraient jouer le role de déclen-
cheur sur un terrain génétiquement prédisposé, sans que
cela ait été démontré.

L’AFF touche essentiellement les femmes aprés la méno-
pause, autour de 60ans [3]. Quelques cas ont été rapportés
chez des femmes non ménopausées, la plus jeune ayant
21ans [4], et rarement chez des hommes [5]. Les hommes
sont plus fréquemment atteints lorsqu’il existe des cas
familiaux (Fig. 1). Chez les femmes africaines, ’affection
survient volontiers avant la ménopause : 73 % dans une série
de 44 cas [6]. L'AFF est souvent associée a une alopécie de
traction qui aggrave la progression de la maladie, expliquant
peut-étre le plus jeune age de survenue chez les femmes
noires. L’alopécie de traction est un diagnostic différentiel
et la persistance d’une bande antérieure de cheveux fins
est un argument contre 'AFF. Les Japonaises auraient des
formes moins sévéres que les Européennes [7].

Clinique

L’AFF se traduit par un recul de la ligne d’implantation
frontale du cuir chevelu (Fig. 2). L’alopécie cicatricielle en
bande touche la ligne frontale et peut s’étendre aux régions
pré- et rétro-auriculaires (Fig. 3) et a la zone postérieure
(Fig. 4). Dans les formes évoluées, le contraste est évident
entre la zone alopécique ou la peau est pale, dépourvue

Figure 1.
(Dr Matard).

Forme masculine avec papules folliculaires du visage

d’orifices folliculaires, et le reste du front qui est hyperpig-
menté avec des signes d’élastose solaire (Fig. 5). La ligne
d’implantation a un aspect inhabituel du fait de la dispa-
rition de la totalité des cheveux duvets (Fig. 6). Il persiste
souvent un cheveu isolé en avant de la zone de recul [8]:
c’est le signe du cheveu solitaire (Fig. 7). Il y a parfois un
érythéme ou des papules péri-folliculaires (Fig. 8) a la base
des cheveux qui bordent la zone alopécique. L’alopécie peut
toucher dans certains cas la ligne d’implantation occipitale,
voire pariétale et étre alors circulaire [9] (Fig. 9). On peut
méme observer un lichen plan pilaire diffus de tout le cuir
chevelu associé [3]. Le prurit est rare dans UAFF, a la dif-
férence du lichen plan pilaire. Brilures et douleurs sont
habituellement inexistantes.

Figure 2.  Recul de la ligne frontale avec topographie d’alopécie
androgénétique masculine chez une femme de 67 ans, sans signes
inflammatoires.
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Figure 6. Disparition des cheveux duvets.

Figure 3. Atteinte pré- et rétro-auriculaire.

Figure 7.  Signe du cheveu solitaire.

Figure 4.  Atteinte postérieure.

(Fig. 11). L'atteinte des duvets du visage est respon-
sable de micro-papules folliculaires non inflammatoires
visibles surtout sur les tempes [12] (Fig. 10). L'AFF est
une affection pilaire généralisée [13] proche du syndrome
de Graham-Little-Lassueur, qui associe une alopécie cica-
tricielle du cuir chevelu et une alopécie axillaire et
pubienne.

L’alopécie des sourcils, totale ou partielle, d’allure
non cicatricielle et non inflammatoire, concerne 81% des
cas de la série de Kossard [1] (Fig. 10) et 100% des
cas dans les séries plus récentes [10]. Histologiquement,
cette atteinte des sourcils est cicatricielle et elle peut
précéder l'alopécie frontale. Une atteinte des cils, des
poils axillaires, pubiens et des membres est possible [11]

Figure 5. Bande pale antérieure. Figure 8. Papules péri-folliculaires.
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Figure 9. Forme évoluée (Dr Assouly).

Dermoscopie

La dermoscopie permet d’observer les signes suivants: dis-
parition des orifices folliculaires et discréte desquamation
péri-folliculaire [14] (Fig. 12); hyperkératose péri-pilaire
marquée, plus visible sans immersion (Fig. 13); érythéme
péri-folliculaire plus visible sans compression ou en der-
moscopie sans contact, avec épiluminescence, pour ne pas
écraser le réseau vasculaire ; disparition des orifices follicu-
laires, pas toujours facile a mettre en évidence ; disparition
de cheveux duvets sur la ligne frontale, qui est un bon signe
d’AFF débutante [15] (Fig. 12 et 13).

Evolution

Le recul de la ligne frontale peut atteindre la moitié du cuir
chevelu (alopécie «en clown»). La vitesse et l’importance
du recul sont trés variables d’une patiente a Uautre: 0,2a
2cm par an sans traitement, ou en moyenne 0,9 mm par
mois [4]. Le degré final d’alopécie avant stabilisation est
impossible a prédire.

Atteinte des sourcils.

Figure 10.

Figure 11. Atteinte des poils des membres.

Examens biologiques

Aucun bilan particulier n’est nécessaire. Le diagnostic d’AFF
est un diagnostic clinique. La survenue de UAFF en période
post-ménopausique aurait pu faire intervenir les androgénes
mais aucune anomalie hormonale n’a été mise en évidence
[16]. Le traitement hormonal substitutif ne joue aucun réle
dans le déclenchement ou I’évolution de U’AFF.

Affections associées

L’AFF est le plus souvent isolée, mais elle peut aussi étre
associée a un LPP du cuir chevelu, un lichen plan (LP) cutané

Figure 12. Dermoscopie: disparition des orifices folliculaires,
érythéme et discréte desquamation péri-folliculaire.
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Figure 13. Dermoscopie: hyperkératose péri-folliculaire mar-
quée (Dr Assouly).

ou muqueux [17], un lichen plan pigmentogéne chez les
sujets noirs [18], un vitiligo [19], un syndrome de Sjogren
[20] ou un lichen scléreux vulvaire.

Diagnostic différentiel

L’alopécie androgénique respecte le plus souvent la ligne
frontale antérieure; des cheveux intermédiaires et des
cheveux duvets persistent sur cette bordure antérieure. Il
n’y a pas d’atteinte cicatricielle ni d’inflammation péri-
folliculaire. Les sourcils sont épargnés. La biopsie, si elle est
réalisée, met en évidence la miniaturisation des follicules.

Une chute brutale des cheveux de topographie ophiasique
associée a une atteinte des sourcils peut faire évoquer a
tort une pelade. Le caractére cicatriciel oriente vers |’AFF.
En cas de pelade, la dermoscopie met en évidence des che-
veux peladiques, des points noirs, des points jaunes et des
cheveux duvets [15].

Le lupus érythémateux chronique peut aboutir a une
alopécie cicatricielle frontale en plaque mais il existe des
troubles pigmentaires que |’on n’a pas dans U’ AFF, une hyper-
kératose diffuse et un érythéme diffus.

Certaines femmes ont une implantation frontale haute
d’origine familiale [16]: début précoce, non cicatriciel,
sourcils normaux et pas d’érytheme péri-folliculaire.

L’'alopécie de traction est fréquente chez les femmes
noires [6]. Le respect des cheveux duvets en dermoscopie
et la persistance d’une bande frontale antérieure sont en
faveur de ce diagnostic [15].

Histopathologie

Quand elle est pratiquée la biopsie peut mettre en évidence
un infiltrat lymphocytaire péri-pilaire, isthmique et infundi-
bulaire ; des cellules apoptotiques dans la gaine épithéliale
externe; une fibrose péri-folliculaire puis la destruction du
follicule, remplacé par une bande fibreuse verticale non
spécifique. Il y a davantage d’apoptose et moins d’infiltrat

inflammatoire dans UAFF que dans le LPP [9]. Linfiltrat
inflammatoire atteint de facon simultanée les follicules ter-
minaux, intermédiaires et duvets, qu’ils soient anagenes,
catagénes ou télogenes [21]. A des stades tardifs ou peu
évolutifs, [’aspect histologique est peu spécifique.

Le tableau est le méme au niveau des sourcils et des
poils du corps: l’atteinte est histologiquement cicatricielle
sur toutes les zones touchées [10].

Limmunofluorescence cutanée directe est le plus sou-
vent négative dans UAFF, alors qu’elle peut montrer des
corps colloides positifs en IgM plus rarement en IgA ou
C3dans 40% des LPP [22].

Physiopathologie

L’AFF une forme particuliére de LPP [23]. Les follicules
atteints pourraient exprimer un antigene spécifique capable
d’induire une réaction immune lymphocytaire T. Normale-
ment, le follicule a un privilége immun qui le met a U’abri
des attaques auto-immunes. Le privilege immun semble
défaillant dans le LPP et dans UAFF. La survenue aprés
la ménopause plaide en faveur d’un facteur hormonal.
Lefficacité des anti-androgénes, rapportée par certains
auteurs [24,25], va également dans ce sens. Cependant,
’affection touche des femmes avant |’age de la ménopause
et aussi des hommes, les bilans hormonaux sont normaux,
et la prise ou non d’un traitement hormonal substitutif ne
modifie pas |’évolution.

Il existe des LP médicamenteux (béta-bloquants, anti-
inflammatoires non stéroidiens), alors que les inhibiteurs de
’enzyme de conversion auraient un role protecteur vis-a-vis
du LP muqueux [26]. Un LPP a été rapporté chez un patient
traité par étanercept [27]. Aucun médicament n’a été décrit
jusqu’a présent comme pouvant étre responsable d’une AFF.
Plusieurs cas d’ AFF ont été rapportés aprés chirurgie (greffes
de cheveux ou lifting facial) [28]. Un phénoméne de Koebner
ou la perte du privilege immun du follicule pourraient les
expliquer.

Traitement

Aucun traitement n’a fait la preuve de son efficacité dans
U’AFF [29]. L’absence d’essai controlé et le fait que UAFF
puisse se stabiliser spontanément doivent inciter a la pru-
dence avant d’affirmer Uefficacité d’un traitement. Il n’y
a pas de critére standardisé de mesure de Uefficacité des
traitements dans le LPP ni dans UAFF. Les critéres les plus
objectifs seraient la mesure du compte de cheveux, une éva-
luation photographique ou la mesure de la distance entre
la glabelle et la ligne fronto-temporale. V. Price a mis au
point un score d’activité du LPP (LPPAI: Lichen Planopilaris
Activity Index) [30] mais celui-ci accorde une place prépon-
dérante a la douleur, aux brilures et au prurit, qui sont
souvent absents dans ’AFF. Le LPP se développant trés len-
tement, il faut pour affirmer U’efficacité d’un traitement
deux ans de suivi avec des photographies standardisées et
des comptes de cheveux sur des zones repérées [31].

Une revue récente a fait le point sur les traitements
[32]. La corticothérapie locale forte est insuffisante pour
freiner la progression de ’alopécie dans 93% des cas,
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méme si quelques cas isolés font état d’une stabilisa-
tion, en association parfois avec le minoxidil a 2ou 5%.
La corticothérapie intra-lésionnelle permet d’obtenir une
amélioration chez presque 60 % des patients avec des injec-
tions intra-lésionnelles d’acétonide de triamcinolone dilué
a10mg/mL. Le risque est d’aggraver ’atrophie. L’ efficacité
est bien meilleure sur les sourcils (80 % de repousse partielle
ou totale aprés injections intra-lésionnelles de triamcino-
lone dans les formes débutantes) [33]. Le minoxidil a 2ou
5% est inefficace [29], sauf alopécie androgénique asso-
ciée. Les antipaludéens de synthése (hydroxychloroquine
ou chloroquine) sont inefficaces dans plusieurs séries [23].
V. Price rapporte une amélioration du LPPAl dans 73 % des cas
aprés 6 mois d’hydroxychloroquine chez 16 patients ayant
une AFF, mais cette amélioration n’est jugée importante
que chez 36% des patients et il n’y a ni compte de che-
veux ni surveillance photographique [34]. V. Price, dans la
méme série [34], a traité 4 patientes par doxycycline avec
une amélioration chez la moitié des patientes aprés 6 mois
de traitement. Les meilleurs résultats sont obtenus avec
les inhibiteurs de la 5-alpha-réductase (5AR), finastéride
et dutastéride : stabilisation chez 4 patientes sur 8 traitées
par l’association finastéride 2,5 mg/j et minoxidil a 2% pen-
dant 18 mois [24]; stabilisation chez une patiente traitée
par dutastéride 0,5mg/j pendant 6 mois associé a du pimé-
crolimus topique pendant 3mois [25]. L’AFF est souvent
associée avec une alopécie androgénique (AAG). Les inhi-
biteurs de la 5AR et le minoxidil peuvent améliorer I’AAG
et faire croire a tort a une amélioration de U’AFF. Le tacro-
limus topique, utilisé seul 5fois, n’est pas efficace [4] et
sa galénique trés grasse rend son emploi difficile sur le
cuir chevelu. La ciclosporine orale [35] et le mycophéno-
late mofétil [36] ont été proposés dans le lichen plan pilaire
avec une certaine efficacité mais un taux élevé de récidives
a ’arrét. Le nombre de cas d’AFF traités par ciclosporine ou
mycophénolate mofétil [34] rapportés dans la littérature est
trop faible pour en tirer une conclusion et les effets secon-
daires limitent [’'usage de ces traitements, méme si certains
considerent la ciclosporine comme le traitement d’avenir de
UAFF [32]. ILn’y a aucune indication a faire commencer par
la patiente un traitement hormonal substitutif dans le but
d’améliorer son AFF. Il importe dans tous les cas de garder
présent a Uesprit que U’AFF peut se stabiliser spontanément
[29].

On considérait que UAFF était une bonne indication de
greffes de cheveux du fait de sa lenteur d’évolution. Une
publication récente [37] portant sur 3 cas greffés montre une
bonne croissance des greffons 1,5 a 2 ans apres la greffe mais
leur disparition progressive ensuite; 3ans apres la greffe,
plus de 50% des greffons avaient disparu et il existait des
signes d’AFF sur les greffons restants. Les greffes peuvent
étre envisagées pour des patientes trés demandeuses, mais
il ne faut greffer qu’apres avoir réalisé des greffons-test
avec un suivi d’au moins 3 ans.

Conclusion

L’alopécie frontale fibrosante est une forme particuliere de
LPP touchant surtout les femmes aprés la ménopause. Son
étiologie reste inconnue. Il n’y a actuellement aucun traite-
ment qui ait fait la preuve de son efficacité. L’affection est

le plus souvent lentement progressive, avec une stabilisa-
tion spontanée devant rendre prudent dans ’interprétation
des résultats thérapeutiques. La corticothérapie locale ou
intra-lésionnelle, les cyclines et les inhibiteurs de la 5-
alpha-réductase (finastéride et dutastéride) semblent les
plus efficaces. Les indications chirurgicales doivent étre soi-
gneusement posées.
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