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L'alopécie frontale fibrosante

RESUME : 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 souzrcils est fréquemment
associée ainsi que des atteintes axillaires, pubiennes, des duvets du visage et des poils du corps. LAFF est une
forme topographique de lichen plan pilaire (LPP). Lhistologie met en évidence un infiltrat lymphocytaire
autour de I'isthme et de I'infundibulum associé & une diminution du nombre de follicules remplacés par des
tractus fibreux.

L'AFF atteint des femmes aprés la ménopause, mais des cas chez’homme et chez la femme jeune sont décrits.
L'incidence de I'AFF augmente. La physiopathologie est inconnue. Son évolution se fait vers une stabilisation
spontanée sur plusieurs années. Aucun traitement n’a fait la preuve formelle d’une efficacité durable, mais
les corticoides locaux topiques ou intradermiques, ainsi que les cyclines etles inhibiteurs de 5-alpha-réductase
per os semblent ralentir le processus.

o
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’ alopécie frontale fibrosante
(AFF) a été décrite par Kossard
en Australie en 1994 [1]. C’est

une variété topographique de lichen
plan pilaire (LPP) responsable, le plus
souvent chez la femme ménopausée,
d’une alopécie cicatricielle fronto-tem-
porale en bande associée a des signes
d’inflammation périfolliculaire et, dans
80 % des cas, a une alopécie des sourcils.
L’histologie montre un infiltrat lympho-
cytaire autour de I'isthme et de 'infun-
dibulum, associé a une diminution du
nombre de follicules, qui sont remplacés
par des tractus fibreux. La description
de I’AFF chez la femme jeune et chez
I’homme est plusrécente, tout comme la
reconnaissance de cas familiaux.

Epidémiologie

L’'incidence de I’AFF augmente en
Europe, aux Etats-Unis et au Japon [2, 3].
En 2003, la plus large série publiée com-
portait 20 cas [4]. En 2012, une série de
60 patients montre que 'incidence de
I’AFF a été multipliée par 10 entre 1999
et 2011 dans une clinique du cuir chevelu

en Angleterre [5]. En 2014, les Canadiens
ont publié une série de 62 cas [6] et les
Espagnols une série de 355 cas [7]. En
1an, entre octobre 2013 et octobre 2014,
nous avons diagnostiqué 145 nouveaux
cas sur le Centre Sabouraud (140 femmes
et 5 hommes). 127 femmes étaient méno-
pausées. Un antécédent familial d’AFF
était noté chez 6 % des patients (9/145).
De plus en plus de cas familiaux sont
décrits sur une ou plusieurs généra-
tions, avec possibilité d’atteinte alors
plus fréquentes chez les hommes [8-10].
Chez deux sceurs, une positivité de
HLA-DR1 (associée a des lichens plans
familiaux) a été recherchée, sans succes
[11]. Des facteurs environnementaux et
des substances “dioxin-like” ingérées
dans I’alimentation d’origine animale,
des médicaments, le soleil, les crémes
solaires, des infections virales ont été
recherchés comme déclencheurs sur un
terrain génétiquement prédisposé, mais
actuellement aucune étiologie certaine
n’a été démontrée.

L’AFF touche essentiellement les
femmes apres la ménopause, autour de
60 ans [4, 5]. Quelques cas ont été rappor-
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tés chez des femmes non ménopausées,
les plus jeunes ayant 18 et 21 ans [6, 12],
mais rarement chez des hommes [6, 9,
13, 14]. Les hommes sont plus fréquem-
ment atteints lorsqu’il existe des cas
familiaux. Dans la série de Sabouraud,
les hommes représentent 3,4 % des
observations (4/145). Chez les femmes
africaines, I’affection survient volontiers
avant la ménopause: 73 % dans une
série de 44 cas [15]. L'AFF y 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 diagnos-
tic différentiel et la persistance d'une
bande antérieure de cheveux fins est un
argument contre ’AFF. Les Japonaises
auraient des formes moins séveres que
les Européennes [16].

Clinique

L’AFF se traduit par un recul de la ligne
d’implantation frontale du cuir chevelu
(fig. 1). L'alopécie cicatricielle en bande
touche la ligne frontale et peut s’étendre
aux régions pré- et rétro-auriculaires.
Dans les formes évoluées, le contraste
est évident entre la zone alopécique, out
lapeau est pale, dépourvue d’orifices fol-
liculaires, et le reste du front, hyperpig-
menté avec des signes d’élastose solaire.
La ligne d’implantation a un aspect trés
net du fait de la disparition des cheveux
duvets (fig. 2). Il persiste souvent un ou
plusieurs cheveux isolés en avant de
la zone de recul [17]: c’est le signe du
cheveu solitaire (fig. 3). Il y a parfois un
érythéme ou des papules périfollicu-
laires a la base des cheveux qui bordent
la zone alopécique (fig. 4). L'alopécie
peut toucher la ligne d’implantation
occipitale, voire pariétale, et étre alors
circulaire (fig. 5) [19]. On peut méme
observer un lichen plan pilaire diffus de
tout le cuir chevelu associé. Le prurit est
rare dans I’ AFF, ala différence du lichen
plan pilaire. Brilures et douleurs sont
exceptionnelles.

L'alopécie des sourcils, totale ou partielle,
d’allure non cicatricielle et non inflamma-
toire, concerne 80 % des cas dans la plu-
part des séries [1, 4, 6, 9] et parfois 100 %
des cas (fig. 6) [19]. Histologiquement,

F1G.1: Forme typique: alopécie cicatricielle en
bandeau et atteinte des sourcils.

FIG. 2: Disparition des cheveux duvets sur la ligne

frontale.

FI1G. 4: Papules périfolliculaires.

cette atteinte des sourcils est cicatricielle
et peut précéder ’alopécie frontale. Une
atteinte des cils, des poils axillaires,
pubiens et des membres est possible [9,
20]. L'atteinte des duvets du visage estres-
ponsable de micro-papules folliculaires
non inflammatoires, visibles surtout
sur les tempes (fig. 7) [21]. Les biopsies
mettent alors en évidence une atteinte
lichénienne cicatricielle des duvets du
visage [22]. AFF est une affection pilaire
généralisée [23, 24] proche du syndrome
de Graham-Little-Lassueur, qui associe
une alopécie cicatricielle du cuir chevelu
et une alopécie axillaire et pubienne ini-
tialement décrite comme non cicatricielle
mais en fait cicatricielle également.

F1G. 7: AFF masculine avec papules folliculaires du
visage (B. Matard).



Dermoscopie

La dermoscopie permet d’observer les
signes suivants: disparition des orifices
folliculaires et discréte desquamation
périfolliculaire [25]; hyperkératose
péripilaire marquée, plus visible sans
immersion (fig. 8); érythéme périfollicu-
laire plus visible sans compression ou en
dermoscopie sans contact, avec épilumi-
nescence, pour ne pas écraser le réseau
vasculaire; disparition des orifices folli-
culaires, pas toujours facile a mettre en
évidence; disparition de cheveux duvets
surlaligne frontale, qui est un bon signe
d’AFF débutante [26]. Des points rouges
delaglabelle ont été récemment décrits,
correspondant a une atteinte inflamma-
toire périfolliculaire débutante.

F1G. 8: Dermoscopie: disparition des orifices folli-
culaires, érythéme et desquamation périfolliculaire.

Evolution

Lerecul delaligne frontale peut atteindre
la moitié du cuir chevelu (alopécie “en
clown”) (fig. 9). La vitesse et 'impor-

FI1G. 9 : Forme évoluée “en clown” (Ph. Assouly).
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tance du recul sont trés variables d’une
patiente al’autre: 0,2 4 2 cm/an sans trai-
tement, ou en moyenne 0,9 mm/mois [4].
Le degré final d’alopécie avant stabilisa-
tion est impossible a prédire. Des signes
de sévérité ont été rapportés: atteinte des
sourcils, papules faciales, atteinte de la
pilosité corporelle [9].

Examens biologiques

Aucun bilan particulier n’est néces-
saire. Le diagnostic d’AFF est un dia-
gnostic clinique. La survenue de I’AFF
en période post-ménopausique aurait
pu faire intervenir les androgénes, mais
aucune anomalie hormonale n’a été
mise en évidence [27]. Le traitement
hormonal substitutif ne joue aucun réle
dans le déclenchement ou I’évolution
de I’AFF. Les anticorps antinucléaires
et les anti-TPO sont parfois positifs,
dans 19 et 16 cas sur 145 dans la série
de Sabouraud, mais leur dosage n’est
pas nécessaire.

Affections associées

L’AFF est le plus souvent isolée, mais
elle peut aussi étre associée a un lichen
plan pilaire (LPP) du cuir chevelu, un
lichen plan (LP) cutané ou muqueux
[28], un lichen plan pigmentogene chez
les sujets noirs, indiens et hispaniques
[29, 30], un vitiligo [31], un syndrome
de Sjogren [32] 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 anté-
rieure. Il n’y a pas d’atteinte cicatricielle
ni d’inflammation périfolliculaire. Les
sourcils sont épargnés. La biopsie, sielle
estréalisée, met en évidence la miniatu-
risation des follicules.

Une chute brutale des cheveux de
topographie ophiasique associée a une
atteinte des sourcils peut faire évoquer
atort une pelade. Le caractere 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.

Le lupus érythémateux chronique peut
aboutir a une alopécie cicatricielle
frontale en plaque, mais il existe des
troubles pigmentaires que 1’on n’a pas
dans I’AFF, une hyperkératose diffuse et
un érythéme diffus. Par ailleurs, I’histo-
logie et 'immunofluorescence directe

(IFD) sont évocatrices.

La mucinose folliculaire peut induire
une alopécie des sourcils et des papules
folliculaires. Suspectée par une discrete
infiltration, elle sera diagnostiquée par
la biopsie.

Certaines femmes ont une implantation
frontale haute d’origine familiale [27]:
début précoce, non cicatriciel, sourcils
normaux et pas d’érytheme périfollicu-
laire.

L’alopécie de traction est fréquente chez
les femmes noires [15] : respect des che-
veux duvets en dermoscopie et persis-
tance d’une bande frontale antérieure
sont en faveur de ce diagnostic [26].

Histologie

Quand elle est pratiquée, la biopsie peut
mettre en évidence un infiltrat lympho-
cytaire péripilaire, isthmique et infundi-
bulaire; des cellules apoptotiques dans
la gaine épithéliale externe; une fibrose
périfolliculaire, 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 I’AFF que dans le
LPP [18]. L'infiltrat inflammatoire atteint
de fagon simultanée les follicules termi-
naux, intermédiaires et duvets, qu’ils
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soient anagenes, catagénes ou télogénes
[33]. Les duvets sont peu nombreux au
niveau du cuir chevelu. A des stades
tardifs ou peu évolutifs, ’aspect his-
tologique est peu spécifique. Dans les
cas difficiles, les coupes horizontales
permettent de mieux observer 'infiltrat
péripilaire lichénoide. Le tableau est
le méme au niveau des sourcils et des
poils du corps: I’atteinte est histologi-
quement cicatricielle sur toutes les zones
touchées [19, 22].

L’'immunofluorescence cutanée directe
est le plus souvent négative dans I’AFF,
alors qu’elle peut montrer des corps col-
loides positifs en IgM, plus rarement en
IgA ou C3 dans 40 % des LPP [34]. Dans
la série de Sabouraud, sur 44 patientes
ayant eu une IFD, celle-ci était positive
4 fois seulement, mettant en évidence
des corps ronds en IgA, IgG, IgM et C3.

Physiopathologie

L’AFF est une forme particuliére de LPP.
Les follicules atteints pourraient expri-
mer un antigéne spécifique capable
d’induire une réaction immune lym-
phocytaire T. Normalement, le follicule
aun privilege immun qui le met a I’abri
des attaques auto-immunes. Le privilege
immun semble défaillant dans le LPP et
I’AFF. La survenue apres la ménopause
plaide en faveur d’un facteur hormonal.
L’efficacité des anti-androgénes, rap-
portée par certains auteurs [9, 35-37] va
également dans ce sens. Cependant, I’af-
fection touche des femmes avant1’dge 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 I’évolution.

Il existe des LP médicamenteux (béta-
bloquants, anti-inflammatoires non sté-
roidiens), alors que les inhibiteurs de
I’enzyme de conversion auraient unréle
protecteur vis-a-vis du LP muqueux [38].
Un LPP a été rapporté chez un patient
traité par étanercept [39]. Aucun médi-

cament n’a été décrit jusqu’a présent
comme pouvant étre responsable d'une
AFF. Plusieurs cas d’AFF ont été rappor-
tés apres chirurgie (greffes de cheveux
ou lifting facial) [40]. Un phénomeéne de
Koébner ou la perte du privilege immun
du follicule pourraient les expliquer.

Deux grandes études épidémiologiques
avec constitution de registre sont en
cours aux Etats-Unis et en Europe. Elles
permettront peut-étre d’isoler des fac-
teurs de risque ou de causalité actuelle-
ment inconnus.

Traitement

Aucun traitement n’a fait la preuve
de son efficacité dans I’AFF [41].
L’absence d’essai controlé et le fait que
I’ AFF puisse se stabiliser spontanément
doivent inciter a la prudence avant d’af-
firmer 'efficacité d’un traitement. Il n’y
a pas de critére standardisé de mesure de
I'efficacité des traitements dans le LPP
ni dans]’AFF. Les critéres les plus objec-
tifs seraient la mesure du compte de che-
veux, une évaluation photographique ou
lamesure 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) [42], mais celui-ci accorde une
place prépondérante a la douleur, aux
bralures et au prurit, qui sont souvent
absents dans I’AFF. Le LPP se dévelop-
pant trés lentement, deux ans de suivi
avec des photographies standardisées et
des comptes de cheveux sur des zones
repérées sont nécessaires pour affirmer
l’efficacité d’un traitement [43].

Une revue récente a fait le point sur
les traitements [44]. La corticothérapie
locale forte est insuffisante pour freiner
la progression de ’alopécie dans 93 %
des cas, méme si quelques cas isolés
font état d'une stabilisation, en asso-
ciation parfois avec le minoxidil a 2 ou
5 %. La corticothérapie intralésionnelle
permet d’obtenir une amélioration chez

presque 60 % des patients avec des
injections intralésionnelles d’acétonide
de triamcinolone dilué a 10 mg/mL.
Pour certains auteurs, une stabilisation
serait obtenue chez 97 % des patientes
[6]. Le risque est d’aggraver I’atrophie.
L'efficacité est bien meilleure sur les
sourcils (80 % de repousse partielle ou
totale apres injections intralésionnelles
de triamcinolone dans les formes débu-
tantes) [45]. Le minoxidil & 2 ou 5 % est
inefficace [41], sauf en cas d’alopécie
androgénique associée.

Les antipaludéens de synthese (hydroxy-
chloroquine ou chloroquine) sont inef-
ficaces dans plusieurs séries [4, 41].
V. Price rapporte une amélioration du
LPPAI dans 73 % des cas aprés 6 mois
d’hydroxychloroquine chez 16 patients
ayant une AFF, mais cette amélioration
n’estjugée importante que chez 36 % des
patients etil n’y a ni compte de cheveux
ni surveillance photographique [2]. Dans
la méme série, 2 patientes sur 4 traitées
par doxycycline ont été améliorées aprés
6 mois de traitement. Dans la série du
centre Sabouraud, sur 65 patients trai-
tés par cyclines, 17 étaient améliorés
et 24 stabilisés. Les meilleurs résultats
sont obtenus avec les inhibiteurs de la
5-alpha-réductase (5AR), le finastéride
et le dutastéride [37]: stabilisation chez
4 patientes sur 8 traitées par I’association
finastéride 2,5 mg/j et minoxidil a 2 %
pendant 18 mois [35]; stabilisation chez
1 patiente traitée par dutastéride 0,5 mg/j
pendant 6 mois associé a du pimécroli-
mus topique pendant 3 mois [36]; stabi-
lisation chez 111 patientes traitées par
finastéride ou dutastéride [9].

L’ AFF est souvent associée a une alopé-
cieandrogénique (AAG). Les inhibiteurs
de la 5AR et le minoxidil peuvent amé-
liorer I’AAG et faire croire, a tort, a une
amélioration de I’AFF. Le tacrolimus
topique, utilisé seul 5 fois, n’est pas effi-
cace [12] et sa galénique tres grasse rend
son emploi difficile sur le cuir chevelu.
La ciclosporine orale [46] et le mycophé-
nolate mofétil [47] ont été proposés dans



le lichen plan pilaire avec une certaine
efficacité mais un taux élevé derécidives
a I’arrét. Le nombre de cas d’AFF trai-
tés par ciclosporine ou mycophénolate
mofétil rapportés dans la littérature est
trop faible pour en tirer une conclusion
et les effets secondaires limitent 'usage
de ces traitements. Il n’y a aucune indi-
cation a faire commencer a la patiente
un traitement hormonal substitutif dans
le but d’améliorer son AFF. Il importe,
dans tous les cas, de garder présent a
l’esprit que I’ AFF peut se stabiliser spon-
tanément [41].

On considérait que ’AFF était une
bonne indication de greffe de cheveux
du fait de sa lenteur d’évolution. Une
publication récente [48] portant sur 3 cas
greffés montre une bonne croissance des
greffons 1,5 a 2 ans apres la greffe, mais
leur disparition progressive ensuite. En
effet, 3 ans apres la greffe, plus de 50 %
des greffons avaient disparu et il exis-
tait des signes d’AFF sur les greffons res-
tants. Les greffes peuvent étre envisagées
pour des patientes trés demandeuses,
mais il ne faut greffer qu’apres avoir réa-
lisé des greffons tests avec un suivi d’au
moins 3 ans.

Conclusion

L’alopécie frontale fibrosante est une
forme particuliére de LPP touchant sur-
tout les femmes aprés laménopause. Son
étiologie reste inconnue. Le diagnostic
est clinique et aucun examen biolo-
gique n’est nécessaire. Si une biopsie
est demandée, il faut privilégier les
coupes horizontales. Les IFD sont inu-
tiles. Actuellement, aucun traitement
n’a fait formellement la preuve de son
efficacité. L'affection est le plus sou-
vent lentement progressive, avec une
stabilisation spontanée devant rendre
prudent dans I'interprétation des résul-
tats thérapeutiques. La corticothérapie
locale ou intralésionnelle, les cyclines
et les inhibiteurs de la 5-alpha-réductase
(finastéride et dutastéride) semblent les
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traitements médicaux actuels les plus
efficaces. Les indications chirurgicales
doivent étre soigneusement posées et les
patientes doivent étre prévenues de la
récidive probable a terme de la maladie
sur les greffons.
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Tous les ans, un samedi du mois de juin, la journée de Sabouraud réunit tous les dermatologues

francophones intéressés par la pathologie du cheveu et du cuir chevelu.

Ce congres, volontairement trés clinique, permet d’analyser les progrés récents et de proposer des
mises au point directement utilisables sur les principales pathologies rencontrées en consultation
du cuir chevelu. Il peut intéresser des pédiatres, des dermatologues, et des médecins généralistes
souhaitant acquérir une formation sur les chutes de cheveux et les pathologies du cuir chevelu.

La présentation de nombreux cas cliniques rend ce congrés trés pratique.

Pauses et déjeuner permettent des échanges trés conviviaux entre collégues des différentes régions
et CHU de France, des différents pays francophones et de différentes spécialités.



