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RESUMEN

Antecedentes: La pitiriasis rubra pilaris es una
enfermedad infrecuente pdpulo-escamosa crénica
en la que existe un trastorno de la queratinizacion
de la epidermis, caracterizada por papulas
foliculares hiperqueratdsicas con tendencia a formar
placas de coloracién asalmonada, descamativas, con
islas de piel sana asociadas a queratodermia palmo
plantar. Presenta una distribucién bimodal en la
primera y sexta década de la vida, afectando a
ambos sexos por igual. Su etiopatogenia es
desconocida, se ha postulado una respuesta inmune
anormal ante diferentes estimulos antigénicos, asi
como alteracion del metabolismo de la vitamina A.
Se ha clasificado en 6 tipos en base a su
presentacion, edad de inicio, curso y prondstico,
tratdndose en forma tdpica o sistémica. Casos
clinicos: Se presentan dos casos en pacientes de 10
y 2 afios de edad, con manifestaciones clinicas
correspondientes al tipo juvenil circunscrito, que es
el mas frecuente en edad pediatrica y juvenil clasico
respectivamente, con histopatologia compatible y
excelente respuesta al tratamiento tépico.

Conclusiones: Aunque la pitiriasis rubra pilaris es
una patologia rara, deberd ser sospechada si el
cuadro clinico es sugestivo, y si es compatible su
histopatologia. Debe considerarse que el
tratamiento topico puede ser suficiente para lograr
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ABSTRACT

Background: Pityriasis rubra pilaris is an infrequent
chronic papulosquamous disease in which there is a
disorder of keratinization of the epidermis,
characterized by hyperkeratotic follicular papules
with a tendency to form salmon-colored, scaly
plaques, with islands of healthy skin associated with
palmoplantar keratoderma. It presents a bimodal
distribution in the first and sixth decades of life,
affecting both sexes equally. Its etiopathogenesis is
unknown, an abnormal immune response has been
postulated to different antigenic stimuli, as well as
alteration of the metabolism of vitamin A. It has
been classified into 6 types based on its
presentation, age of onset, course and prognosis,
being treated appropriately topical or

systemic. Clinical cases: Two cases of 10 and 2 years
of age are presented, with clinical manifestations
corresponding to the circumscribed juvenile type,
which is the most frequent in pediatric and classic
juvenile age respectively, with compatible
histopathology and excellent response to topical
treatment.

Conclusions: Although pityriasis rubra pilaris is a rare
pathology, it should be suspected if the clinical
picture is suggestive and its histopathology is
compatible. It should be considered that topical
treatment may be sufficient to achieve resolution of
the condition.
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la resolucién del cuadro.

PALABRAS CLAVE KEY WORDS
pitiriasis rubra pilaris, tipo Ill, juvenil clasico, tipo IV,  pityriasis rubra pilaris, type Ill, classic juvenile, type
juvenil circunscrito, nifios. IV, circumscribed juvenile, children.
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INTRODUCCION:

La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una enfermedad papuloescamosa crdnica de etiologia desconocida,
producida por una alteracién en la queratinizacién de la epidermis, caracterizada por la asociacion de
taponamiento folicular, papulas eritematosas perifoliculares y queratodermia palmoplantar, que pueden
progresar a placas o a eritrodermia.” En 1835 Claudius Tarral et al.” publicé el caso princeps de un paciente de
siete afios de edad, al cual denomind psoriasis general; en 1856 fue caracterizada por Alphonse Devergie,* y
la nombro pitiriasis pilaris. Finalmente Besnier la clasificd como pitiriasis rubra pilaris, al describir varios casos
en 1889."? El primer caso familiar lo describié Beurmann en 1910.% Griffiths en 1980 propuso para clasificarla
cinco tipos, considerando la edad, curso clinico y prondstico;*? sin embargo, no todos los casos pueden ser
asignados a un solo tipo porque existe la posibilidad de formas intermedias o transicionales.” Posteriormente
se agregd un sexto tipo asociado a infeccién por VIH.™* Presentamos dos casos pediatricos de PRP, uno
corresponde al tipo IV o circunscrito, el mas frecuente en este grupo etario y el otro caso al tipo Il o cldsico.

Ambos casos cursaron con excelente y pronta respuesta al tratamiento topico.

CASO1

Paciente femenina de 10 afios de edad, sin antecedentes personales y familiares de importancia, referida al
Servicio de Dermatologia del Hospital Escuela Universitario, con dermatosis inicialmente pruriginosa de 4
semanas de evolucion, que inicid a nivel de dorso de manos, con papulas violaceas que luego coalescieron,
afectando extremidades superiores e inferiores en distribucion bilateral y simétrica, con descamacién sobre
todo a nivel de dorso de manos, parte medial y posterior de miembros superiores, torax, rodillas, pies y
ademads lesiones papulosas en piernas (Fig.1a,1b), asociadas a queratodermia palmoplantar, con fisuras
dolorosas principalmente en plantas, notandose una coloracién asalmonada (Fig. 1c,1d,1e) ademas
descamacién fina del cuero cabelludo. Se realizd biopsia de piel que confirmd el diagndstico de pitiriasis rubra
pilaris (Fig. 2). El hemograma se encontré dentro de parametros normales.
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Figura 1 a: Pitiriasis rubra pilaris, tipo IV o juvenil circunscrito (caso 1). Lesiones bilaterales y simétricas
constituidas por descamacion y papulas que persisten en piernas
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Figura 1 b: Pitiriasis rubra pilaris, tipo IV o juvenil circunscrito (caso 1). Lesiones bilaterales y simétricas
constituidas por descamacion y papulas que persisten en piernas

Figura 1 c: Pitiriasis rubra pilaris, tipo IV o juvenil circunscrito (caso 1). Queratodermia palmoplantar de
coloracién asalmonada.
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Figura 1 d: Pitiriasis rubra pilaris, tipo IV o juvenil circunscrito (caso 1). Queratodermia palmoplantar de
coloracién asalmonada.

Figura 1 e: Pitiriasis rubra pilaris, tipo IV o juvenil circunscrito (caso 1). (Queratodermia palmoplantar de
coloracién asalmonada, presencia de fisuras (flechas).
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Figura 2 a: Imagenes histopatoldgicas (Hematoxilina-Eosina, H&E) (caso 1). Hiperqueratosis y acantosis regular
de las redes de cresta(10x)

Figura 2 b: Imagenes histopatoldgicas (Hematoxilina-Eosina, H&E) (caso 1). Focos de paraqueratosis horizontal
y vertical(40x).
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Figura 2 c: Imagenes histopatoldgicas (Hematoxilina-Eosina, H&E) (caso 1). Discreta paraqueratosis horizontal,
«dando una imagen en tablero de ajedrez» (Flechas). En dermis papilar se identifica escaso infiltrado
linfocitario perivascular(40x).

Se indicé tratamiento con emolientes (vaselina simple) tres veces al dia. Seis semanas después se observo
considerable mejoria de lesiones (Fig. 3a, 3b y 3c). No presentd recaida en dos afios de seguimiento.

Figura 3 a: Pitiriasis rubra pilaris, tipo IV o juvenil circunscrito (caso 1). Notable mejoria de las lesiones a las
seis semanas, con el uso de emolientes.
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Figura 3 b: Pitiriasis rubra pilaris, tipo IV o juvenil circunscrito (caso 1). Notable mejoria de las lesiones a las
seis semanas, con el uso de emolientes.

Figura 3 c: Pitiriasis rubra pilaris, tipo IV o juvenil circunscrito (caso 1). Notable mejoria de las lesiones a las
seis semanas, con el uso de emolientes.
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CASO 2

Femenina de 2 afios de edad sin antecedentes de importancia, se presentd al Servicio de Dermatologia del
Hospital Escuela Universitario, con dermatosis de 12 dias de evolucién caracterizada por papulas foliculares
diseminadas y descamativas en cara, tronco (Fig. 4a y 4b), extremidades superiores e inferiores, asociado a
descamacién fina en cuero cabelludo. Tres dias posteriores al inicio del cuadro presentd queratodermia
palmo-plantar, color salmén (Fig. 4c y 4d). La biopsia reporto: epidermis, hiperqueratosis laminar con
paraqueratosis folicular. Dermis superior, leve infiltrado perivascular, aislados melanéfagos y extravasacion
eritrocitaria. Compatible con el diagndstico de pitiriasis rubra pilaris. El hemograma resulté dentro de limites
normales.

Recibié tratamiento con emolientes, glucocorticoides tépicos, y champu a base de alquitran de hulla con
buena respuesta, obteniendo resoluciéon completa de su enfermedad a los 4 meses de iniciado el tratamiento
(Fig. 4e, 4f y 4g). No hubo recurrencia de la enfermedad en 3 afios de seguimiento.
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Figura 4 a: Pitiriasis rubra pilaris, tipo lll o juvenil clasico. Papulas foliculares y descamacion fina en la cara.

Figura 4 b: Pitiriasis rubra pilaris, tipo lll o juvenil clasico. Centenares de pdpulas foliculares en tronco.

Figura 4 c: Pitiriasis rubra pilaris, tipo Il o juvenil cldsico. Queratodermia palmo-plantar, color salmén.
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Figura 4 d: Pitiriasis rubra pilaris, tipo lll o juvenil clasico. Queratodermia palmo-plantar, color salmén.

Figura 4 e: Pitiriasis rubra pilaris, tipo Il o juvenil clasico. Remision completa de lesiones a los 4 meses de
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iniciado el tratamiento.

Figura 4 f: Pitiriasis rubra pilaris, tipo Ill o juvenil cldsico. Remisién completa de lesiones a los 4 meses de
iniciado el tratamiento.

Figura 4 g: Pitiriasis rubra pilaris, tipo Ill o juvenil cldsico. Remisién completa de lesiones a los 4 meses de
iniciado el tratamiento.

DISCUSION

La PRP es un raro desorden de la queratinizacién con una incidencia no bien documentada, aproximadamente
de 1/5000 habitantes.*>® En Reino Unido se diagnostica en alrededor de 1/3,500 a 1/5000 pacientes
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dermatolégicos nuevos, equivalente a una prevalencia de 1/500,000 habitantes;’ en Estados Unidos de
Norteamérica la incidencia registrada es similar.”® En India es aproximadamente 1 de cada 50,000
pacientes*’ y dentro del grupo pediatrico se ha documentado una mayor incidencia de 1 en 500 pacientes
dermatoldgicos nuevos.*® La PRP afecta a todas las razas y ambos sexos por igual, manifestandose en todas
las edades, siendo caracteristica la distribucion bimodal con picos de afectacién durante la primera y quinta-
sexta décadas de la vida,” la edad de los dos pacientes descritos se encuentra en la primera década; se
sugiere un probable factor protector hormonal establecido durante la pubertad.? Primordialmente los casos
son esporadicos, sin embargo, se han descrito casos familiares con herencia autosdémica dominante con
penetrancia parcial”*’ sobre todo asociados a las formas clinicas atipicas.

La etiopatogenia de la PRP es desconocida, siendo el elemento clave el trastorno hiperproliferativo de la
queratinizacién, con elevados indices mitdticos en las células de la epidermis.’ La mayoria de los casos son
esporadicos, pero se han descrito formas familiares hasta en el 6.5% de pacientes en particular relacionados
con mutaciones en el gen CARD14 del cromosoma 17925.7%'° Se han propuesto numerosas teorias acerca del
origen de esta entidad, entre las que se encuentran el metabolismo anormal de la vitamina A en la piel,
probablemente relacionada con la proteina citoplasmatica especifica de union al retinol, usualmente con
niveles séricos normales de vitamina A.'! Otros autores creen en la alteracion del sistema inmune, debido a su
asociacion con otras enfermedades autoinmunes, principalmente reumatoldgicas como la artritis,
fundamentalmente en su forma seronegativa, dermatomiositis,>® miastenia gravis, hipotiroidismo,
enfermedad celiaca, y la infeccion por VIH.>?** A su vez, existen casos publicados en los que la PRP podria ser
la manifestacién inicial de neoplasias internas, tales como adenocarcinoma pulmonar, carcinoma
broncogénico, carcinoma laringeo, carcinoma renal, carcinoma hepatocelular y neoplasias hematolégicas; sin
embargo, esta asociacion es controvertida.*>** También se ha relacionado con alteracién de linfocitos T,
déficit de TNF alfa y respuesta aberrante a infecciones o traumatismos.* Ambos pacientes, ahora reportados,
gozaban de buena salud y no habian presentado traumatismos o infecciones en las semanas previas al inicio
de su enfermedad.

La PRP se presenta clinicamente como multiples papulas foliculares, hiperqueratdsicas de 1 a 3 mm de
didmetro, sobre una base de piel eritematosa con tendencia a la coalescencia, formando grandes placas de
superficie rugosa y coloracion asalmonada, estas placas, caracteristicamente respetan islotes de piel sana
entre ellas. Dichas placas se recubren parcialmente por escamas furfurdceas o de mayor tamafio, de aspecto
psoriasiforme.’ Las lesiones usualmente son bilaterales y simétricas, como el caso 1y caso 2 descrito,
pudiendo ser asintomaticas o cursar con prurito y/o escozor con tendencia a localizarse en el dorso de las
manos y superficie extensora de las extremidades, sobre las grandes articulaciones, el tronco y regiéon
glutea.®” En los adultos, las lesiones cutaneas aparecen primero en la caray el cuero cabelludo,
extendiéndose en direccién caudal, con posible desarrollo de eritrodermia, mientras que en los pacientes
jévenes, suelen iniciar en la mitad inferior del cuerpo. Sin embargo, la presentacion y evolucion clinica de PRP
es muy variable.”®’

Ademas de la afectaciéon de la piel aparecen cambios ungueales hasta en una tercera parte de los pacientes,
estas anomalias consisten en engrosamiento de la placa ungueal, y cambios en la coloracion de la ufia entre
amarillo y castafio, ademas de la presencia de hemorragias subungueales en astillas.

También puede asociarse, la afectacién ocular con queratitis periféricas ulcerativas, perforaciones corneales y
descamacion fina y difusa del cuero cabelludo.®® La afectacion de mucosa oral es infrecuente y debe
diferenciarse de las lesiones del liquen plano.®

Griffiths en 1980 propuso cinco categorias para clasificar la PRP dependiendo de las caracteristicas clinicas,
edad de inicio y prondstico,* Miralles et al. afiadieron un sexto grupo de PRP asociado a la infeccién por VIH
(Cuadro 1).>° El tipo | y Il representan las formas tipica y atipica del adulto respectivamente, mientras los tipos
I, IV'y V ocurren en nifios." El tipo | o clasica del adulto es el grupo mas frecuente, ocurriendo en alrededor de
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55-60% del total de casos, caracterizado por pdpulas foliculares confluentes en grandes placas con tonalidad
anaranjada e islotes de piel respetada, siguiendo una distribucién céfalo-caudal.” La duracién de esta forma es
aproximadamente de 3-4 afios.® El Tipo Il o atipico del adulto, representa aproximadamente 5% de los casos
de PRP,” presenta lesiones ictiosiformes, especialmente en las piernas, en asociacidn con alopecia y dreas de
eczema;® este tipo suele ser crénico, en menos del 20% hay resolucién clinica dentro de 3 afios,” pero el resto
tiene un curso de mas de 20 afios.’ El Tipo Il o juvenil clasico representa el 10% de los pacientes con

PRP;*®2 tiene el mismo cuadro clinico que el Tipo |, se presenta usualmente entre los 5-10 afios de edad.
Tiene buen prondstico con remisidn dentro de 1 afio,*? como ocurrié con el caso 2 descrito (Fig. 4). El tipo IV
o juvenil circunscrito, es el mas frecuente en nifios (25% de los pacientes), se desarrolla hiperqueratosis
folicular y eritema por lo general en rodillas y codos, dorso de manos vy pies, bien delimitadas y presencia de
queratodermia palmoplantar,“®® caracteristicas documentadas en el caso 1 (Fig. 1). El Tipo V o atipico juvenil
se produce en los primeros afios de vida y ocurre en un 5% de los pacientes; es crénico y presenta lesiones
cutdneas esclerodermiformes en manos y pies.® La mayoria de los casos de PRP familiar corresponden a este
tipo,"®'?y, por Ultimo, el tipo VI relacionado con VIH es similar al tipo I, pero tiene un curso mas grave, siendo
frecuente tanto, la eritrodermia, como la asociacién con acné conglobata, hidradenitis supurativa y liquen
espinuloso.*®

El diagndstico de la PRP es fundamentalmente clinico apoyado por hallazgos histolégicos compatibles, como
lo informado en ambos casos descritos (Fig. 2).>®° No existen marcadores seroldgicos, pruebas de laboratorio
o técnicas diagndsticas patognomanicas de esta entidad.’ La histopatologia muestra hiperqueratosis
ortoqueratodsica que alterna con paraqueratosis en direccién vertical y horizontal «patrdn de tablero de
ajedrez», ***hipergranulosis focal o confluente, acantosis regular, engrosamiento suprapapilar, los foliculos
pilosos estan dilatados, hay tapones cdrneos, ocasionalmente se detectan paraqueratosis “en hombros”**y
un infiltrado de linfocitos y macréfagos superficial perivascular y perifolicular.” La dermatoscopia es una
herramienta diagndstica relativamente nueva, en casos de PRP se observan vasos punteados, lineas
irregulares y areas amarillentas, redondas u ovales. En cambio, en la psoriasis se ven vasos punteados
distribuidos en forma regular en un fondo ligeramente rojo. La microscopia confocal de reflectancia podria

representar una herramienta complementaria para mejorar la confianza diagnéstica.®

133




Revista Argentina De Dermatologia | Oct-Dic 2020 | Vol. 101 N°4

Cuadro 1. Clasificacion de pitiriasis rubra pilaris propuesta por Griffiths et al

Tipo Edad de Frecuen | Manifestaciones clinicas | Distribucion Evolucion
aparicion cia (%)

| o clasica del adulto | adulto 55 Papulas Generalizada, | Remision
hiperqueratosicas de inicio en espontanea
foliculares confluentes cabezay en 3-4 aios
cuello con (80% de los
Queratodermia progresion €asos)
palmoplantar difusa rojo- | caudal
naranja

Islotes de piel respetada

Il o atipica del adulto | adulto 5 Descamacion Generalizada | Curso
ictiosiforme cronico  _
Queratodermia con (> 20 afios)
descamacion gruesa y
lamelada

Areas de alopecia

11l o clasica juvenil 5-10 anos 10 Similar al tipo |, pero con | Generalizada | Resolucion
aparicion en la primera ent-2
década de la vida anos

IV o circunscrita 3-10 anos 25 Papulas y placas Localizada Incierta

juvenil eritematoescamosas

bien delimitadas en los
codos y las rodillas

Prepuberal
V o atipica juvenil 0-4 anos 5 Inicio en los primeros Generalizada | Curso
anos de vida cronico

Hiperqueratosis folicular

Cambios de apariencia
similar a la
esclerodermia de manos
y pies

Casos familiares

VI o0 asociada al VIH | Variable ? Similar al tipo I, con Generalizada | Curso
inicio variable cronico

Relacionada con acné
conglobata, hidradenitis
supurativa y liquen
espinuloso

Modificado por Miralles et al ®

Cuadro 1. Clasificacion de pitiriasis rubra pilaris propuesta por Griffiths et al

El diagndstico diferencial mas importante en etapas tempranas es la psoriasis, porque a menudo resulta dificil
diferenciarlas, en términos clinicos e histopatoldgicos; otros diagndsticos a considerar son la dermatitis
seborreica, linfoma de células T, eccema folicular, dermatitis por contacto, escabiosis costrosa,
dermatomiositis, ictiosis folicular, liquen plano pilaris, enfermedad de Darier, pénfigo foliaceo, pitiriasis
liquenoide cronica, pitiriasis rosada, etc.>*° En casos de eritrodermia los diagndsticos diferenciales pueden
ser: reaccion generalizada de hipersensibilidad, pénfigo folidaceo y en nifios la enfermedad de Kawasaki,
sindrome de Netherton y dermatitis atépica.”*®

No existen tratamientos estandarizados para la PRP, con frecuencia se utiliza asociacién de tratamientos
topicos, orales y parenterales. Los tratamientos topicos incluyen: emolientes, queratoliticos, glucocorticoides,
calcipotrieno, retinoides e inhibidores de la calcineurina. El tratamiento tdpico estd indicado para las formas
localizadas tales como PRP tipo IV y siempre se recomienda en asociacién con la terapia oral o parenteral para
las formas graves.® Ross et al. en una serie de 100 pacientes utilizaron emolientes en el 90%, con un 76% de
buena aceptacion por los pacientes.? El tazaroteno es considerado seguro en enfermedad localizada.” El
tratamiento oral o parenteral empleado incluye: glucocorticoides, retinoides, vitamina A, metotrexate,
ciclosporina y bioldgicos. Esta descrita la utilizacion de prednisona en casos de eritrodermia. Los retinoides

134




Pitiriasis rubra pilaris en nifios: informe de 2 casos - Lizardo-Castro G y col.

orales son considerados la primera linea de tratamiento.”*** Dentro de éstos tenemos la isotretinoina, el

etretinato y la acitretina; el uso de estos dos Ultimos no ha sido aprobado en nifios."* La respuesta clinica a los
retinoides, por lo general es evidente después de 3-6 meses de terapia, pero en algunos pacientes, es
necesario un tratamiento mas largo.® Como segunda linea de tratamiento tenemos metotrexato, ™ acitretina
mas UVB banda estrecha, acitretina mas UVA, PUVA y ciclosporina.™* Como tercera linea los agentes
bioldgicos como el anti-TNF-alfa, e inhibidores de la IL-23 e IL-17 aunque su uso ha sido predominantemente
en la PRP resistente a la terapia.’ En el tratamiento de la PRP Tipo VI, se han utilizado medicamentos con
resultados inconsistentes, siendo mas comun el uso de retinoides orales, la terapia antirretroviral, o

ambos.” El caso 1 fue tratado Unicamente con emolientes y el caso 2 con glucocorticoides tépicos y
emolientes con remisién del cuadro a los 2 y 4 meses respectivamente, sin presentar recaida en el
seguimiento de dos afios en caso 1y de tres afios en el caso 2.

El prondstico depende de la variante clinica: la PRP tipo | generalmente tiene un buen prondstico, con tasas
de remisién completa en alrededor del 80% en los primeros tres afios.*>” Puede presentar afectacion
ungueal, ectropidn y progresar a casos de eritrodermia.’ La PRP tipo Il tiene un curso més crénico, con una
duracién en general, mayor de 20 afios.*®° La PRP tipo Ill comparte caracteristicas clinicas y prondsticas
similares a la tipo | o tipica del adulto,’ con una evolucién mas favorable. En el 6% de los pacientes |a
resolucién se produce en el primer afio,** como ocurrié con el caso 1y caso 2y, en el 90% en tres afios.® El
prondstico de la PRP tipo IV es menos favorable que el tipo lll, con solo un tercio de pacientes logrando
remision en 3 afios,” siendo caracteristico periodos de remisiones y exacerbaciones.® La PRP tipo V tiene un
curso cronico. La variante asociada al VIH o sea el tipo VI, se caracteriza por ser refractaria a la terapia,®®® con
escasa respuesta a los tratamientos habituales, peor prondstico y evolucién mas crénica. A pesar de que la
terapia antirretroviral puede producir una resolucion completa del cuadro, mantiene una elevada tendencia a
la recurrencia.’

CONCLUSIONES

La PRP es una enfermedad rara en la edad pediatrica cuya incidencia y prevalencia no estan bien
documentadas.

Basandonos en la semiologia clinica y en la histopatologia, los casos ahora reportados corresponden, el
primero, a la variante pediatrica tipo IV (la mas frecuente), y el restante a la variante tipo Ill.

La respuesta al tratamiento, asi como el prondstico de la PRP es variable. En ambos casos reportados la
respuesta al tratamiento tépico fue excelente.
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