CASO CLINICO
Pitiriasis rubra pilaris clasica juvenil: reporte de un caso

Classic juvenile pityriasis rubra pilaris: A case report

Consuelo Apagliefio’, Fredy Pajares', Patricia Cardoza', César Gonzales?, Maritza Hipolito®

RESUMEN

La pitiriasis rubra pilaris es una dermatosis inflamatoria rara de causa desconocida. Se clasifica en cinco tipos basado en la edad de inicio,
curso clinico, caracteristicas morfoldgicas y pronostico. En la poblacion pedidtrica el tipo 11l o clasico juvenil es el sequndo en frecuencia. Se
caracteriza por hiperqueratosis folicular, la que puede acompafarse de queratodermia palmoplantar y alteraciones ungueales. Se presenta el
caso de un paciente varon, de nueve afios de edad con pitiriasis rubra pilaris clasica juvenil en tratamiento con acitretina, con buena respuesta
clinica.

Palabras claves: Pitiriasis rubra pilaris, Nifio, Queratodermia Palmar y Plantar Difusa, Queratosis.

SUMMARY

Pityriasis rubra pilaris is a rare inflammatory dermatosis of unknown cause. It is classified into five types based on age of onset, clinical course,
morphology and prognosis. In pediatric population classic juvenile or type Il is the second most common type. It is characterized by follicular
hyperkeratosis, which may be associated with palmoplantar keratoderma and nail changes. We present the case of a 9-year-old male patient

with classic juvenile pityriasis rubra pilaris successfully treated with acitretin.

Key words: Pityriasis rubra pilaris, Child, Keratoderma Palmoplantar Diffuse, Keratosis.

INTRODUCCION

La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es un trastorno de la
queratinizacion, descrito desde la antigiiedad'. La PRP es de
etiologia y patogénesis desconocida, posiblemente relacionada
al metabolismo anormal de la vitamina A. La incidencia es baja,
estimada en 1/5 000 habitantes y afecta a ambos sexos2 Tiene
presentacion bimodal (con picos en la primera y entre la quinta
y sexta décadas de la vida)?, siendo las formas familiares las que
usualmente ocurren en nifios y las formas adquiridas las mas
frecuentes en los adultos'?; todas las cuales estan incluidas en
diferentes propuestas de clasificacion®®.

La caracteristica clinica fundamental es la presencia
de papulas foliculares queratésicas sobre base de piel

-

eritematosa, recubiertas por escamas furfurdceas, con
tendencia a coalescer en grandes placas respetando islas de
piel sana. Usualmente las lesiones son simétricas y bilaterales,
pueden ser asintomaticas o pruriginosas y suelen localizarse
en superficies extensoras de las extremidades®

La poblacion pediatrica representa el 409% de los
pacientes con PRP7, siendo los varones los mas afectados®*. El
diagnostico fundamentalmente es clinico y se complementa
con hallazgos histopatoldgicos compatibles'. Para el
tratamiento no existe un agente universalmente aceptado,
usandose terapias topicas vy sistémicas con resultados
variables, en las formas generalizadas los retinoides sistémicos
son los mas efectivos?.
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CASO CLiNICO

Paciente de sexo masculino de nueve afios de edad, sin
antecedentes patoldgicos de importancia, quien presenta desde
hace cinco meses lesiones en codos y rodillas con leve prurito
y descamacion, las cuales se han extendido a cabeza, tronco
y extremidades. Cuatro meses después nota engrosamiento
de palmas y plantas que le ocasiona dolor y compromete la
deambulacién. Al examen fisico, el paciente se encuentra en
reqular estado general con funciones vitales estables, fascies
edematosa, ectropion e inyeccién conjuntival. Asi mismo, se
objetivan pdapulas foliculares eritematosas y descamativas
que comprometen cuero cabelludo, cara, cuello, torax vy
extremidades, y engrosamiento de piel palmoplantar (Fotografia
1). El resto del examen fisico no muestra mayores alteraciones.
Entre los examenes de laboratorio, el hemograma v los perfiles
bioquimico, hepatico y lipidico se encontraron en rangos
normales. La histopatologia de las lesiones mostrd hiperplasia
psoriasiforme con hipergranulosis focal, paraqueratosis
alternada vy leve infiltrado linfocitario perivascular superficial
(Fotografias 2 y 3).

Con estos hallazgos se hace el diagnostico de PRP clasica
juvenil. Se inici6 tratamiento con acitretina en una dosis de 0.5
mg/kg/dia incrementandose a 1 mg/kg/dia luego de un mes,
manteniéndose con esta dosis por seis meses con adecuada
tolerancia sin presentar alteraciones del metabolismo lipidico
ni mayores efectos colaterales salvo la caracteristica sequedad
mucocutanea (Fotografia 4).

DISCUSION

La PRP es un trastorno de la queratinizacion, descrita por
primera vez por Devergie en 1856 como un desorden papulo-
escamoso raro, siendo denominada en 1889 por Biesner como
PRP'. La PRP es una enfermedad de etiologia y patogénesis
desconocida que se ha relacionado al metabolismo anormal
de la vitamina A. Griffiths® la clasificd en cinco tipos, de los
cuales el tipo ll, IV y V se presentan en nifios. Posteriormente,
Larregue et al* describieron una forma aguda postinfecciosa,
mientras que Gelmetti et al® propusieron una clasificacion
basada en la duracion de la enfermedad. Finalmente, en

Fotografia 1. Papulas eritematosas y descamativas que comprometen cara y cuello (A). Descamacion y engrosamiento de piel palmar (B) y plantar (C), papulas

eritematodescamativas en muslos.
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1995 se agregd el tipo VI asociado a pacientes con VIHE. La
clasificacion de la PRP mas usada es la de Griffiths (Tabla 1),
quien la divide en cinco tipos basados en la edad de inicio,
curso clinico, caracteristicas morfoldgicas y pronostico®.

En los adultos se presentan los tipos | y Il, que suelen
progresar en sentido cefalocaudal, siendo infrecuentes el
compromiso de mucosasy la fotosensibilidad? considerandose
aéstaUltimacomoun factorestimulanteenalgunos pacientes*.
Mas del 50% de casos de pacientes son tipo | o forma clasica
del adulto, que usualmente inicia con maculas eritematosas
que progresan a papulas foliculares queratésicas y se asocia a
queratodermia palmoplantar marcada, compromiso ungueal
y ectropion, y ocasional progresion a eritrodermia. Por lo
general tiene buen pronostico con altos rangos de remision
espontanea (80%) entre 1 a 3 afos'. El tipo Il o atipica del
adulto, es menos frecuente afectando a cerca del 5% de
pacientes, tiene larga duracion y caracteristicas morfoldgicas
atipicas, con lesiones que simulan ictiosis vulgar y afectacion
palmoplantar mas prominente con escamas laminadas’.

En la poblacion pediatrica las lesiones tienden a
iniciarse en la mitad inferior del cuerpo de forma gradual en
los casos familiares y mas rapida en las adquiridas, siendo
las palmas, plantas y codos las localizaciones que mas se
comprometen'. Segun el estudio de Allison et al®, el 17%
de los nifios afectados desarrollaron eritrodermia y el 13%
ectropion. El tipo lll o clasico juvenil, afecta al 10% de los
pacientes y se parece al tipo | del adulto con la diferencia
de la edad de inicio, usualmente entre los 5 a 10 afos', se
consideran como factores precipitantes a las infecciones
o traumas™. Las lesiones se localizan en palmas, rodillas, y

Fotografia 4. Eritema en cara y tronco, descamacion y fisuras en labios al sexto mes de tratamiento (A). Disminucién del engrosamiento y descamacion palmar (B).
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Tabla 1. Clasificacion de las formas clinicas de pitiriasis rubra pilaris propuesta por Griffiths®.

Tipo Edad de inicio (%) Manifestaciones clinicas Distribucion Evolucion
Papulas hiperqueratosicas . Generalizada, de N ’
| (Clésica del foliculares confluente, queratodermia inicio en cabeza y Remision espontanea
Adulto (55%) palmoplantar g en 3-4 afios (80% de
adulto) . . o . cuello con progresion
difusa rojo-anaranjada, islotes de piel los casos)
caudal
respetada
. Descamacion ictiosiforme, queratodermia -
Il (Atipica del - . . Curso cronico
Adulto (5%) con descamaciongruesa y lamelada, areas de  Generalizada .
adulto) . (> 20 afos)
alopecia
Il (Clasica Similar al tipo |, pero con aparicion en la Resolucion en

S 5-10 afios (10%)
juvenil)

IV (Circunscrita

S 3-10 afios (25%)
juvenil)

Nifios prepuberales

primera década de la vida

Generalizada )
1-2 afos

Papulas y placas eritemato escamosas bien
delimitadas en los codos y las rodillas

Localizada Incierta

Inicio en los primeros afios de vida
Hiperqueratosis folicular, cambios de

V (Atipica juvenil) 0-4 afios (5%)

y pies
Casos familiares

VI (Asociada al

VIHF Variable

apariencia similar a la esclerodermia de manos Generalizada

Curso cronico

Similar al tipo I, con inicio variable
Relacionada con acné conglobata, hidradenitis  Generalizada
supurativa y liquen espinuloso

Curso cronico

* Modificada por Miralles et al®.

plantas, sequidos de codos, tronco, cara, cuero cabelludo
y extremidades; el curso clinico es mas favorable que en
adultos, y la remision espontanea puede ser vista después de
un afio de enfermedad’. Aunque puede transformarse a tipo
IV, esto es poco frecuente®.

El tipo IV o circunscrito, es una erupcion localizada y no
progresiva que ocurre en el 25 % de los pacientes, afectando
a niflos pre-puberes y adultos jovenes. Se presenta con
areas demarcadas de eritema e hiperqueratosis folicular en
codos y rodillas, y el compromiso palmoplantar puede estar
ausente. El rango de remision es del 32% aproximadamente
en tres afios’; la enfermedad puede ser leve, cursando con
remisiones y exacerbaciones"'. El tipo V o forma juvenil
atipica, es infrecuente y ocurre en el 5% de pacientes, se
caracteriza por inicio temprano y curso cronico, las lesiones
son predominantemente hiperqueratosicas, foliculares, con
caracteristicas ictiosiformes, y pueden desarrollarse cambios
tipo esclerodermia en palmas y plantas.

También se ha descrito una forma especifica de PRP en
nifios, denominada PRP aguda postinfecciosa infantil, que
es autolimitada y mediada por superantigenos procedentes
de infecciones estreptococicas y toxinas bacterianas,
caracterizada por iniciar con eritema escarlatiniforme
sequido por papulas foliculares que pueden generalizarse
y descamacion por un periodo de 2-3 meses hasta la
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resolucion completa®. Otra clasificacion de PRP propuesta por
Gelmetti et al® basada en la duracion de la enfermedad, la
divide en forma aguda que se resuelve en seis meses, aguda
de curso prolongado en un afio, y forma cronica que tarda
mas de un aflo y puede progresar a eritrodermia’. Miralles
et al® propusieron el tipo VI para casos asociados a VIH, con
caracteristicas clinicas diferentes y pobre pronostico, en estos
casos la acentuacion folicular es prominente con formacion
de espiculas sobre superficies extensoras, los compromisos
palmoplantar y ungueal son variables, la eritrodermia es
frecuente, y se puede asociar a acné conglobata, hidradenitis
supurativa y liquen espinuloso’.

El diagnostico fundamentalmente es clinico, los
hallazgos histoldgicos son caracteristicos, observandose
acantosis e hipergranulosis confluente o focal, alternancia
entre ortoqueratosis y paraqueratosis en direccion horizontal
y vertical, foliculos pilosos dilatados, tapones queratosicos,
infiltrado de linfocitos y macrofagos a nivel perivascular y
perifolicular’™. En cuanto a los diagndsticos diferenciales
a tener en cuenta en los nifios con PRP estan la psoriasis,
la dermatitis seborreica, eritroqueratodermias, eccemas
foliculares, ictiosis, frinodermia y queratosis pilaris atipica™.

No existe un tratamiento universalmente aceptado
para la PRP debido a su baja incidencia, ausencia de una
etiologia precisa y curso variable. Los pacientes tratados
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con diferentes agentes muestran resultados variables. La
resistencia al tratamiento topico y sistémico es frecuente. El
tratamiento topico se emplea en formas leves y localizadas o
en combinacion con el sistémico; entre éstos se han usado los
corticoides, queratoliticos, emolientes, calcipotriol, retinoides
y pimecrolimus. La respuesta a la corticoterapia topica es
moderada y se han descrito casos de remision completa con
calcipotriol, también se han empleado tazaroteno en gel al
0.1%y pimecrolimus al 1% con buenos resultados. Asi mismo,
se ha descrito que los emolientes y queratoliticos mejoran la
xerosis cutanea y el prurito®. La fototerapia es otro agente
terapéutico con resultados variables; el uso de la radiacion
ultravioleta B de banda estrecha es controvertida, incluso se
reporta exacerbacion y fracasos terapéuticos, mientras que
con Psoralen ultravioleta A (PUVA) la mejoria es moderada,
con mejor respuesta cuando se asocian a retinoides orales™'

La terapia sistémica esta indicada en formas
generalizadas, y debido a la eficacia terapéutica, los retinoides
siguen siendo el tratamiento de primera linea para la mayoria
de pacientes con PRP'. El metotrexate a dosis de 10-25 mg
por semana es una alternativa en los casos refractarios, con
respuesta objetivable a los 3-6 meses. Otrosinmunosupresores
empleados son la ciclosporina (6 mg/kg/d) y azatioprina (50
a 200 mg/d)""2. Los retinoides sistémicos son los farmacos
mas efectivos con mejor respuesta en los tipos juveniles, pero
debido a los posibles efectos adversos de su uso prolongado,
deben ser reservados para PRP extensas, graves y que no
respondan al tratamiento topico. Inicialmente, se utilizaba
la vitamina A oral, pero las altas dosis para conseguir el
efecto deseado y su toxicidad hepatica limitaron su uso'?,
por lo que se empezaron a usar derivados de ésta como la
isotretinoina a dosis de 1-1.5 mg/kg/d durante 3 a 6 meses
con buenos resultados; sin embargo, pueden reaparecer las
lesiones al suspender el tratamiento. El etretinato, a dosis de
0.5 a 1 mg/kg/dia, durante 4-6 meses logra aclaramiento mas

rapido que la isotretinoina, la desventaja es la vida media mas
larga del medicamento, y la evidencia limitada en las formas
juveniles'?, La acitretina ha mostrado resultados favorables
en pacientes con PRP juvenil en un periodo que varia de 1 a
36 semanas de tratamiento y puede asociarse con fototerapia
a dosis de 0.5 mg/kg/d™. Tiene como efecto adverso mas
temido en la infancia es el cierre prematuro de las epifisis, por
lo cual su uso sigue siendo controvertido?.

En la actualidad, los inhibidores del factor de necrosis
tumoral a(anti-TNFa), constituyen nuevos agentes terapéu-
ticos efectivos para casos severos refractarios a las terapias
habituales?. El infliximab (a dosis de 5 mg/kg) se ha usado
incluso en casos juveniles, logrando mayor rapidez de accion
y remision de lesiones desde la primera semana en compara-
cion a etanercept'. El uso del adalimumab es mas reciente,
aunque con menos casos publicados™. En los casos de PRP en
pacientes infectados por VIH, la propia terapia antirretroviral
puede mejorar la sintomatologia y conseguir un aclaramiento
total de las lesiones pero la recurrencia es frecuente'®',

El caso que presentamos no tuvo, aparentemente,
antecedente de proceso infeccioso o trauma. El diagnostico se
realizo en base a las lesiones clinicas que iniciaron en codos,
rodillas y se extendieron a cabeza y tronco, y la histopatologia
compatible. Se decidié iniciar tratamiento con acitretina
por su reconocido efecto favorable en PRP juvenil®™, por la
experiencia del uso de este retinoide en el servicio y por tener
acceso al medicamento. Se comenzd con dosis de 0.5 mg/kg/
dia incrementandose a 1 mg/kg/dia luego de un mes, a partir
del cual se evidencio la mejoria clinica con aclaramiento
progresivo de las lesiones. Hasta el momento del presente
reporte, el paciente ha evolucionado favorablemente, con
buen control de enfermedad al sexto mes de seguimiento y
efectos colaterales minimos, por lo que consideramos que el
acitretin es una alternativa terapéutica en estos casos.
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