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Casos CLiNICOS

Pitiriasis Rubra Pilaris clasica juvenil post

infecciosa, reporte de tres casos

Pamela Iglesias', Yerco Goldman?®, Ligia Aranibar

RESUMEN

La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una dermatosis
papuloescamosa inflamatoria poco comun e idio-
patica. Se han descrito 6 subtipos, de los cuales tres
se dan en edad pediatrica: PRP tipo III (clasica ju-
venil), IV (juvenil circunscrita), V (juvenil atipica).
Describimos 3 casos de PRP tipo III o clasica ju-
venil, gatilladas por un cuadro infeccioso previo, lo
que actualmente se describe en la literatura como
PRP clasica juvenil post infecciosa.

Palabras claves: pitiriasis rubra pilaris clasica
juvenil, post infecciosa, eritemato-escamosas, que-
ratodermia palmo-plantar.
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SUMMARY

Pityriasis rubra pilaris (PRP) is an uncommon
and idiopathic inflammatory papulosquamous
dermatosis. Six subtypes have been described, of
which three are in pediatric age, these are PRP
type III (juvenile classic), IV (juvenile circumscri-
bed), V (juvenile atypical). We describe 3 cases
of PRP type III or juvenile classic, triggered by
a previous infectious disease, which is currently
described in the literature as classic postinfectious
juvenile PRP.

Key words: pityriasis rubra pilaris classic ju-
venile, post infectious, erythematous-squamous,
palmo-plantar keratoderma.
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a pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una dermato-

sis papuloescamosa inflamatoria poco comin

e idiopatica, caracterizada por la presencia
de papulas foliculares hiperqueratosicas que se unen
formando placas eritematoescamosas asalmonadas,
con islotes de piel sana asociado a queratodermia
palmoplantar (QPP)'. Generalmente se presenta con
progresion cefalocaudal®. Se clasificéd inicialmente en
5 subtipos basado en la edad de inicio, morfologia,
curso clinico y pronéstico’. Suméndose el ano 1995
un sexto subtipo relacionado con el VIHI. Los subti-
pos son (Tabla 1)*

* PRP tipo I: En general remite dentro de 3
anos’.

* PRP tipo II: 5% de los casos. No tiene una pro-
gresion cefalocaudal. Suele tener un curso cro-
nico'”.

Email: yercogoldman
(@gmail.com

*PRP tipo III: 10% de los casos. Similar al Tipo
I, se presenta generalmente entre los 5y 10 afios

de edad’.

*PRP tipo IV: 25% de los casos. Afecta a nifios
prepuberes. Solo un tercio de los pacientes al-
canza la remision en tres anos'”.

* PRP tipo V: 5% de los casos. Dentro de este
grupo caen la mayoria de las PRP familiares.
Presenta cambios esclerodermiformes en plan-
tas y palmas'.

*Tipo VI: Puede tener caracteristicas adicionales
como acné conglobata, hidradenitis supurativa y
lesiones similares al liquen espinuloso’.

Presentamos tres casos de PRP tipo III, las que pre-
vio al desarrollo del cuadro clinico presentaron un
cuadro infeccioso gatillante.
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Tabla 1. Clasificacion de la PRP(Adaptado de Roenneberg S, Bidermann 'I. Pityriasis rubra pilaris: Algorithms for diagnosis and
treatment. ] Eur Acad Dermatol Venereol. 2018;32(6):889-898.)

Tipo mas comtn (55% de los casos), progresion cefalocaudal, “suberitodrodérmica” con islotes de

5% de los casos, presenta descamacion ictiosiforme que predomina en extremidades inferiores, quera-
tosis palmoplantar gruesa. Puede asociarse a alopecia. No tiene progresion cefalocaudal. Suele tener

10% de los casos'. Similar al PRP tipo I, afecta a nifios en la primera década®, generalmente entre los
5y 10 afos de edad'. El pronostico es bueno, la mayoria de las lesiones resuelven espontdneamente

25% de los casos. Afecta a niflos prepuberes, se caracteriza por hiperqueratosis folicular y eritema
localizada en codos y rodillas. Solo un tercio de los pacientes alcanza la remision en tres afios™!°.

5% de los casos. Dentro de este grupo caen la mayori de las PRP familiares. Es de inicio temprano y
tiene un curso prolongado. Presenta hiperqueratosis folicular, rasgos ictiosiformes y cambios esclero-

Puede tener caracteristicas adicionales como oclusion folicular, acné conglobata, hidradenitis supura-
tiva y lesiones similares al linquen espinuloso. Con frecuencia puede complicarse con una eritroder-

Tipo Nomenclatura Caracteristicas clinicas
I Clasica del adulto
piel sana, queratoderma palmoplantar®. En general dentro de 3 afios'’.
1I Atipica del adulto
curso cronico!
111 Clasica juvenil
en un afno'.
v Circunscrita juvenil
VI Relacionada al VIH
dermiformes en plantas y palmas'.
A% Atipica juvenil
mia presentando islotes de piel sana'.

CAsos CLINICOS

Caso 1: Paciente de 3 meses. Cuadro de dos sema-
nas de placas descamativas y asalmonadas que com-
prometen cuero cabelludo, rostro, tronco y extremi-
dades con progresion cefalocaudal, dejando islotes
de piel sana, asociado a QPP. Una semana previo
al inicio de lesiones present6 cuadro diarreico febril
autolimitado. Se sospecha PRP tipo III y se indica
tratamiento topico con calcipotriol y emolientes. Por
escasa respuesta se realiza biopsia de piel que con-
firma diagnoéstico de PRP (Figura 1). Se mantiene
tratamiento con emolientes y se agregan retinoides
topicos en palmas y plantas. Luego de 1 aflo 5 meses
el paciente persiste con tinte asalmonado de la piel,
descamacion fina en tronco de aspecto ictiosiforme,
descamacion mas gruesa en zonas distales de las ex-
tremidades y cuero cabelludo, y marcada QPP.

Caso 2: Paciente de 5 afios. Consulta por eritema y
descamaciéon palmoplantar, asociado a placas erite-
matodescamativas en rodillas y codos de una semana
de evolucién (Figura 2). Una semana previo al inicio
de lesiones present6 cuadro febril acompanado de ri-
norrea acuosa, malestar general y anorexia. Destaca
IgM e IgG positivo para citomegalovirus. Diagnosti-

cando PRP tipo IV tratado con corticoides topicos.
A las dos semanas, cuadro progresa a compromiso
de rostro, tronco y extremidades adquiriendo carac-
teristicas de PRP tipo III. Se indican emolientes, con
buena respuesta y sin lesiones al aflo de tratamiento.

Caso 3: Paciente de 2 afios 8 meses. Guadro de 2
semanas caracterizado por placas eritematodescama-
tivas asalmonadas, confluentes, bien delimitadas que
dejan islotes de piel sana, afectando cuero cabelludo,
rostro, tronco, extremidades, asociado a QPP (Figu-
ra 3). Un mes previo a la consulta presenté cuadro
clinico febril compatible con herpangina, se indico
tratamiento con aciclovir y aines. Siete dias después
consulta nuevamente por presentar maltiples papu-
las eritematosas en rostro, tronco y extremidades su-
periores dando aspecto de piel de lija, se confunde
cuadro clinico con escarlatina y se indica amoxicili-
na. Cuadro progresa a clinica descrita anteriormente
diagnosticandose una PRP tipo III. Se indicé trata-
miento topico con corticoides, acido salicilico, cera-
midas y urea, mas levocetirizina. En el control a los
dos meses del diagnostico de PRP, se observa rapida
resolucion de placas, persiste leve eritema en tronco
y leve descamacion en cuero cabelludo, cuello y cara
lateral de muslos (Figura 4).



Figura 3

Placas eritematodescamativas asalmonadas, confluentes, bien deli-
mitadas que dejan islotes de piel sana, afectando cuero cabelludo,
rostro, tronco, extremidades, asociado a QPP, que inicia luego de
presentar cuadro de herpangina.

Figura 4
Control a los 2 meses de iniciado el tratamiento, muestra excelente

y rapida mejoria.
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Figura 1

A. Elongacion regular de las crestas interpapilares
con infiltrado inflamatorio perivascular superficial
linfocitario e hiperqueratosis folicular (Hematoxilina
y cosina x40).

B. Hiperqueratosis con paraqueratosis alternante ver-
tical y horizontal (Hematoxilina y eosina x400).

Figura 2

Placas eritematodescamativas asalmonadas que afectan la region
anterior de ambas piernas y codos. Queratodermia palmoplantar
asalmonada.

Di1scUSION

Si bien la etiopatogénia de las PRP atin no ha sido
dilucidada', se ha descrito una variante de la PRP
tipo III, llamada PRP aguda post infecciosa, que ten-
dria la particularidad de ser gatillada por un proceso
infeccioso previo. Fue descrita por primera vez en
1983, cuando se reportaron 3 casos de PRP tipo III
gatilladas luego de cuadro febril infeccioso®.

La PRP en su variante aguda post infecciosa, es
morfologicamente indistinguible de la PRP tipo III,
se caracteriza por: no tener antecedentes familiares;
aparicion durante la infancia (después del primer afio
de vida); presencia de un episodio infeccioso previo;
comienzo con un eritema escarlatiniforme, seguido
de la aparicién de papulas foliculares; tener un buen
prondstico, autolimitado y sin recurrencias®’.
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Dentro de los diagnoésticos diferenciales propuestos
para esta entidad estan la escarlatina, el sindrome
de piel escaldada estafilococica’ y la enfermedad de
kawasaki®.

Se han reportado casos de PRP tipo III aguda post
infecciosa gatilladas por infecciones inespecificas de
la via respiratoria alta®*'; varicela'!, virus hepatitis
A" cuadros diarreicos’, infeccién por estreptococo
b-hemolitico del grupo A"y sarampion®.

En relacion a la fisiopatologia, se cree que las infec-
ciones virales pueden producir una modificacion en
la respuesta inmune, produciendo como resultado,
una inflamacion en la piel, esta teoria podria res-
paldarse en reportes de PRP exacerbada con el uso
de inmunomoduladores como efalizumab o imiqui-
mod'*. Asi también, la teoria de los superantigenos
ha sido relacionada con esta patologia, debido a su
similitud clinica inicial con la escarlatina o el sindro-
me de piel escaldada, y a los defectos en la quera-
tinizacién vistos en otras patologias cutaneas como
la psoriasis post infecciosa, siendo causada de forma
primaria por una liberacién masiva de citoquinas y
posteriormente por una respuesta inflamatoria espe-
cifica que surge de la reactividad cruzada, que final-
mente altera la queratinizacién’.

Si bien el pronéstico de esta variante de PRP en ge-
neral es bueno, su manejo se debe enfrentar como
el resto de las PRP. El manejo de las PRP se basa en
reporte de casos o revisiones en contexto de la PRP
tipo I. Siendo dificil evaluar el efecto terapéutico de
las recomendaciones ya que puede ocurrir una remi-
si6n espontanea‘. Aun asi, se public6 recientemente
un algoritmo terapéutico’ que establece como prime-
ra linea el cuidado basico de la piel con emolientes
asociados o no a urea o acido salicilico. Sumado al
uso de corticoides tépicos, inhibidores topicos de la
calcineurina o retinoides topicos, los que podrian ser
suficientes en las formas localizadas. Para controlar
el prurito es util la solucién de capsaicina al 0.03%.
Se recomienda a las 6 semanas de tratamiento una
reevaluacién con un sistema de puntuacién estanda-
rizado como el PGA (Physician Global Assessment),
BSA (body surface area) o DLOI (Dermatology Life
Quality Index). Considerando una respuesta adecua-
da un cambio en el PGA >0= 2, o un PGA absoluto
<o0= 2, un BSA afectado <10% o un aclaramiento de
las lesiones en >75%, o un DLQI <10*

Si el tratamiento topico no es suficiente, los retinoi-
des sistémicos deben ser la terapia de primera linea.
Se debe preferir el uso de isotretinoina o alitretinoina
frente al acitetrin debido a la prolongada vida media
de este ultimo. Considerar que la respuesta clinica
con el uso de retinoides es lenta. Si no hay respuesta a
los retinoides o estan contraindicados, el metotrexato
(u otras terapias inmunosupresoras como la ciclospo-
rina o la azatioprina) debe considerarse como terapia
sistémica de segunda linea. La fototerapia puede ser
considerada siempre y cuando la PRP no sea fotoa-
gravada*.

La siguiente reevaluaciéon debe realizarse a las 12
semanas, dado que se requiere documentar bien la
respuesta clinica antes de pasar a la tercera linea de
tratamiento con bioldgicos. Se ha descrito el uso de
infliximab, adalimumab, ustekinumab, secukinumab
y etanercept con buena respuesta. En caso de enfer-
medad maligna subyacente, se ha propuesto como
alternativa terapéutica el uso de apremilast®.

CONCLUSION

En conclusién, presentamos 3 casos de PRP tipo 111
en su variante aguda postinfecciosa, gatilladas por un
cuadro diarreico febril, un cuadro respiratorio alto
con serologia positiva para citomegalovirus, y una
herpangina. Aportando a la literatura el primer caso
de PRP tipo III gatillado por citomegalovirus. Desta-
camos ademas, que si bien el pronostico de este tipo
de PRP es bueno, en uno de nuestros casos ha tenido
un curso crénico (>1 afo), revelando la importancia
de un seguimiento y eleccion terapeutica adecuada
en esta patologia.
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