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Resumen.—La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es un proceso
de etiologia desconocida que se caracteriza por la presen-
cia de papulas foliculares, placas de color salmén, que ge-
neralmente contienen islotes de piel normal, y queratoder-
mia palmoplantar.

Griffiths la clasifico en cinco grupos en base a los datos cli-
nicos, epidemiolégicos y evolutivos. Sin embargo, hay formas
gue pueden evolucionar de un tipo a otro o que no se adap-
tan exhaustivamente a ninguno de los grupos. Asi, Gelmetti
et al clasificaron la PRP de los nifios en aguda, aguda de
curso prolongado, crénica y hereditaria.

Nuestro caso es el de una nifia de cinco afios que presento
un cuadro cutaneo consistente en papulas eritematoesca-
mosas en rodillas y tobillos y queratodermia palmoplantar
rosada con descamacion laminar. El proceso se habia pre-
cedido de un cuadro catarral 2 semanas antes. Se diag-
nosticé de PRP aguda infantil que se comenzo a tratar con
crema de calcipotriol, remitiendo completamente las lesio-
nes a los 2 meses de tratamiento. Siete meses después,
no ha habido recidiva.
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INTRODUCCION

La pitiriasis rubra pilaris (PRP) esuna dermatosis de
presentacién infrecuente'?, caracterizada por la apa-
ricién de pdpulas eritematoescamosas de localizacién
folicular, placas escamosas de color rojo-salmén, que
frecuentemente dejan en medio islotes de piel nor-
mal, e hiperqueratosis palmoplantar de tonalidad ana-
ranjado-amarillenta’*.

Esuna enfermedad de gran polimorfismo clinico®.
Ello hizo que Griffiths en 1980' la clasificara en cinco
tipos diferenciables entre si, basdndose en el aspecto
clinico, en la epidemiologia yen la evolucién (tabla 1).
Sin embargo, pese a la reconocida utilidad de esta cla-
sificacién, algunos casos son dificilmente encuadra-
bles en ella debido al amplio espectro de formas en
que puede presentarse”®. Gelmetti et al cuestionaron
el prondstico en el grupo de edad pediatrica, pro-
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ACUTE PITYRIASIS RUBRA PILARIS OF CHILDREN
TREATED WITH CALCIPOTRIOL

Abstract.—Pityriasis rubra pilaris (PRP) is a dermatosis of
unknow etiology characterized by follicular plugging, perifolli-
cular erythema, salmon plagques that usually contain normal
skin islands and palmoplantar keratoderma. Griffiths sug-
gested a clinically based classification into five groups but
changing and overlap cases do exist. Gelmetti et al have pro-
posed a classification of infantil PRP into acute, acute with
a prolonged course, chronic and hereditary.

A 5-year-old girl presented with a two week history of an
eruption characterized by red, scaly plagues of the exten-
sor surfaces of the knees and ankles, and yellowish hyper-
keratosis on the palms and soles; two weeks before the
onset, she had developed an upper airway infection. The cli-
nical aspect of the lesions and the pathologic report lead us
into the diagnosis of acute PRP of children. She was trea-
ted with calcipotriol oinment twice daily. After two months
of treatment the lesions has resolved. No relapse has been
found in a 7-month follow-up.

Key words: pityriasis rubra pilaris, acute, calcipotriol.

poniendo en 1986 una clasificacién®’ basada en la
duracion de la enfermedad (tabla 2). Como en la
mayoria de lasenfermedades de etiologia desconocida,
en la PRP se han empleado miltiples terapéuticas™ * 7.
La evaluacién de la eficacia de las mismas es dificil
debido al curso impredecible de la enfermedad y al

cardcter, en ocasiones, autoinvolutivo de la misma'>.

DESCRIPCION DEL CASO

Nifia de 5 afos, sin antecedentes personales
resefiables y sin antecedentes familiares de enfer-
medad cutdnea. Consulté por un cuadro cutdneo de

TABLA 1. PITIRIASIS RUBRA PILARIS.
CLASIFICACION DE GRIFFITHS

Tipo I. Clasica del adulto
Tipo II. Atipica del adulto
Tipo Ill. Clasica juvenil

Tipo IV. Circunscrita juvenil
Tipo V. Atipica juvenil

65 Actas Dermosifiliogr 2002;93(2):131-4 131



Rodriguez Nevado IM, et al. Pitiriasis rubra pilaris aguda infantil tratada con calcipotriol

TABLA 2. PITIRIASIS RUBRA PILARIS INFANTIL.
CLASIFICACION DE GELMETTI

Aguda

Aguda de curso prolongado
Cronica

Hereditaria

Todas estas formas suelen ser tanto localizadas como di-
fusas.

1 mes de evolucién, consistente en la aparicién de
lesiones rojas y escamosas, secas, a nivel de pulpejos
de los dedosde las manos, con progresiva afectacion
de palmas, plantas, dorso de pies, rodillas y regién
perioral. No se acompafiaba de alteraciones sistémi-
casyno presentaba fiebre. Habia padecido un proceso
catarral de vias respiratorias altas 2 semanas antes del
inicio del cuadro cutdneo, que no fue tratado farma-
colégicamente.

La exploracién fisica puso de manifiesto la presen-
cia de queratodermia palmoplantar de color rosado-
amarillento, de bordes precisos y descamacién lami-
nar (fig. 1A); fisuras en los pulpejos de los dedos de
las manos; placas eritematoescamosas en las rodillas,
caras laterales, dorso, zonas aquileas y maleolares
externas de ambos pies (fig. 2A). No se apreciaron
lesiones en el cuero cabelludo nien lasufias nien las
mucosas.

Los estudios analiticos practicados fueron norma-
les (hemograma y bioquimica de sangre y orina). Se
realizé una biopsia cutdnea a nivel del dorso del pie
que mostrd hiperplasia psoriasiforme con hiperque-
ratosis y paraqueratosis focal e hipergranulosis e infil-
trado linfocitario perivascular leve en dermis superfi-
cial (fig. 3).

Establecimos, ante la clinica y los hallazgos histopa-
tolégicos sugerentes, el diagnéstico de PRP aguda
infantil y comenzamos el tratamiento con calcipotriol
crema dos veces al dia, presentando buena tolerancia
y remisiéon de las lesiones cutdneas tras 2 meses de

tratamiento (figs. 1B y 2B). En la actualidad la paciente
presenta inicamente hiperpigmentacién postinflama-
toria en las zonas lesionales, sin ninguna recidiva tras
7 meses de seguimiento.

DISCUSION

El caso clinico que presentamosno se encuadra en
ninguno de los grupos de Griffiths por la presentacion
y evolucién'’, pero podria ser englobado dentro de
la forma denominada PRP aguda infantil postinfec-
ciosa, definida por Larrégue® en 1983, basdndose en
cuatro casos propiosy 18 observaciones previamente
resefiadas en la literatura, individualizdandola como
entidad, con las siguientes caracteristicas: ausencia de
antecedentes familiares de PRP; aparicién durante la
infancia, pero no durante el primer afio; episodio
infeccioso febril previo; comienzo agudo algunos dias
después del proceso infeccioso; erupcion escarlatini-
forme seguida de la aparicién de pédpulas foliculares
2 semanas después; extension de la erupcién que se
generaliza en 1 mes, sin llegar a la eritrodermia;
aspecto de PRP tipica; ausencia de signos clinicos o
analiticos asociados®, a no ser los relativos al proceso
infeccioso inicial; curacién estable, sin recidivas™ .

La etiologia de la PRP sigue siendo desconocida*’,
pareciendo evidente que se trata de un trastorno
hiperproliferativo de la queratinizacién®, habiéndose
demostrado elevados indices mitéticos en las células
epidérmicas’. Hay diversos factores que pueden con-
tribuir a desencadenar la aparicién de este cuadro,
como son: radiacién solar’, quemaduras quimicas’,
exposicion al frio*, enfermedades hepéticas ydiversas
infecciones’ (tuberculosis, varicela, gonococia, diver-
sas viriasis* y sobre todo infecciones faringoamigda-
lares agudas®). En el caso de los nifios parece ser que
las infecciones previas desempefian un papel impor-
tante, desencadenando la PRP postinfecciosa3. El vincu-
lo de unidén entre la infeccién y este cuadro hiper-
proliferativo epidérmico es desconocido®. En cual-

Fig. 1.—A: queratodermia palmar rosada antes del tratamiento. B: tras 2 meses con calcipotriol.
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Fig. 2.—A: placas eritematoescamosas en los dedos y el dorso de los pies antes del tratamiento. B: tras 2 meses con calcipotriol.

quier caso parece seguro que esta entidad constituye
una forma de respuesta del organismo frente a un esti-
mulo posiblemente antigénico, todavia sin aclarar”.

El diagnéstico de PRP se basa en la correlacién cli-
nico-histolégica. Los hallazgos histolégicos son tipicos,
pero no patognomoénicos, variando segtin el estadio
del proceso’. En la epidermis se aprecia acantosis irre-
gular con hiperqueratosis ortoqueratdsica, mas mar-
cada en los orificios foliculares donde forma tapones
corneos. Es caracteristica la presencia de focos de para-
queratosis en torno al orificio folicular, con ocasional
espongiosis ydegeneracion vacuolar de la capa basal,
y a diferencia de la psoriasis la granulosa estd conser-
vada o aumentada, no existiendo microabscesos de
Munro. En la dermis se observa un infiltrado peri-
vascular mononuclear y atrofia de las glindulas sebé-
ceas, siendo normales los foliculos pilosos™® '°.

El pronéstico de la forma aguda infantil postinfec-
ciosa es muy bueno, con tendencia a la desapariciéon
de la enfermedad de forma espontdnea, que ocurrird
en el plazo de unos meses"*.

Como en la mayoria de las enfermedades cuya causa
es desconocida, en la PRP se han utilizado miltiples

e S

Fig. 3.—Hiperplasia psoriasiforme con hiperqueratosis y paraque-
ratosis focal.

terapéuticas"*. La evaluacién de la eficacia de las mis-
mas es dificil’, ya que el curso de la enfermedad es
impredecible” "' yen ocasiones autoinvolutivo® ', Los
casos leves son subsidiarios de terapéutica tépica y las
formas graves obligan en ocasiones al empleo de tra-
tamientos sistémicos, teniendo en cuenta siempre la
expresividad de la enfermedad"* 2. Nuestro caso fue
tratado con calcipotriol tépico, andlogo de la vitamina
D3, que es efectivo en el tratamiento de la psoriasis".
Sus propiedades son inhibir la proliferacién de los
queratinocitos y promover la diferenciacién de éstos".
Basdndose en estas propiedades y en la similitud tan-
to clinica como histolégica entre psoriasis y PRP* 2,
van der Kerkhof emple6 calcipotriol en un paciente
afectado de PRP, obteniendo una buena respuesta cli-
nica. Histoldgicamente se aprecié una reduccion del
infiltrado de linfocitos T y monocitos, asi como reduc-
cién en la expresién suprabasal de queratina K16'* 15,

Aunque obtuvimos una satisfactoria respuesta tera-
péutica, con remisién de las lesiones y sin recidivas
en 7 meses, es dificil predecir la evolucién del proceso
en caso de no haber realizado ningin tratamiento
dado el cardcter autoinvolutivo del mismo. No obs-
tante, pensamos que el calcipotriol tépico es una
buena alternativa terapéutica frente a los retinoides
sistémicos por su buena tolerancia clinica y por estar
exento de la toxicidad sistémica de éstos™ '°.
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