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La pitiriasis rubra pilaris es una dermatosis infrecuente que generalmente sigue un curso prolongado. La etiologia de la PRP no ha sido establecida
definitivamente. Comparte con la psoriasis algunas caracteristicas clinicas y terapéuticas. En ambas existe una proliferaciéon epidérmica
incrementada.

Se presenta el caso de una nina de 5 anos de edad que mostraba caracteristicas de PRP aguda tras una infeccion de vias altas. Recibié tratamiento
con calcipotriol tépico dos veces al dia. Su mejoria se constato a los 15 dias, y esta fue completa tras dos meses de tratamiento. No se evidenciaron
efectos secundarios.

(Gonzélez-Moran A, Roman C, Yuste M, Gonzalez-Asensio MP, Ramos ML. Pitiriasis rubra pilaris aguda, post-infecciosa, infantil. Tratamiento con calcipotriol.
Med Cutan Iber Lat Am 2004; 32(1): 27-31)
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Summary

Pityriasis rubra pilaris (PRP) is an uncommon papulosquamous skin disease which has an often chronic course. The aetiology of PRP has not been
definitely established. PRP is a dermatosis with marked clinical similarities to psoriasis. Both share an increase epidermal proliferation and some
therapeutic aspects.

A 5-year-old girl is presented with the clinical and histological features of acute PRP after an airway infection. She was treated with calcipotriol
ointment applied twice daily. Improvement was noted within fifteen days, and almost complete clearing occurred after 2 months for therapy. No

side-effects were noted.
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La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una entidad infrecuente
que comparte con la psoriasis aspectos clinicos, histolégicos
e inmunohistoquimicos. Ambas corresponden a procesos
eritematodescamativos, que pueden afectar al cuero cabellu-
do, manifestar queratodermia palmoplantar, producir distrofia
ungueal o desarrollar eritrodermia. Desde el punto de vista
histolégico la presencia de hiperqueratosis con paraquerato-
sis y la hiperplasia epidérmica regular son hechos comunes
a ambas. Los estudios inmunohistoquimicos demuestran,
en una y otra, una tasa de proliferacién celular epidérmica
aumentadall, 2]. Las similitudes entre ambos procesos han
hecho que muchos de los tratamientos utilizados en la pso-
riasis también hayan sido empleados en la PRP. El calcipo-
triol topico es un ejemplo de ello. Este analogo de la vitamina
D ha sido usado ampliamente en el control de la psoriasis[3]
por sus propiedades de inducir la diferenciacién celular y

de inhibir la proliferacion epidérmica. Sin embargo, so6lo
hemos encontrado dos publicaciones en lengua inglesal4,
5]y una en lengua castellanal6] que exponen experiencias
favorables de este farmaco en la PRP. Presentamos el caso
de una paciente con PRP que fue tratada con calcipotriol
tépico evidenciandose el blanqueamiento de sus lesiones
poco después de iniciado el tratamiento.

Caso clinico

Nifia de 5 afios de edad que inici6 lesiones cutéaneas en
el cuero cabelludo, regiones perioculares, rodillas y areas
periungueales de los dedos de las manos. El cuadro tenia
9 dias de evolucién y era pruriginoso. El estado general de
la nifia era bueno. La evolucién del proceso fue aumen-
tando rapida y progresivamente en extension e intensidad.
La exploracion ponia de manifiesto eritema asalmonado y
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Figura 1a. Eritema asalmonado y descamacién de las regiones
frontal, perioculares y paranasales.

Figura 2a. Amplias areas de eritema, papulas y lesiones de ras-
cado en el tronco.

descamacion difusa del cuero cabelludo, regiones preauri-
culares, temporales, frontal y surcos nasogenianos (Figura
la). El tronco presentaba amplias zonas de eritema y
descamacion, papulas foliculares eritematosas y lesiones
de rascado (Figura 2a). En las rodillas se advertian placas
eritematosas e hiperqueratésicas (Figura 3a). Las palmas
y las plantas presentaban una queratodermia simétrica de
tonalidad asalmonada que respetaba las bovedas planta-
res. La exploracion general revelaba signos de congestion y
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Figura 1b. Mejoria clinica de las lesiones de la cara tras 39 dias
de tratamiento con calcipotriol topico.

Figura 2b. Resolucion de las lesiones tras 39 dias de tratamien-
to con calcipotriol topico.

secrecion nasal seromucosa. No presentaba fiebre ni otra
sintomatologia general.

Pruebas complementarias

Hemograma, VSG, ASLO, bioquimica general, sistematico de
orina y cultivo bacteriol6gico de la secrecion nasal mostraban
resultados normales o negativos. El estudio histologico de
una de las lesiones de las rodillas ponia de manifiesto una
capa cornea con hiperqueratosis compacta. En ella alter-
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Figura 3a. Papulas y placas en ambas rodillas.

Figura 3b. Mejoria ostensibles a los 15 dias de tratamiento con
calcipotriol tépico.

naban zonas de orto y paraqueratosis. La capa granulosa
estaba disminuida en unas zonas y ausente en otras. El es-
trato espinoso mostraba una acantosis regular. En los cortes
estudiados existfan foliculos con dilatacién y taponamiento
infundibular. Ocasionalmente se advertian zonas de dehis-
cencia dermoepidérmica de epitelio infundibular. La dermis
papilar mostraba un escaso infiltrado linfocitario en el plexo
superficial (Figura 4).

Tratamiento y evolucion
Inicialmente fue tratada con corticoides tépicos y antihista-
minicos orales sin objetivarse mejoria alguna.

A los 45 dias de haber comenzado el cuadro dermatol6-
gico, con diagnostico de pitiriasis rubra pilaris, se inici6 trata-
miento con calcipotriol topico (Daivonex® pomada) en pauta
de dos aplicaciones diarias. Para el tratamiento del cuero
cabelludo, se utilizd la forma liquida del producto comercial.
Las zonas perioculares fueron tratadas exclusivamente con
emolientes. A los 15 dias de haber comenzado el tratamiento
se podia objetivar una gran mejoria de las lesiones. Esta

Figura 4. Hiperqueratosis con orto y paraqueratosis. Dilatacion
e hiperqueratosis folicular.

fue completa a los 40 dias de su uso, exceptuando el cuero
cabelludo y las plantas donde persistian parcialmente. Un
mes después (70 dias de haber comenzado el tratamiento)
solo se observaban discretas lesiones en los pliegues inter-
digitales de los pies, donde se mantuvo su uso hasta cumplir
cuatro meses y medio del tratamiento (138 dias) (Figura 1b,
2b, 3b). En ninglin momento hubo necesidad de suspender
el tratamiento por irritacién cutéanea. Las cifras de calcemia
y calciuria se mantuvieron normales durante todo el trata-
miento. Revisada la paciente durante los dos afios siguientes
no hubo recaidas.

Comentario

El 40% de todas las PRP se dan en la edad infantil. Existen
tres formas infantiles: tipo lll, clasica; tipo IV, localizada y
tipo V, atipica. Las mas frecuentemente observadas son las
formas localizadas (62,5%). La forma clasica de la infancia
(tipo 1) supone el 25% de todas las que lo hacen en edad
pediatrica.
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La PRP tipo Il suele comenzar por el cuero cabelludo y
la cara, para extenderse caudalmente. Una vez alcanzado el
periodo de estado la evolucién es lentamente involutiva. Esta
involucion puede llevar varios afios. EI 84% de ellas persisten
a los 3 afios de haber comenzadol[7].

Sin embargo, un nimero de las PRP pertenecientes a
este grupo tienen un comienzo muy rapido (de 20 dias a dos
meses), a estas se denominan PRP “agudas”[8, 91. General-
mente el cuadro viene definido por eritema y descamacion
del cuero cabelludo y de la cara, adquiriendo luego la fase
de estado con aparicién de abundantes papulas foliculares.
La rapidez en su instauracion parece ser una caracteristica,
aunque no exclusiva, de la forma infantil ya que, hasta don-
de nosotros conocemos, s6lo existe una publicacién en la
que un adulto con PRP tipo | tuvo una instauracion rapida,
“exantemética”[10].

La etiologia de la PRP permanece desconocida. Ini-
cialmente la atencion se fijo en la posible relacién con el
déficit de vitamina A, més recientemente con el déficit
de la proteina ligadora de retinol; sin embargo, cada vez
son mas los autores que piensan que estas hipétesis no
pueden mantenerse[11-15]. Existen publicaciones en las
que se defiende una etiologia infecciosal[16] (bacteriana
o virica). Larregue et al.[8, 9] describen 4 pacientes que
desarrollaron una PRP en el seno de una infeccion. Uno de
ellos padecia un sarampion. Asimismo, en la serie de 43
casos de PRP Sgrensen et al.[17] se describe el caso de un
nifio que inicié su cuadro dermatolégico tras una infeccion
por virus de la influenza. Otro paciente experimentaba un
agravamiento de su PRP por una amigdalitis intercurrente.
Més recientemente, se interpreta que la PRP infantil aguda
corresponde con una forma de respuesta a superantigenos
bacterianos[18]. Davidson et al.[19] han sefalado que 5
nifios de un total de 57 casos de PRP (16 nifios y 41 adul-
tos) habian tenido infeccién previa. Asimismo, cada vez son
mas las PRP que se describen como tipo VI para referirse
a aquellas que aparecen como preludio o en el seno de una
infeccion por el VIH. En este sentido cabe destacar el trabajo
de Gonzalez-Lo6pez et al.[20]. Estos autores comprobaron el
beneficio del tratamiento con la triple terapia antirretroviral en
un paciente VIH (+), produciéndose paralelamente la reso-
lucion de la PRP y la recuperacion de los parametros biol6-
gicos de su inmunodeficiencia. De esta forma establecieron
una relacion entre la eliminacion del estimulo infeccioso y la
resolucion del cuadro dermatolégico asociado. Todos estos
hechos invitan a pensar que la PRP puede estar relacionada
con una respuesta inmunolégica anormal a determinados
desencadenantes antigénicos.

El tratamiento de la PRP incluye multitud de farmacos,
hecho comun a aquellos procesos cuyo tratamiento no es
etiologico. La tabla 1 recoge estos grupos de farmacos.
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Tabla 1. Grupos terapéuticos utilizados en la pitiriasis rubra pilaris.

Tratamiento tépico

Calcipotriol

Vitamina A

Acido retinoico

Aminonicotinamida

Mezcla de urea, aceite de helianthus annuus, aceite de oenothera
biennis, aceite de germen de trigo y piruvato sédico

Tratamiento general

Retinoides:

— Etretinato

— Isotretinoin

— Acitretino

— Vitamina A

— Vitamina A + E

Inmunosupresores:

— Methotrexate
— Ciclosporina
— Azatioprina
Corticoides
Danazol
Vitamina C
Antibidticos y antituberculosos

Evaluar el beneficio de un determinado farmaco en la
PRP es siempre dificultoso ya que se trata de una entidad
de evolucion autolimitada en un tiempo variable. Esto hace
que cualquier resultado favorable pueda ser puesto en duda
ya que, al menos en el terreno de lo hipotético, cualquier
actitud terapéutica podria coincidir con la solucién espon-
tanea del proceso.

Nuestra paciente corresponderia a una forma aguda de
PRP, es decir aquella cuya instauracion y su resolucion es
mas rapida de lo habitual cuando se compara con la del
tipo Il de Griffiths. Con esta comparte la morfologia y la
distribucién de las lesiones, pero no su forma evolutiva. La
paciente presentaba, simultdneamente al cuadro cutaneo,
signos de infeccién respiratoria alta, probablemente viral ya
que los cultivos bacteriolégicos fueron negativos. La instau-
racion del tratamiento tépico con calcipotriol trajo consigo
una evidente mejoria a los 15 dias de su uso, siendo casi
completa a los 40. Este corto periodo tiempo transcurrido
entre el inicio del tratamiento y el cese del proceso nos hace
interpretar, razonablemente, que podria establecerse una
relacion causa-efecto entre ambos hechos.

Los casos descritos por van de Kerkhof et al.[4, 5]
correspondian a pacientes con PRP de larga evolucion,
entre 2 y 37 afios. El periodo transcurrido entre el inicio
del tratamiento y la mejoria, como en el caso descrito por
Rodriguez-Nevado et al.[6] y el descrito por nosotros en este
trabajo, fue también breve.

La PRP constituye una dermatosis que puede resultar
altamente preocupante dada la extension, la intensidad y la
larga evolucion que puede adquirir. EI arsenal terapéutico
es grande, pero una gran parte de estos farmacos lleva im-
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plicito un gran numero de efectos secundarios. Esto ha de
ser especialmente tenido en cuenta cuando el paciente esta
en edad pediatrica. Son conocidos los efectos derivados de
la inmunosupresion por el methotrexate, la ciclosporina y la
azatioprina. Otro tanto ocurre con las dosis altas de vitamina
A'y los retinoides sintéticos (alteraciones 6seas, hepatotoxi-
cidad, alteraciones metabdlicas, etc.).

A priori, cuando un paciente en edad infantil inicia un
cuadro cutéaneo de PRP desconocemos como va a ser su
evolucién. Creemos que una alternativa a los retinoides ora-
les, el grupo de farmacos que mas veces han demostrado su
eficacia frente a esta entidad, podria ser el calcipotriol topico,
si bien son precisas un mayor nimero de experiencias para
poder confirmar, asi, su aparente eficacia en el tratamiento
de la PRP.

Conclusiones

1. La etiologia de la PRP permanece aun desconocida. En
las formas agudas es preciso establecer una relacion
causal con posibles focos infecciosos.

Aunqgue de evolucion es autolimitada. Puede durar desde
varios meses (en las formas agudas) a varios afos.

Las distintas alternativas terapéuticas ensayadas y reco-
gidas en la literatura no ofrecen resultados beneficiosos
de forma uniforme y van dirigidos, en el mejor de los
casos, a corregir de forma parcial hechos patogénicos
aislados.

La mayoria de estas alternativas no sélo no estan exentas
de riesgos sino que se acompafan de efectos secunda-
rios severos (inmunosupresion, teratogenicidad, distintas
alteraciones metabdlicas, hepatotoxicidad, etc.), maxime
cuando han de usarse por periodos de tiempo prolonga-
dos.

La experiencia de otros autores, a la que se suma la
nuestra, nos hace considerar que el uso tépico de calci-
potriol constituye una opcién razonable como terapéutica
inicial antes de acceder a farmacos cuyos efectos secun-
darios exceden los del calcipotriol topico, especialmente
en el grupo de pacientes pediatricos.
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