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La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una enfermedad cuténea cronica caracterizada por papulas
foliculares, placas anaranjadas que dejan zonas de piel respetada e hiperqueratosis palmo-
plantar; su edad de presentacién y su clinica son muy variables. Se trata de una enfermedad
poco frecuente que puede ser mal diagnosticada de otras dermatosis con apariencia similar.
Su tratamiento no estd bien establecido y a veces puede resultar poco exitoso. Presentamos
el caso de una nina de siete anos con una clinica tipica de PRPy realizamos una breve revision
de esta patologia.
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Abstract

Not all that seems is psoriasis

Pityriasis rubra pilaris (PRP) is a chronic skin disease characterized by follicular papules, orange plaques
that leave islands of non-affected skin, and palmoplantar hyperkeratosis, being its age and clinical
presentation very variable. It is a rare disease that can be misdiagnosed with other dermatoses of
similar appearance. Treatment is not well established and can be unsuccessful. We present the case of
a 7-year-old girl with a typical PRP and expose a brief review of this pathology.
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INTRODUCCION

CASO CLINICO

La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una dermatosis
infrecuente en los ninos, que se caracteriza por la
presencia de papulas foliculares, placas de color
salmon que dejan islotes de piel respetada y que-
ratodermia palmoplantar. Su diagnostico en mu-
chas ocasiones supone un reto para el facultativo
por su gran parecido con la psoriasis. No obstante,
existen ciertas claves en el examen clinico que nos
ayudan a sospechar esta enfermedad.

Nifa de siete afos, sin antecedentes personales ni fa-
miliares de interés. Consulto por lesiones eritemato-
descamativas pruriginosas generalizadas de dos
anos de evolucion, con mala respuesta a multiples
corticoides topicos. En la exploracidn, observamos
placas eritematosas y anaranjadas con descama-
cion fina y papulas foliculares en su interior, que
afectaban extensamente al tronco, las extremida-
des, la zona genital y el cuero cabelludo. Llamaba la
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atencion su distribucién en parches, que dejaban ~ macién en los pulpejos de los dedos y una intensa
areas de piel respetadas (Fig. 1). Presentaba ade-  afectacién ungueal con hiperqueratosis e impor-
mas placas hiperqueratdsicas bien delimitadas,  tante distrofia (Fig. 2).

con grietas dolorosas en palmas y plantas, desca-

Figura 1. Placas extensas eritematoa as con descama
papulas foliculares en su interior
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Se realiz6 una biopsia cutanea de una lesion del
tronco que mostro hallazgos compatibles con una
PRP. Se inicio6 tratamiento con acitretino a dosis de
0,5 mg/kg tras realizarse un estudio 6seo basal,
con una espectacular mejoria clinica inicial. A los
meses, la paciente volvid a presentar lesiones ex-
tensas, generalizadas, asi como grietas incapaci-
tantes en las plantas de los pies. Se suspendio aci-
tretino y se introdujo metotrexato, a dosis de 0,3
mg/kg, con una respuesta parcial en la actualidad.

DISCUSION

La PRP es una enfermedad papulo-escamosa poco
frecuente y de etiologia desconocida. Es mas fre-
cuente en la primera y en la quinta décadas de la
vida, no existiendo diferencias segun el sexo. Se
han propuesto 6 tipos de PRP, seglin la edad de ini-
cio, la distribucion y la apariencia clinica®. Las va-
riantes IIl, IV y V corresponden a las de presenta-
cion pediatrica. Nuestra paciente presenta la tipo
[, también llamada PRP clasica juvenil, que se ini-
cia durante la infancia, tiene afectacion cutanea
generalizada y una tendencia a la resolucion es-
pontanea en un periodo de 1-2 anos. Clinicamente
cursa con placas de color asalmonado que contie-
nen papulas foliculares y dejan islotes de piel res-
petados, y se acompana de queratodermia palmo-
plantar. La tipo IV suele aparecer en adolescentes y
muestra lesiones similares pero circunscritas en
codos y rodillas; y la tipo V, o PRP atipica juvenil,
también se inicia en la adolescencia y se caracteri-
za por lesiones generalizadas de ictiosis junto a
queratodermia palmoplantar.

Se debe realizar un diagndstico diferencial con der-
matitis atépica, ictiosis, queratosis folicular, liquen
espinuloso y especialmente con la psoriasis. Los
islotes de piel respetada, la queratodermia palmo-
plantary la queratosis folicular en el interior de las
placas son claves que orientan a PRP?, aunque nor-
malmente es necesario realizar una biopsia para
confirmar el diagndstico. En cuanto al tratamiento,
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no existen pautas establecidas y la evidencia exis-
tente se basa en series de casos publicados®. La
terapia de primera linea son los retinoides orales,
acitretino e isotretinoina, cuya respuesta suele ser
evidente tras 3-6 meses de tratamiento. En la po-
blacion infantil los retinoides a altas dosis pueden
producir hiperostosis y cierre prematuro de la epi-
fisis, especialmente en pacientes prepuberales®.
Por ello se recomienda realizar un estudio de serie
Osea previo al tratamiento y repetir cada 12-18
meses, asi como buscar la menor dosis y el menor
tiempo de tratamiento posible. El metotrexato es
considerado un farmaco de segunda linea”. Se uti-
liza en pacientes que no responden a los retinoides
o si estos estan contraindicados, siendo su tasa de
respuesta inferior. En los Ultimos afios ademas se
han utilizado farmacos bioldgicos (anti-TNF, anti-
IL12-23y anti-IL17) para aquellos casos mas graves
y resistentes. Por ultimo, es importante acompa-
far la terapia sistémica con el uso abundante de
emolientes, especialmente aquellos que contienen
urea, y se utilizan antihistaminicos y corticoides
topicos de mediana y alta potencia para el alivio
sintomatico.

CONCLUSION

La PRP es una enfermedad cutdnea poco frecuente,
pero con una clinica peculiar, que es importante
conocer para no confundir con otras patologias pa-
puloescamosas similares como la psoriasis. Pre-
sentamos el caso de una nifa con una clinica tipica
de PRP, con lesiones altamente incapacitantes y
con pobre respuesta terapéutica.
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ABREVIATURAS

PRP: pitiriasis rubra pilaris.
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