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RESUMEN

La pitiriasis rubra pilaris es una enfermedad rara y heterogénea que puede ser de origen hereditario
0 adquirido. Las formas adquiridas se han asociado con infecciones virales o bacterianas, y la
enfermedad se presenta con placas eritematoescamosas intercaladas con areas de piel sana.

Se presenta el caso de un paciente masculino de 2 afios de edad sin antecedentes patoldgicos
previos, que acudio a la consulta por un cuadro de 45 dias de evolucion, comenzando con eritema y
edema en manos y pies, seguido de un exantema morbiliforme y descamacion generalizada,
especialmente en areas periocular, peribucal y periungueal. Como antecedente patoldgico se destaca
un episodio febril asociado a infeccion de vias respiratorias superiores antes del inicio de los
sintomas. El examen fisico revelé placas escamosas eritemato-anaranjadas con descamacion en
areas especificas. La biopsia de piel confirmd pitiriasis rubra pilaris con caracteristicas
histopatoldgicas tipicas.

Se inici6 tratamiento con pulsos de corticoides orales y terapia topica con corticoides, calcipotriol y
emolientes. Dado que la respuesta fue limitada, se afiadi0 fototerapia UVB de banda estrecha,
administrando un total de 31,8 J/cm2. El paciente mostré una mejora significativa en las lesiones

cutaneas con esta modalidad de tratamiento.

Palabras clave: pitiriasis rubra pilar, fototerapia, corticoide.

ABSTRACT

Pityriasis rubra pilaris is a rare and heterogeneous disease that can be hereditary or acquired.
Acquired forms have been associated with viral or bacterial infections, and the disease presents with
erythematous and scaly plaques interspersed with areas of healthy skin.

We present the case of a 2-year-old male patient with no prior medical history who presented with a
45-day history of symptoms, beginning with erythema and edema of the hands and feet, followed
by a morbilliform rash and generalized scaling, especially in the periocular, perioral, and periungual
areas. His medical history included a febrile episode associated with an upper respiratory tract
infection prior to the onset of symptoms. Physical examination revealed erythematous-orange scaly
plaques with scaling in specific areas. A skin biopsy confirmed pityriasis rubra pilaris with typical

histopathological features.
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Treatment was initiated with oral corticosteroid pulses and topical therapy with corticosteroids,
calcipotriol, and emollients. Given the limited response, narrowband UVB phototherapy was added,
delivering a total of 31.8 J/cm?. The patient showed significant improvement in the skin lesions with
this treatment modality.

Keywords: pityriasis rubra pilaris, phototherapy, corticosteroid.

INTRODUCCION

La pitiriasis rubra pilar es una rara enfermedad de tipo papuloescamosa con manifestaciones
clinicas heterogéneas, que son muy variables, asi como su prondstico. Afecta a ambos sexos por
igual y a cualquier raza. La etiologia puede ser hereditaria o adquirida, esta ultima se ha relacionado
con infecciones virales o bacterianas, neoplasias, leucemia, enfermedades autoinmunitarias,
traumatismos y alteraciones tiroideas®.

Se caracteriza por la presencia de papulas foliculares hiperqueratdsicas, confluentes formando
placas eritematoescamosas de color rojo-naranja y dejan areas de piel normal. Habitualmente se
acompafia de queratodermia palmoplantar, hiperqueratosis subungueal y onicodistrofia®.

Se clasifican en 6 tipos; tipo |y tipo I, que son del adulto, tipos I11 al V que son juveniles y tipo VI
asociado a VIH®),

El diagnostico requiere el analisis histopatologico, que demuestra hiperqueratosis alternada con
ortoqueratosis de manera vertical y horizontal®.

El tratamiento consiste en el uso de corticoides topicos o retinoides tdpicos, en las formas
localizadas, acompafiado de queratoliticos. En las formas generalizadas puede utilizarse tratamiento
sistémico como isotretinoina, metotrexato, ciclosporina o azatioprina, siendo la fototerapia otra
opcion mas en el arsenal terapéutico®.

Presentamos un caso pediatrico de pitiriasis rubra pilar post infeccioso.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 2 afios de edad, sin patologias de base. Acude a la consulta por cuadro de 45
dias de evolucion que inicia con eritema y edema de manos y pies, asociado a inyeccion
conjuntival. Posteriormente presenta exantema morbiliforme, seguido de descamacion generalizada

que se acentla en zona periocular, peribucal y periungueal. Presenta prurito y dolor leve.
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Antecedente de cuadro febril asociado a infeccion de vias aéreas superiores, una semana antes del

inicio del cuadro.
Al examen fisico se observan placas escamosas de coloracion rojo naranjado de limites netos, en

tronco y extremidades, con descamacion fina asociada (Figura 1).

,

Figura 1: Cuadro inicial. A: placa eritematoescamosa de limites difusos en el rostro, con area de piel

sana en islote central en mejillas. B y C: afectacion generalizada del tronco con sin areas de piel
sana, con descamacion fina. D, E y F: placas escamosas de coloracion rojo naranjado de limites

netos en forma parcheada en las 4 extremidades.
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A nivel laboratorial: anemia leve, serologias negativas para HIV, VDRL y hepatitis virales, el resto
del examen sin datos de valor. Ecocardiograma de control sin alteraciones. Se realiza biopsia de piel
que evidencia lesion predominantemente epidérmica con un leve infiltrado linfocitario en la dermis

a nivel perivascular, sugerentes de pitiriasis rubra pilaris (Figura 2).

Figura 2: Epidermis con acantosis regular, hiperqueratosis, sectores de hipo e hipergranulosis con

paraqueratosis en sectores de tipo alternante y presencia de taponamiento folicular.

Se realiza tratamiento sistémico con pulsos de corticoide via oral y tratamiento tépico con
corticoides, calcipotriol y emolientes plus, con escasa respuesta terapéutica por lo que se inicia

fototerapia UBV de banda estrecha, con evolucion favorable a los 2 meses con 31,8 j/cm (Figura 3).
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Figura 3:Atenuacidn de placas eritematosas, con descamacion fina en tronco y extremidades

tras 12 semanas de fototerapia.

Nuestro reporte posee algunas limitaciones. En primer lugar, tenemos escasos casos registrados en
el servicio de pitiriasis rubra pilaris para poder hacer comparaciones, siendo este el primer caso
pediatrico tratado con fototerapia. Otra limitacion a la que nos enfrentamos fue la poca
disponibilidad de opciones terapéuticas como retinoides o la ciclosporina, incluso el tratamiento

basico como la utilizacion de emolientes resulto dificultada por los costos.

DISCUSION

La pitiriasis rubra pilaris es una enfermedad rara caracterizada por la presencia de placas eritemato-
anaranjadas, intercaladas con areas de piel sana y papulas foliculares®. En el paciente presentado,
se observan estas lesiones caracteristicas distribuidas en el tronco y las extremidades, acompariadas
de una descamacion fina generalizada.

Existen seis subtipos de pitiriasis rubra pilaris, siendo el tipo Ill, conocido como pitiriasis rubra

pilaris clasica juvenil, el que afecta predominantemente a nifios durante la primera década de vida.
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Este subtipo se caracteriza por un patrén de afectacion cefalocaudal, con lesiones suberitrodérmicas
y la presencia de islotes de piel sana, asi como queratodermia palmoplantar. Se suele asociar a este
subtipo con gatillantes como infecciones inespecificas de vias respiratorias, sarampion, varicela y
hepatitis A, asi como infecciones por estreptococos. El prondstico es generalmente favorable, con
una remision habitual en un plazo de aproximadamente un afio®. En virtud de las caracteristicas
observadas en el paciente, tales como la afectacion generalizada, la presencia de islotes de piel sana
y la edad de aparicion, se clasifica como pitiriasis rubra pilaris tipo Il1.

Aungue algunos subtipos de pitiriasis rubra pilaris son autolimitados, la afectacion generalizada y
los sintomas asociados suelen justificar el inicio de un tratamiento dirigido para acelerar la remision
0 mejorar las lesiones cutaneas, con el objetivo de mejorar la calidad de vida del paciente. Se
dispone de un arsenal terapeutico tanto sistémico como topico y no existen protocolos especificos o
universalmente efectivos ya que se basan en reporte de casos y pequefias cohortes®?”). En nuestro
caso, el paciente recibié un régimen combinado de tratamientos topicos y sistémicos, asi como
fototerapia UVB de banda estrecha. La fototerapia con UVB de banda estrecha tiene una menor
respuesta terapéutica que con la psoriasis e incluso puede exacerbar la pitiriasis rubra pilar, pero se
convierte en un alternativa aceptable para utilizarlo como tratamiento®®. En nuestro paciente
obtuvimos una respuesta favorable en nuestro paciente con esta Gltima herramienta.

Este caso destaca la importancia de un enfoque terapéutico combinado en ausencia de protocolos
universales y sugiere que la fototerapia UVB podria ser una opcion valiosa en los casos que no sean

fotoagravados.
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