Pitiriasis Rubra Pilaris tratado con isotretinoina: a proposito de un caso.
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Resumen

La Pitiriais Rubra Pilaris (PRP) es una patologia poco frecuente, cuya etiologia se
desconoce, caracterizada por la alteracion de la queratinizacion de la epidermis,
con presentacion bimodal, principalmente durante la primera y la sexta década de
la vida, con una clasificacion variable en seis subtipos segun Griffiths,
presentandose en nifios las formas Ill, IV y V, por lo que las manifestaciones
clinicas, evolucion y el pronéstico es variable. El tratamiento de esta patologia
incluye indicaciones tépicas combinadas con medicacion sistémica, siendo los
retinoides, como la isotretinoina, una de las primeras opciones terapéuticas.
Presentamos el caso de un nifio de 11 afios de edad quien inicia enfermedad a los
3 afios, que posterior a recibir tratamiento tépico y a un periodo de remision
espontanea, acude por la reaparicion de las lesiones, siendo diagnosticado como
una PRP Il juvenil clasica, por lo que es tratado con isotretinoina con buena
respuesta terapéutica.
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Introduccion.

La Pitiriasis Rubra Pilaris (PRP) es un dermatosis papuloescamosa gqueratosica
pruriginosa poco comun, de causa desconocida y heterogenicidad clinica, que
afecta a hombres y mujeres por igual, de distribucion bimodal(1). Griffiths la
cataloga en 5 tipos siendo esta clasificacion la mas aceptada(2), caracterizadas
por hiperqueratosis folicular y queratodermia palmoplantar. No se dispone de un
tratamiento estdndar para la PRP. Las opciones terapéuticas incluyen vitamina A,
retinoides, antimetabolitos, agentes inmunosupresores, antibioticos, fototerapia,
agentes biologicos, acido fumarico, entre otros. En 1936 Pettler reportd
tratamiento usando Vitamina A, B y D(3). En 1980 Randle y col, describieron 6 de
7 pacientes que mejoraron con Vitamina A(4). Los retinoides sistémicos han
demostrado un excelente rendimiento terapéutico. Reportes en la literatura han
comprobado una eficacia terapéutica con isotretinoina(b), resultados similares se
obtuvieron con el uso de etretinato. Las dosis bajas de acitretin no son eficientes.
Dado al curso relativamente favorable en la mayoria de los pacientes con PRP
juvenil, el tratamiento sistémico agresivo generalmente es innecesario, salvo la
forma eritrodérmica(6). Presentamos el caso de un paciente con una PRP de
comienzo en la infancia, con una evolucién crénica, sin antecedentes familiares y
muy buena respuesta al tratamiento combinado.



Historia Clinica

Paciente masculino sin antecedentes personales ni familiares contributorios, que
inicia enfermedad actual a los 3 afios de edad cuando presento clinica consistente
en queratodermia palmo-plantar en tronco y extremidades, eritema perifolicular y
papulas que coalescen formando placas rojo-anaranjadas con islotes de piel
blanquecina, pépulas é&speras en la parte dorsal de los dedos, prurito y
compromiso ungueal (figuras 1,2,3,4,5), fue tratado con esteroides topicos y
emolientes, con mejoria, presentando un periodo de remision espontanea.

Posteriormente a los 6 afios de edad acude a médico dermatdlogo quien realiza
biopsia de piel la cual reportdé hallazgos compatibles con PRP, manteniéndose el
tratamiento topico, con remision completa.

Figuras 1,2,3. Queratodermla palmo plantar en tronco y extremidades, eritema
perifolicular, que coalescen formando placas rojo-anaranjadas.
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Figuras 4,5. Islotes de piel blanquecina, papulas asperas en la parte dorsal de los
dedos, compromiso ungueal.



A los 11 afios de edad reaparecen las lesiones de iguales caracteristicas (figuras
6,7), el estudio histopatologico sefiala hiperqueratosis laminar ortoqueratética
alterna con paraqueratosis, hiperplasia epitelial psoriasiforme regular,
papilomatosis moderada, y escaso infiltrado perivascular superficial
linfochistiocitario (figura 8), concluyendo por correlacion clinico patolégica con
PRP Il juvenil clasica.

Figura 6. Queratodermia palmo-plantar en tronco, eritema perifolicular, que
coalescen formando placas rojo-anaranjadas. Islotes de piel blanquecina.

Figura 7. Papulas asperas en la parte dorsal de los dedos y planta de ambos pies,
con compromiso ungueal.



Figura 8. Hiperqueratosis laminar ortoqueratética alterna con paraqueratosis,
hiperplasia epitelial psoriasiforme regular, papilomatosis moderada, y escaso
infiltrado perivascular superficial linfochistiocitario.

El paciente recibe tratamiento con isotretinoina en dosis de xx mg/Kg/dia, durante
XXX meses, evidenciandose una franca mejoria.

Discusioén

La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una patologia infrecuente, producida por la
alteraciéon de la queratinizacién de la epidermis; esta entidad puede manifestarse
en todas las edades, sin embargo suele tener una predisposicion a la distribucion
bimodal, tanto en la primera como en la sexta década de la vida(1,7), con igual
tendencia en ambos sexos(7-9), sin diferenciacion de raza.

La clasificacion mas aceptada fue propuesta por Griffiths(2) ubicandola en cinco
categorias dependientes de la edad de inicio, el curso clinico y el pronéstico,
afadiéndose posteriormente una sexta categoria asociada a la infeccion por
VHI(10,11).

Aunque excepcionalmente se han descrito casos familiares con herencia
autosémica dominante(12,13), el mayor nimero de pacientes que presentan esta
patologia son esporadicos adquiridos, como en nuestro caso. La etiologia de la
PRP es desconocida, pero se atribuye a diversos factores, como la posible
carencia de vitamina A, o la deficiencia de la proteina fijadora del retinol; aunque
también se ha descrito un posible origen autoinmunitario, ya que se ha observado
relacion con enfermedades autoinmunes, principalmente reumatologicas, como la
artritis reumatoidea (especialmente seronegativas), y la dermatomiositis, ademas
la PRP se asocia con otras enfermedades como el vitiligo, el lupus eritematoso, la
miastenia gravis, el hipotiroidismo autoinmune, la diabetes tipo | y la enfermedad



celiaca. Otros factores desencadenantes descritos para esta patologia son los
traumatismos ocasionados por el fendmeno de Koebner, la exposicion a la luz UV
y al estrés emocional(7,11,12,14,15). El paciente evaluado no presentaba
antecedentes personales ni familiares de enfermedades asociadas a la PRP.

Ademas se ha referido que la PRP se genera por una respuesta inmunitaria
anormal a antigenos particulares de enfermedades infecciosas por estreptococos,
citomegalovirus, virus de varicela zoster y principalmente por la coexistencia con el
virus de la inmunodeficiencia humana(10,16), hay estudios que reportan la
presencia de esta patologia como sindromes paraneoplasicos y relacionados con
tumores malignos(17).

El tratamiento para la PRP puede resultar un desafio, principalmente por la
etiologia desconocida de esta enfermedad. No existe un tratamiento
estandarizado, por lo que se recomienda una terapia combinada con
medicaciones topicas con emolientes, queratoliticos, preparaciones que contienen
alfa-hidroxiacidos, corticosteroides, tazaroteno o inhibidores topicos de la
calcineurina y tratamiento sistémico a base de corticoides, retinoides, vitamina A,
metotrexate, ciclosporina y agentes inmunosupresores biologicos(9,18).

El agente sistémico de primera linea empleado tanto para los adultos como para
los nifios es el retinoide oral, estudios reportan una alta eficacia en el tratamiento
de esta patologia con istotretinoina(5,19), Dicken, observdé mejoria total de las
lesiones en 10 de 15 (67%) pacientes adultos con PRP y 2 de 15 (13%) solo
parcial, dosis 40-80 mg/dia durante 25 semanas(20), sin embargo debido a los
efectos adversos que son dependientes de la dosis, actualmente la dosis de
isotretinoina utilizada es de 1 a 1,5 mg/Kg/dia durante un periodo de 3 a 6
meses(5,18,21), como en nuestro caso.

Conclusiones

La PRU es un trastorno de la queratinizacion muy poco frecuente de etiologia
desconocida, que puede estar asociado a diversas patologias o factores que
pueden desencadenar esta afeccion, que debido a su evolucion puede representar
un desafio terapéutico requiriendo de una combinacion de tratamientos tanto
tépicos como sistémicos, siendo los retinoides considerados como la primera linea
de tratamiento para esta enfermedad, como el uso de la tretinoina.
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