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Caso Clinico

Paciente de sexo femenino, de 52 afios, con antecedentes de
psoriasis en placas diagnosticada hace 15 afios en tratamiento
esporadico con Clobetasol 0,05% tépico.

Consultd por un cuadro de tres semanas de evolucién, que se
inicié como placas eritemato-descamativas en cuero cabellu-
do, con leve prurito y que progresaron de cefalico a caudal, lle-
gando a comprometer mas del 90% de la superficie corporal.
Al momento de la consulta, presentaba fiebre, compromiso del
estado general, eritrodermia con placas eritemato-descamati-
vas color asalmonado, con queratodermia palmoplantar, pits
ungueales y estrias transversales con hiperqueratosis subun-
gueal distal, asociada a ectropion, con islotes de piel sana en Figura 2

® troncoy papulas folculares en piernas (Figuras 1-4). Placas eritemato-escamosas extensas en espalda. Des- ®

tacan islotes de piel sana.

Figura 1

Paciente al ingreso con eritema y descamacién genera- Figura 3

lizada, que compromete mas del 90% de la superficie Ectropion ojo derecho.
corporal.
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Figura 4

Dermatoscopia de placas eritematosas, en donde se ob-
servan mutliples papulas eritematosas perifoliculares.

Figura 5

Tincion H&E. Se observa ortoqueratosis alternada con
paraqueratosis e hiperqueratosis folicular focal. Dermis
con leve infiltrado perivascular superficial de predominio
linfocitario. Hallazgos compatibles con PRP.

Con lo anterior, se diagnosticé una eritrodermia con probable
origen en una pitiriasis rubra pilaris.

Se hospitalizo, se tomaron biopsias de piel, se inicid hidro-
cortisona endovenosa y se realizaron estudios generales. La
biopsia de piel informd zonas de ortoqueratosis alternada con
paraqueratosis e hiperqueratosis folicular focal, dermis con
leve infiltrado inflamatorio perivascular, superficial, de predo-
minio linfocitario, hallazgos compatibles con el diagnéstico de
PRP (Figura 5).

Se inici6 Acitretin 25 /mg/dia y se comenzé a disminuir gra-
dualmente los corticoides.
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Figura 4

Paciente luego de 4 meses de tratamiento, con resolucion
completa de eritema y s6lo persiste con escasa desca-
macion fina.

La paciente evolucion6 favorablemente con descamacion y xe-
rosis marcada, pero con franca mejoria, siguiendo sus contro-
les en forma ambulatoria y logrando una muy buena respuesta
clinica al tratamiento (Figura 6).

Discusion

Eritrodermia se define como eritema y descamacion de mas
del 90% de la extension de la piel'. Su incidencia es del 0.9-
35 por 100.000 pacientes ambulatorios'. Es mas frecuente en

hombres (4:1)' y la edad promedio de presentacion es a los
55 afos.

Las causas de eritrodermia en nifios y adultos son diferentes
(Tablas 1y 2). En nifios, la edad promedio es de 3,3 afios,
se presenta mas frecuente en mujeres', con alta mortalidad
(16%), mientras que la dermatosis severa es persistente en el
67% de los casos?.

Clinicamente se manifiesta como parches eritematosos aso-
ciados a prurito, los que coalescen y forman dreas extensas
de eritema con descamacion 2-6 dias después del eritema. La
piel se torna eritematosa, brillante, seca, caliente e indurada.
No presenta compromiso de mucosas. En el 80% de los casos
presenta queratoderma palmoplantar. Otros hallazgos suge-
rentes son alteraciones ungueales con ufias secas y quebra-
dizas, inflamacion periorbitaria con ectropion y epifora. Entre
las posibles manifestaciones sistémicas se encuentran fiebre,
escalofrios, hipotermia, linfadenopatia reactiva, edema perifé-
rico, hipoalbuminemia e insuficiencia cardiaca con gasto alto.

En las eritrodermias secundarias a dermatosis, drogas y en-
fermedades sistémicas, las lesiones iniciales y su distribucion
pueden ser orientadoras de la causa.
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Tabla 1

Principales etiologias de eritrodermia en adultos y sus porcentajes?

Dermatosis (52%)

Espongidticas (26%)

Ampollares (1%)

Papuloescamosas (25%)

D. Atdpica (16%)

D. Seborreica (5%)

D. de Contacto (5%)
Pénfigo Foliaceo (1%)
Psoriasis (23%)

Pitiriasis Rubra Pilaris (2%)

Drogas (16%)

Penicilinas, Sulfas, Tetracilina, Rifampicina, Vancomicina
Barbituricos, litio, fenitoina

Paracetamol, alopurinol, isotretinoina

Tumores solidos

Mama, tiroides, pulmén, melanoma, préstata

Tumores hematopoyéticos

Sd Sézary, Linfoma cutaneo cel T, Mieloma mudiltiple,

(11%) Mastocitosis, Histiocitosis
. LCSA, Dermatomiositis, Tirotoxicosis, EHCH aguda, Sar-
Sistémicos o
coidosis.
Tabla 2 La eritrodermia en la PRP tiene caracteristicas clinicas diag-

Etiologias de Eritrodermia en neonatos y nifios y promedio
de porcentajes reportados en la literatura®*

Etiologia eritrodermia neonatal-infantil Porcentaje
Inmunodeficiencia 30
Ictiosis simple o compleja 24
Sindrome de Netherton 18
Dermatitis atopica 15
Dermatitis seborreica 10
Idiopatica 10
Infecciosas 30
Sindrome piel escaldada 20
Candidiasis 10

Asi, la psoriasis pustular se caracteriza por presentar oleadas
de eritema migratorio pustular.
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nésticas, como es el presentarse en edades extremas, ser un
eritema perifolicular y caracteristicamente presentar islotes de
piel sana, como en este caso. La eritrodermia secundaria a
drogas puede ser tanto por tratamientos sistémicos como tdpi-
cos. Caracteristicamente aparece como eritema morbiliforme,
liquenoide o urticarial. Se acompafa de fiebre y eosinofilia
periférica y, ocasionalmente, se observa una nefritis intersticial
alérgica asociada. Las neoplasias representan alrededor del
11% de los casos de eritrodermia®, y dentro de éstas la mas
frecuente es el linfoma cutaneo de células T (LCCT; 25% a
40%). En el Sindrome de Sézary, el eritema se mantiene du-
rante toda la enfermedad asociado a prurito.

Un 20% de los casos son idiopaticos. Sin embargo, la mayoria
recomienda el seguimiento de estos pacientes, ya que la eri-
trodermia se considera una manifestacion cutanea de neopla-
sia', principalmente de LCCT. En relacién a tumores sdlidos,
la aparicién de eritrodermia suele ser un evento tardio en la
enfermedad. Otras causas de eritrodermia son las enferme-
dades sistémicas (lupus cutaneo sub-agudo, dermatomiositis,
enfermedad injerto vs. huésped aguda, sarcoidosis, tirotoxico-
sis, etc), infecciosas, y congénitas.
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La Pitiriasis rubra pilaris es una enfermedad de causa adn no
identificada, caracterizada por eritema rojo-asalmonado, peri-
folicular, asociado en ocasiones a queratodermia palmo-plan-
tar, de curso generalmente autolimitado, con resolucién entre
6 meses a 20 afios, con un promedio de 3 afios®.

Presenta igual incidencia en hombres y mujeres, con pico
etario bimodal antes de los 10 afios y entre los 50-60 afios.
La incidencia varia segun la raza, ya que en Gran Bretafa la
incidencia es de 1 en 5000, mientras que en India ocurre en 1
en 5000078,

Dentro de las posibles causas destaca un componente ge-
nético, correspondiente al 6,5% de los casos. Estos ocurren
generalmente a temprana edad (antes de los 5 afios) y suelen
tener un curso crénico. Se ha descrito transmision autosémica
dominante con penetrancia variable, aunque también se han
descrito casos de herencia autosémica recesiva®.

La PRP se asociaa enfermedades autoinmunes, como vitiligo,
hipotiroidismo de Hashimoto y enfermedad celiaca. Se cree
que la enfermedad seria secundaria a una respuesta autoin-
mune a algun superantigeno asociado a infeccion bacteriana,
ya que se han detectado superantigenos a Staphylococcus
Aureus en pacientes que inician una PRP juvenil y las lesio-
nes desaparecen al iniciar tratamiento antibiético®. También se
ha encontrado asociacion a ciertas neoplasias hematoldgicas
(Leucemia, Linfoma cutaneo de células T) y tumores sdlidos
(carcinoma laringeo, etc.), pudiendo representar una forma
de sindrome paraneoplasico'®'> Por ultimo, se ha asociado la
PRP al déficit de Vitamina A, un déficit de la proteina ligando a
retinol plasmatico o una falla en el metabolismo de la vitamina
A. Esta hipdtesis se avala con la buena respuesta clinica al
tratamiento con retinoides orales. Sin embargo, hay estudios
contradictorios que no muestran disminucion de los niveles de
esta vitamina en pacientes con PRP™,

Las manifestaciones iniciales de PRP son eritema y descama-
cién fina de cara y cuero cabelludo en el adulto, mientras que
en nifios el compromiso suele iniciarse en la mitad inferior del
cuerpo'. En la mayoria de los casos hay compromiso palmo
plantar', con engrosamiento de la piel que adquiere un color
rojizo, y luego puede fisurarse. El eritema se expande pro-
gresivamente por el cuerpo, dejando islotes de piel sana. En
ocasiones los pacientes presentan sintomas sistémicos como
fiebre, calofrios y decaimiento™. Un 20% de los pacientes
experimentan prurito 0 sensacién urente. En los casos mas
graves, presentan ectropion. Los sitios mas frecuentemente
afectados son palmas y plantas, codos y rodillas (75%-80% de
los casos), dorso de manos y pies (60%), cara (40%), piernas
(60%)™. Puede haber compromiso ungueal con engrosamien-
to y coloracion amarillo-café e hiperqueratosis subungueal.
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En 1980 Griffiths clasific la PRP en 5 grupos:

Tipo | o clasica del adulto: es el mas frecuente (55,5%)",
se inicia entre los 50 a 60 afios con cuadro agudo de eritema
perifolicular, pruriginoso, papulo-escamoso, distribucion céfa-
lo-caudal, con islotes de piel sana, que evoluciona con desca-
macion fina y queratodermia palmoplantar. En algunos casos
evolucionan a eritrodermia. En este grupo la enfermedad suele
ser autolimitada, con resolucién del 80% de los casos antes
de 3 anos".

Tipo Il o atipica del Adulto: se presenta con las mismas ca-
racteristicas pero ademas se agrega descamacion palmoplan-
tar gruesa, adherente, similar a la ictiosis lamelar. Suele tener
curso cronico, con remision de 20% en 3 afos.

Tipo lll o juvenil clasica: presenta igual clinica a la forma cla-
sica del adulto, pero con inicio precoz entre los 5-10 afios, con
resolucion completa en 2 a 3 afos™®. Se describen el trauma
0 una infeccién aguda como precipitantes de este tipo de PRP.
Se han reportado casos de PRP tipo Ill, que luego pasan a ser
circunscritos (tipo V).

Tipo IV o juvenil circunscrita suele ser la forma de presen-
tacién mas comun en nifios. Se caracteriza por lesiones cir-
cunscritas, de predominio en codos y rodillas. Tiene periodos
de remisiones y exacerbaciones, con tendencia a la remision
completa durante la adolescencia'®,

Tipo V o juvenil atipica: es muy poco frecuente. Se inicia
desde el nacimiento o durante los primeros arios de vida. Pre-
senta eritema moderado a marcado y queratodermia. Pueden
presentar alteraciones esclerodermiformes en dedos. Tiene
tendencia familiar.

Se ha descrito un tipo VI en pacientes con VIH, una forma muy
grave, sin respuesta a tratamiento con retinoides, pero con
buena respuesta al inicio de la terapia antirretroviral.

En el caso presentado, la paciente presento la forma clasica
tipo | con buena respuesta al tratamiento.

El diagndstico diferencial incluye psoriasis, reacciones de hi-
persensibilidad generalizada, linfomas cutdneos de células T,
eccema folicular, ictiosis folicular, liquen palmoplantar, derma-
titis seborreica, ademas de lupus cutaneo sub agudo. En al-
gunas ocasiones, pacientes con dermatomiositis debutan con
una erupcion tipo PRP8.

El estudio histopatoldgico de la PRP muestra algunos sig-
nos caracteristicos, como la hiperqueratosis con areas con
ortoqueratosis y paraqueratosis alternadas horizontal y verti-
calmente. Ademas, puede haber focos de disqueratosis acan-
tolitica™. Histolégicamente, puede ser dificil reconocerla en
los cuadros con eritrodermia, donde los signos tipicos de la
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enfermedad pueden no estar presentes. Por otro lado la PRP
clinica e histolégicamente es dificil de diferenciar de la pso-
riasis?. Dentro de los hallazgos histopatoldgicos sugerentes
de PRP destacan la disqueratosis acantolitica focal, hallazgos
inusuales en psoriasis.

En el caso expuesto, se logrd un alto grado de sospecha cli-
nica del diagndstico, ya que la paciente presentd signos clasi-
cos con papulas eritematosas foliculares, islotes de piel sana
y queratodermia palmo plantar, lo que fue corroborado con el
estudio histopatoldgico.

El tratamiento de esta enfermedad es un desafio. Dentro de
los tratamientos efectivos destacan el uso de Acitretin y la fo-
toterapia UVB de banda angosta. Otros tratamientos efectivos
pueden ser el uso de metotrexato y agentes bioldgicos, como
infliximab e inhibidores de calcineurina, que se han utilizado en
algunos casos refractarios al tratamiento de primera linea con
resultados positivos.
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Evaluacion (Quiz). Educacion Médica
Continua

Respuestas correctas:
1D -2B-3C - 4A-5B - 6C - 7C - 8A— 9E - 10B
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