CASOS CLINICOS

Pitiriasis Rubra pilaris
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Hombre, 42 afios, sano, que consulta por cuadro de 10 dias
de aparicién de maculas eritematosas, inicialmente en piel del
dorso, agregandose sucesivamente abdomen, region toracica
y cara, para luego generalizarse a piel de todo el cuerpo. Lue-
go aparece descamacion gruesa amarillenta en palmas. No
presenta prurito, dolor ni fiebre. Al examen fisico se observan
multiples placas confluentes rojo anaranjadas con descama-
cion gruesa, intercaladas con islotes de piel sana, en espalda,
pecho, abdomen y muslos; multiples papulas eritematosas fo-
liculares en abdomen, descamacion cérea naranjo-amarillenta
en palmas y leve hiperqueratosis amarilla plantar. Sin compro-
miso de mucosas.

Se sospecha eritrodermia secundaria a Pitiriasis Rubra pilaris
(PRP), lo que es confirmado con biopsia de lesiones.

PRP constituye un desorden idiopatico de la queratinizacion,
poco frecuente, caracterizado por hiperqueratosis folicular y
palmoplantar, placas eritemato-anaranjadas y ocasionalmen-
te, eritrodermia. Se presenta con mayor frecuencia durante la
18, 2% y 6 décadas de la vida, con igual prevalencia en ambos
sexos? La mayoria de los casos son adquiridos, pero se han
descrito formas familiares con herencia autosémica dominan-
te.

Se han definido 6 categorias para clasificar la PRP. Tipo | y Il
corresponden a formas adultas, siendo la tipo | la clase mas
frecuente de todas (55%), con inicio agudo y remisidn espon-
tanea en un 80% a 3 afos. Las tipo Il cursan en forma crénica.
Tipos Ill, IV 'y V corresponden a formas juveniles. Tipo VI se
asocia a infeccion por VIH.

PRP puede constituir un marcador cutaneo de neoplasias
como Hepatocarcinoma (HCC), Cancer Colorectal (CCR), leu-
cemia o sindrome Sezary.

Las caracteristicas morfoldgicas tipicas son placas eritemato-
escamosas color salmén con ‘islas’ bien delimitadas de piel
sana. Habitualmente se presenta queratoderma palmo-plantar.
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Las formas adultas parten comUnmente en cara y cuero cabe-
lludo propagandose en sentido céfalo-caudal®. No existen mar-
cadores seroldgicos para PRP, estableciéndose el diagndstico
por criterios clinicos e histoldgicos. Ante el diagndstico diferen-
cial con psoriasis, la ausencia del signo de Auspitz y signo de
la vela constituyen claves diagndsticas.

Desde el punto de vista terapéutico se han usado queratoli-
ticos, luz UV, retinoides orales, metrotrexato, y ultimamente
‘bioldgicos’ con variable respuesta, sin existir en la actualidad
un tratamiento ideal.
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