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¢CUALES SU DIAGNOSTICO?

Dermatosis eritematoescamosa generalizada

Generalized erythematosquamous dermatosis
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CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 54 afios, con antecedente
de glaucoma, tratado con gotas oftdlmicas timolol 0,5%, es-
citalopram 10 mg/dia, sin antecedentes de alergias, consultd
por una dermatosis eritematoescamosa de 8 afios de evolu-
cién, la cual ante reagudizaciones y sin supervisién médica,
fue tratada periddicamente con meprednisona 4 mg/dia.

Al examen fisico presentaba pdpulas foliculares que
formaban placas con leve descamacién a predominio del
rostro, el torso superior (Foto 1), los miembros superio-
res, el pliegue inguinal y la zona lumbar con marcada ex-
tensién. Ademds se observaban, en el miembro inferior
derecho sobre la regién gemelar (Foto 2), varias mdculas
acrémicas de limites irregulares, con diagndstico previo
de vitiligo. No presentaba compromiso palmoplantar, ni
de las mucosas.

FOTO 1: Placa asalmonada en el torso superior, el cuello y el rostro, que deja
espacios de piel sana.

Se tomé una biopsia de la piel del dorso por punch
de 4 mm para histopatologfa. El resultado de la biopsia
informé dermatitis espongiforme con paraqueratosis fo-
cal que alternaba con ortoqueratosis, tanto en el senti-
do horizontal como vertical, y asentaba sobre una capa
granulosa continua (Foto 3). Se solicité laboratorio con
colagenograma y serologias (VIH, VHB, VHC, VDRL,
CMYV), el cual no arrojé datos positivos para el caso.

FOTO 2: Méculas acrémicas de limites irregulares, no pruriginosas, con
algunos puntos de repigmentacion.

FOTO 3: Microfotografia en la que se evidencia fragmento de epidermis con
paraqueratosis focal que alterna con ortoqueratosis, tanto en el sentido horizon-
tal como vertical, que asienta sobre una capa granulosa continua (HyE, 100 X).
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DIAGNOSTICO

Pitiriasis rubra pilaris, forma clésica del adulto.

Evolucion

Se inicié tratamiento con meprednisona 20 mg/dia
por 2 semanas con buena respuesta inicial. Posterior-
mente, se procedid a retirar los glucocorticoides en do-
sis decrecientes para reemplazarlos por retinoides ora-
les (isotretinoina 40 mg/dia). Luego de este cambio, se
evidencid franca mejoria clinica.

COMENTARIOS

La pitiriasis rubra pilaris (PRP), también conocida
como liquen ruber acuminatus o enfermedad de Dever-
gie, es una patologia inflamatoria papuloescamosa in-
frecuente, con una incidencia de 1 en 400000. Puede
ser de herencia familiar, con mutacién en CARDI14, o
adquirida, siendo esta tltima la mds frecuente’.

En la PRP se produce una alteracién de la queratini-
zacién de la piel por un aumento en el recambio de los
queratinocitos. Pese a no estar clara su etiologfa, se sabe
que existe una fuerte asociacidn con citoquinas proinfla-
matorias como TNF-@, IL-12 e IL-23, y con citoquinas
producidas por linfocitos Th17, IL-17 e IL-22".

Clinicamente se manifiesta de forma heterogénea,
sin embargo, la presentacién mds usual suelen ser
papulas foliculares hiperqueratésicas de aproximada-
mente 1 mm de didmetro, conocidas como conos de
Besnier. Habitualmente se acompafia de queratoder-
mia palmoplantar'. Se observan placas eritematoes-
camosas de color rojo ladrillo o rojo-naranja que se
unen y dejan dreas focales redondas bien delimitadas
de piel normal o sana’. La descamacidn es fina y fre-
cuente principalmente en la parte superior del cuerpo,
mientras que, en el 4rea inferior, las escamas son mds
gruesas y laminares. En los adultos, las lesiones apa-
recen primero en la cara y en el cuero cabelludo, y se
extienden en sentido cefalocaudal, como es el caso de
nuestro paciente; en cambio, en las formas juveniles
suelen comenzar en el hemicuerpo inferior®*.

Histolégicamente, se puede observar acantosis,
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alternancia vertical y horizontal de ortoqueratosis y
paraqueratosis, hipergranulosis, foliculos pilosos di-
latados con tapén queratésico, e infiltrado superficial
perivascular y perifolicular.

Los diagnésticos diferenciales incluyen, principal-
mente, psoriasis, queratosis pilar, dermatitis at6pica,
ictiosis, eccemdtides foliculares, liquen espinuloso y
liquen plano pilar, entre otros®. El diagnéstico se basa
en la clinica y la histopatologfa.

Existen varios tratamientos topicos y sistémicos
para la PRP como corticosteroides topicos, retinoides,
metotrexato y fototerapia. La eleccién del tracamien-
to dependerd de las caracteristicas individuales del
paciente y del tipo de PRP’. Actualmente no existe
un tratamiento considerado estdndar de oro debido a
la escasez de investigaciones y a la baja incidencia de
la patologia. Para las presentaciones mds graves y ex-
tensas que no se resuelven con tratamiento tdpico, se
suelen administrar como primera linea los retinoides
sistémicos’. Se puede utilizar acitretina 0,5 mg/kg/dia
o isotretinoina de 0,5-1 mg/kg/dia’. En el caso de ha-
ber optado por la isotretinoina, se observa respuesta
clinica en los primeros 3 a 6 meses, no obstante, se
sugiere realizar el tratamiento hasta la remisién de los
sintomas y continuar con una dosis de sostén de 5 a
10 mg/kg/dia’.

Otra alternativa de tratamiento con pocos estudios
realizados son los agentes biolégicos utilizados comin-
mente para la psoriasis, ya que comparten caracteristi-
cas clinicas e histopatoldgicas. Dentro del espectro de
los bioldgicos, se consideran para posible tratamien-
to los inhibidores del factor de necrosis tumoral alfa
como adalimumab, infliximab y etanercept, inhibidor
de IL-12/1L-23, ustekinumab, inhibidor de IL-17A y
secukinumab?3©.

La PRP es una patologia subdiagnosticada por la
variabilidad de su clinica que suele asociarse a otros
trastornos de origen autoinmune, como psoriasis o vi-
tiligo, al igual que en nuestro paciente. El tratamiento
representa un reto por la escasa respuesta que poseen
algunos pacientes, y la falta de estudios con medica-
mentos bioldgicos para poder escalar la terapéutica.
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