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RESUMEN

Se presentd 1 caso de pitiriasis rubra pilaris eritrodérmica de 10 afios de evolucién en
1 paciente de 74 anos de edad. Se observé que la enfermedad cutinea se asocid con artritis
reumatoidea lo que hizo pensar a los autores en el posible papel etioldgico de los factores
inmunoldgicos en la pitiriasis rubra pilaris. Durante su evolucion también se presenté un
carcinoma papilar de vejiga, queratosis seborreicas multiples, nédulo laringeo benigno,
carcinomas basales y un queratoacantoma. Se impuso tratamiento con methotrexate, pero
no resultd satisfactorio para su PRP. Se obtuvo una buena respuesta con el etretinato.

Descriptores DeCS: ARTRITIS REUMATOIDE; PITIRIASIS RUBRA PILARIS/compli-
caciones; PITIRIASIS RUBRA PILARIS/inmunologia; PITIRIASIS RUBRA PILARIS/

quimioterapia; ETRETINATO/uso terapéutico.

La pitiriasis rubra pilaris (PRP) fue
descrita por Tarral en 1828 y Besnier le
di6 el nombre en 1889.!

La enfermedad es una afeccion cuté-
nea crénica que se caracteriza por papulas
foliculares hiperqueratdsicas prominentes y
placas eritematoescamosas con coloracién
rojo salmén. Las lesiones pueden hacerse
eritrodérmicas con islotes de piel de colo-
racién normal.

La PRP afecta palmas y plantas con
hiperqueratosis de coloracion anaranjada y
profundas fisuras. En las ufias se produce
una coloracion amarillo-carmelita e hiper-
queratosis subungueal. En ocasiones se ob-

servan hemorragias en astillas. Las muco-
sas pueden estar afectadas con placas blan-
cas y erosiones.

La evolucién es crénica, en la forma
hereditaria se mantiene de por vida y en
las adquiridas puede remitir aproximada-
mente en la mitad de los casos. El cuadro
histopatolégico de la enfermedad no es
concluyente. No se conoce su incidencia
exacta, pero se considera una enfermedad
poco frecuente. En Cuba es una enferme-
dad rara.

La forma familiar comienza en la in-
fancia y se trasmite de forma autosémica
dominante,? mientras la forma adquirida



se inicia en el adulto y no se encuentra
historia familiar.

Griffiths® propone una clasificacién en
5 tipos, segun sus caracteristicas clinicas y
otros aspectos.

* Tipo I - Clasica

» Tipo II - Atipica del adulto.

 Tipo III - Juvenil.

* Tipo IV - Circunscrita (prepuberal).
» Tipo V - Atipica juvenil.

En la etiologia de la PRP, se ha plan-
teado la deficiencia de vitamina A, o su
metabolismo anormal,* pero Stoll y otros®
han reportado que el retinol unido a la pro-
teina es normal en estos pacientes.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 74 anos de edad, masculi-
no, de la raza blanca, el cual es ingresado
en el hospital por presentar lesiones rojas
y escamosas de la piel, generalizadas, que
habian comenzado en forma de placas ais-
ladas 2 meses antes y se fueron extendien-
do rapidamente.

FIG. 1. Se abserva la hiperquera-
tosis y las escamas de las plantas
de los pies.

El paciente no manifestaba prurito en
las lesiones y referia empeoramiento de las
mismas cuando se exponia al sol. Hasta el
momento de la aparicidon de las lesiones
cuténeas, habia tenido buena salud, excep-
to que le aquejaban dolores articulares.

Se recoge el dato de 2 hermanas que
padecen de AR.

En el examen dermatolédgico, se ob-
servd la piel con eritema y escamas blan-
quecinas, en forma de grandes placas, al-
gunas de bordes netos y otras confluyen-
do, distribuidas de forma casi universal.
Dentro del eritema se presentaban dreas
de piel de aspecto normal.

En la piel del tronco, los miembros
superiores y los inferiores, presentaba
papulas hiperqueratdsicas foliculares. En
las palmas y las plantas se apreciaba una
severa hiperqueratosis de coloracién ama-
rilla, con profundas fisuras (figs. 1 y 2).

Todas las ufias de las manos y los pies
presentaban engrosamiento de la placa
ungueal y gran hiperqueratosis subungueal
(y en algunos momentos de su evolucién
posterior, hemorragias en astillas).

El pelo y la mucosa bucal presenta-
ban caracteristicas normales. En la lengua
se observaban profundos surcos.
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En el resto del examen fisico se obser-
vo presencia de deformidades de las manos
y los pies con desviacién externa de los
dedos y dificultades para su movilizacion,
que resultaba dolorosa.

Fueron planteados los siguientes diag-
nosticos: PRP eritrodérmica, psoriasis eri-
trodérmica y micosis fungoide eritrodér-
mica.

Se realizaron exdmenes hematoldgicos
de hemoglobina, hematocrito, leucograma,
timol, creatinina, transaminasa glutamico-
pirdvica y glicemia, se obtuvieron valores
normales.

La velocidad de sedimentacion globu-
lar (VSG), estaba elevada. Las células LE
fueron negativas. El factor reumatoideo,
la proteina C reactiva y los anticuerpos
antinucleares fueron positivos.

El ultrasonido abdominal y el rayos X
de térax, fueron normales. Los rayos X de
pies y manos, mostraron osteoporosis mar-
cada y disminucion de la interlinea arti-
cular.

En la histopatologia de la piel se ob-
servo hiperqueratosis folicular marcada e
hiperqueratosis difusa con paraqueratosis.
Acantosis irregular. Degeneracion hidropi-
ca de la capa basal e infiltrado moderado
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FIG. 2. Deformidad de las manos
por la AR y lesiones palmares de
la pitiriasis rubra pilaris.

perivascular crénico en la dermis superior.
Alteraciones compatibles con PRP.

Se concluy6 el caso como PRP y AR.
Se inici6 tratamiento con altas dosis de vi-
tamina A y cremas emolientes y esteroides,
asi como pomadas salicilica al 40 % en
regiones palmo plantares. También se le
administr6é cloroquina, indicada para su
AR. Con este tratamiento se obtuvo escasa
mejoria de su cuadro dermatoldgico. Se
modificé entonces el tratamiento, se indi-
ca methotrexate 2,5 mg diarios por 2 sem,
al cabo de las cuales no presentaba mejo-
ria evidente y se quejaba de astenia y ano-
rexia, por lo que se decidié suspenderlo.

Posteriormente, se le administré
etretinato 1 mg/kg de peso diariamente. Se
observo mejoria de sus lesiones, que paula-
tinamente casi desaparecieron.

El paciente continud con este trata-
miento de forma ambulatoria durante 6 me-
ses; se mantuvo libre de lesiones, pero hubo
que descontinuar el tratamiento por falta
de disponibilidad en el pais. Las lesiones
fueron reapareciendo hasta instaurarse de
nuevo la eritrodermia.

Durante su evolucién presentd
hematuria y le fue diagndsticado, mediante



ultrasonido de la vejiga y biopsia de lesién
un carcinoma transicional vesical. El tu-
mor fue extirpado, no hubo cambio alguno
de sus lesiones cutaneas.

Durante su evolucion también presen-
t6 multiples queratosis seborreicas, 2 epi-
teliomas basales, un queratoacantoma y un
polipo cordial. El paciente fallecié por un
accidente vascular encefilico, 10 afios des-
pués de la aparicion de la PRP, sin haber
remitido de esta enfermedad.

COMENTARIOS

El paciente que presentamos tuvo un
cuadro clasico de PRP del adulto que evo-
lucioné a una eritrodermia. El diagnéstico
se baso en las caracteristicas tipicas de la
enfermedad. El cuadro histopatolégico de
esta entidad, no es concluyente, pero pue-
de ayudar a excluir otras afectaciones, prin-
cipalmente psoriasis y micosis fungoide.

La PRP en nuestro paciente concomi-
t6 con AR, lo cual nos hace pensar que
pueda existir relacién patogénica entre
ambas, ya que se plantean factores comu-
nes multiples en el desencadenamiento de
ellos, como agentes infecciosos, factores
genéticos o fendmenos de autoinmunidad.

Aunque no encontramos reportes bien
documentados, respecto a la relacion de la
PRP y la AR, se ha descrito la PRP
artropdtica.®

SUMMARY

La PRP se ha encontrado asociada a
otros multiples estados patoldgicos como el
sindrome de Down y el vitiligo,” la
hipergammaglobulinemia y forunculosis,? el
acné quistico severo’ y la infeccién por el
VIH.*12

Ha sido descrita la aparicién de
queratosis seborreicas eruptivas,'® y pro-
minentes'* en pacientes con PRP, que tam-
bién fueron observadas en nuestro paciente.

Yaniv y otros'® describen exacerbacion
de las lesiones de PRP por la fototerapia
con rayos UVB y en nuestro caso habia
exacerbacion de las lesiones al exponerse
al sol.

Sdnchez Regana y otros'® reportan la
coincidencia de malignidad interna en un
paciente con PRP y Tannenbaum y otros,"’
presentan un caso con multiples maligni-
dades cutdneas en un paciente con PRP y
disqueratosis focal acantolitica. En nues-
tro paciente se presentaron epiteliomas
basales y carcinoma transicional vesical.

Aunque los pacientes con PRP pue-
den involucionar espontaneamente, en nues-
tro caso la enfermedad persisti6 por 10 afios
hasta la defuncién del paciente.

No se obtuvo respuesta satisfactoria
con el methotrexate, ni con la vitamina A,
pero con el etretinato, el paciente se man-
tenia libre de lesiones.

Los retinoides en la actualidad son
considerados de primer orden en el trata-
miento de la PRP.!8

The case of a 74-year-old patient with pityriasis rubra pilaris of 10 years of evolution was presented. It was
observed that the skin disease was associated with rheumatoid arthritis, which made the authors think about the
possible etiologic role played by the immunological factors in pityriasis rubra pilaris. A bladder papillary carci-
noma, mutiple seborrheic keratosis, a laryngeal bening tumor, basal carcinomas and a keratoacanthoma appeared
during its evolution. The patient received treatment with methotrexate, but it was not successful for its PRP. A

good response was observed with etretinate.

Subject headings: ARTHRITIS, RHEUMATOID; PITYRIASIS RUBRA PILARIS/complications; PITYRIASIS
RUBRA PILARIS/immunology; PITYRIASIS RUBRA PILARIS/drug therapy; ETRETINATE/therapeutic use.
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