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CASOS CLINICOS

Pityriasis rubra pilaris aguda postinfecciosa infantil

Resumen.—En 1983, Larregue et al describieron una nueva
forma de putyriasis rubra pilaris (PRP) a la que denominaron
PRP aguda infantil.

Presentamos los casos de dos ninos de 4y 6 anos que
desarrollaron ese cuadro tras sendos procesos catarrales. El
tratamiento oral con acitretino fue eficaz en ambos casos.

La PRP aguda infantil se caracteriza por ausencia de
antecedentes familiares, aparicién en la infancia (excepto el
primer ano de vida), comienzo agudo tras un episodio
infeccioso previo, desarrollo del cuadro cutdneo tipico en el
transcurso de 1 mes y remision espontanea en pocos meses.
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INTRODUCCION

La putyriasis rubra pilaris (PRP) es una dermatosis cré-
nica de causa desconocida caracterizada por la apari-
cién de pdpulas acuminadas foliculares, placas esca-
mosas de color rojo salmén que con frecuencia con-
tienen en el medio islotes de piel normal y
queratodermia palmoplantar (1-4). Su curso clinico
es variable y puede persistir durante toda la vida o bien
remitir al cabo de meses o anos de evolucién. La pri-
mera descripcién realizada se debe a Claudius Tarral
en 1828 (1), siendo denominada posteriormente pity-
riasis pilaire por Devergie en 1857 (1) y bautizada por
Besnier con el actual nombre de PRP en 1889 (1).
Covisa describié en 1910 los dos primeros casos de la
literatura espanola (5).

La incidencia de esta enfermedad se cifra en un
caso nuevo por cada 3.500 a 5.000 pacientes nuevos
en la consulta dermatolégica. Afecta por igual a
ambos sexos y tiene dos picos de incidencia en la pri-
mera y quinta décadas de la vida. Griffiths (6) la cla-
sific6 en cinco grupos basindose en su aspecto cli-
nico, epidemiolégico y evolutivo: tipo I o clasico del
adulto, tipo II o atipico del adulto, tipo III o clasico
juvenil, tipo IV o circunscrito juvenil y tipo V o ati-
pico juvenil. Sin embargo, este esquema de clasifica-
ci6on no es cerrado, existiendo formas que pue-
den evolucionar de un grupo a otro (7) y tipos cli-
nicos que no encajan en ninguno de ellos (8, 9). Gel-
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metti et al (10) clasificaron la PRP de los ninos en
aguda, aguda con curso prolongado, crénica y here-
ditaria, pudiendo ser todas las formas localizadas o
difusas.

Presentamos aqui los casos de dos ninos de 4 y
6 anos que desarrollaron una PRP aguda tras un pro-
ceso infeccioso con buena respuesta terapéutica a los
retinoides orales.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso 1

Varén de 4 anos que presenté una erupcion erite-
matodescamativa de inicio en regiones palmoplan-
tares que se generaliz6 a los pocos dias. El cuadro se
inici6 con un eritema palmoplantar, afectando a con-
tinuacién a cara, cuero cabelludo, cuello, tronco y rai-
ces de miembros (Figs. 1 y2). Se observé la aparicion
de papulas foliculares hiperqueratésicas, asi como
una fina descamacién localizada preferentemente en
cara y cuero cabelludo sobre una base eritematosa.
En palmas y plantas se desarroll6 una queratodermia
de limites irregulares (Fig.1). No se observaron lesio-
nes en la mucosa oral. Unos dias antes de presentar
este proceso el paciente habia sufrido un proceso
infeccioso agudo de las vias respiratorias altas que fue
tratado con antitérmicos sin administrarse antibioti-
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FIG. 1.—Caso 1. Queratodermia palmar con fisuracién y papulas folicu-
lares con eritema en el tronco.

cos. Los estudios analiticos sanguineos efectuados,
incluyendo hemograma y bioquimica sérica, fueron
normales. Una biopsia de piel revel6 una epidermis
discretamente acantésica, con hiperqueratosis orto-
queratésica, tapones corneos y dilatacién de los infun-
dibulos foliculares con queratosis compacta y focos
de paraqueratosis (Fig. 3). En la dermis se observaba
una hiperplasia vascular del plexo superficial con
infiltrado perivascular y perifolicular de tipo lin-
fohistiocitario.

Se inici6 tratamiento topico con esteroides sin resul-
tado después de 2 meses, por lo que se administré aci-
tretino por via oral a dosis de 10 mg/dia con la com-
pleta resolucién del cuadro pasados 2 meses. Tras sus-

FIG. 2.—Caso 1. Papulas foliculares con eritema perifolicular en el
tronco.
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FIG. 3.—Caso 1. Biopsia de piel que muestra hiperqueratosis con
areas de paraqueratosis perifolicular, acantosis discreta y dilatacion
de los infundibulos foliculares. En la dermis se observa una hiper-
plasia vascular del plexo superficial con infiltrado perivascular lin-

fohistiocitario. (Hematoxilina-eosina, 80x.)
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pender el tratamiento no se han producido recidivas
en el curso de 2 anos de seguimiento.

Caso 2

Nina de 6 anos con antecedentes personales de nefro-
calcinosis que sufrié una infeccién amigdalar tratada
con paracetamol y amoxicilina por via oral. Una
semana después apareci6 una erupcion en cara y cue-
llo que se extendi6 caudalmente afectando a tronco, axi-
las, miembros, palmasy plantas en el transcurso de unos
dias. Dicha erupcién consistia en un eritema vivo con
diminutas papulas eritematosas que era mas intenso en
las axilas y flexuras de los codos. A los pocos dias se desa-
rrollé en cara, cuero cabelludo y pabellones auricula-
res una descamacion fina de caracter furfurdceo y apa-
reci6 una queratodermia palmoplantar (Fig. 4). Tras
15 dias de evolucion del cuadro se 6bservé una densa
hiperqueratosis con acentuamiento folicular en codos
y rodillas (Fig. 5).

Los estudios analiticos, incluyendo hemograma y
bioquimica sérica, fueron normales. El estudio histo-
patolégico demostré una epidermis acantdsica con
hiperqueratosis ortoqueratésica y focos aislados de
paraqueratosis, asi como tapones cérneos. En la der-
mis se apreciaba una moderada hiperplasia vascular
superficial con dilatacién luminal e infiltrado infla-
matorio perivascular.

El tratamiento inicial con corticosteroides tépicos
result6 del todo ineficaz, mientras que con la poste-
rior administraciéon de acitretino 10 mg/dia por via
oral se consigui6é una resolucién casi completa del
cuadro clinico en 3 semanas. El tratamiento se man-
tuvo durante 2 meses, pero se suspendi6 debido a una
elevacion de los niveles séricos de calcio. Al retirar la
medicacién se produjo una recaida leve de sus lesio-
nes, que se mantiene 1 mes después.
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FIG. 4.—Caso 2. Eritema y descamacion generalizada con querato-
dermia palmar y fisuracién.

DISCUSION

Los dos casos clinicos que acabamos de describir no
pueden ser encuadrados en ninguno de los grupos de
Griffiths (6) debido a sus caracteristicas particulares
de aparicién y evolucién. Sin embargo, se ajustan a la
forma denominada aguda infantil postinfecciosa,
que definieron Larrégue et al (11) en base a cuatro
observaciones propias y a otras 18 realizadas previa-
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FIG. 5.—Caso 2. Eritema con descamacion furcuracea en extremi-
dades junto con gruesa hiperqueratosis folicular en ambas rodillas.
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mente. Estas formas agudas postinfecciosas cumplen
los siguientes criterios clinicos: ausencia de antece-
dentes familiares, aparicién en cualquier momento de
la infancia salvo en el primer ano de vida, erupcion
precedida de un episodio infeccioso febril, comienzo
agudo unos dias después del episodio infeccioso, eri-
tema escarlatiniforme seguido de la aparicién de
papulas foliculares semanas después, extensiéon rapida
de las lesiones que se generalizan en mds menos 1 mes,
aspecto de PRP tipica, ausencia de signos clinicos o
analiticos asociados, inicio de la descamacion al final
del periodo de extensién por las localizaciones ini-
ciales finalizando 2 6 3 meses después y curacion esta-
ble sin recidivas.

Aunque la etiologia de la PRP es desconocida, se cono-
cen determinados factores que pueden contribuir a
desencadenar la aparicién de este cuadro como son la
radiacion solar (12), quemaduras quimicas (13), expo-
sicion al frio (13), enfermedades hepaticas (14), tubercu-
losis (14), diversas infecciones (13, 15) o la asociacion
con determinadas alteraciones inmunolégicas (16-19).
En el caso de los ninos parece ser que las infecciones
previas tienen un papel preponderante (20), desenca-
dendndose la PRP aguda postinfecciosa, cuyo aspecto
clinico viene determinado por la especial reaccién del
organismo de los ninos a procesos tales como difteria,
anginas, varicela, parotiditis, orquitis u otros. En los dos
casos que describimos fue un proceso catarral el que
provoco la aparicién de la PRP.

El pronéstico de la forma aguda infantil postinfec-
ciosa de PRP es muy bueno, con tendencia a la desa-
paricion de la enfermedad de forma espontanea (21),
algo que ocurrird en unos cuantos meses. Sin
embargo, la respuesta que presentan estos pacientes
alos tratamientos con retinoides por via oral es exce-
lente (22-25), mientras que los tratamientos topicos
con corticosteroides suelen ser ineficaces. La dosis de
acitretino es de aproximadamente 1 mg/kg/dia, que
se mantendra alrededor de 2 meses, lograndose habi-
tualmente la resolucién completa del cuadro clinico
con efectos secundarios de dicho tratamiento bastante
infrecuentes al no sobrepasar los 6 meses de tiempo
en su administracion (21).

Abstract.—In 1983, Larregue et al described a new
form of pityriasis rubra pilaris (PRP) which they
named acute PRP of children.

We present two children, 4 and 6 years old, who
developed this disease after upper airway
infections. Oral treatment with acitretin was helpful
in both cases.

Acute PRP of children is characterized by absence of
familial history, onset in infancy or childhood (not
uring the first year of life), triggering by infectious
diseases, devolpment of typical cutaneous
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manifestations within 1 month, and spontaneous
remission in a few months. It does not respond to
topical corticosteroids, but does so with oral
retinoids.
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tious pityriasis rubra pilaris of children. Actas Dermosifiliogr
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