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REsuUMEN

A PITIRIASIS RUBRA PILARIS (PRP) COMPRENDE UN GRUPO DE ENFERMEDADES CRONICAS CON QUERATOSIS FOLICULAR CIR-

CUNSCRITA Y QUERATODERMIA PALMOPLANTAR. EXISTEN FORMAS FAMILIARES Y ADQUIRIDAS. LA FORMA FAMILIAR ES

POCO FRECUENTE Y GENERALMENTE OCURRE EN LA INFANCIA. PRESENTA UNA DISTRIBUCION BIMODAL. SE PRESENTAN LAS

SIGUIENTES TERAPEUTICAS: RETINOIDES, METOTREXATO, CICLOSPORINA, AGENTES BIOL()GICOS, DANAZOL, ESTANAZOL, PIMECROLI-

MUS, ACIDO FUMARICO Y CALCIPOTRIOL.

SINONIMO: ENFERMEDAD DE DEVERGIE, LIQUEN RUBER PILARIS, LIQUEN RUBER ACUMINADO."

PALABRAS CLAVE: PITIRIASIS RUBRA PILARIS, RETINOIDES SINTETICOS, VITAMINA A.
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ABSTRACT

ITYRIASIS RUBRA PILARIS (PRP) INCLUDES A GROUP OF CHRONIC DISORDERS WITH CIRCUMSCRIBED FOLLICULAR KERATOSIS

WITH PALMOPLANTAR KERATODERMA. BOTH FAMILIAL AND ACQUIRED FORMS HAVE BEEN RECOGNIZED. FAMILIAL FORM 1s

INFREQUENT AND USUALLY OCCURS IN CHILDHOOD AND HAS A BIMODAL DISTRIBUTION. WE PRESENT DIFFERENT : RETI-

NOIDS, METHOTREXATE, CYCLOSPORIN, BIOLOGICAL AGENTS, DANAZOL, ESTANAZOL, PIMECROLIMUS, FUMARIC ACIDAND CALCIPO-

TRIOL.

KEeyworps: PITYRIASIS RUBRA PILARIS, SYNTHETIC RETINOIDS, VITAMIN A.
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Introduccién
La pitiriasis rubra pilaris (PRP) engloba un grupo de trastor-
nos crénicos e idiopdticos, con papulas perifoliculares erite-
matosas, tapones foliculares, con tendencia a agruparse en
placas o progresar a eritrodermia. La queratodermia palmo-
plantar es frecuente. Histolégicamente se caracteriza por
hiperproliferacién e inflamacién dérmica.>*

Existen multiples opciones terapéuticas, sin embargo,
debido a la evolucién natural y a lo infrecuente de la enfer-
medad, no hay estudios concretos.

Historia

La prp fue descrita por primera vez en 1835 por Claudius
Carral cuando publicé el informe de un caso en un pacien-
te de 7 afios de edad, la denominé “psoriasis general”.
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Posteriormente, en 1857, Devergie la reconocié como una
entidad distinta y la nombr6 pitiriasis pilaris; describi6 la
erupcién folicular y not6 la asociacién con otros tres tras-
tornos cutdneos: psoriasis palmaris, pitiriasis capitis y pitiriasis
rubra. En 1877 Richaud reconoce que todas las manifestacio-
nes pertenecen a la misma enfermedad. En 1889 Besnier
acufia el nombre de pitiriasis rubra pilaris (PRP), el cual
persiste hasta la época actual, y en 1910 De Beurmann y
Bith describen por primera vez la presentacién familiar de
la prP."

Epidemiologia

La PRP no muestra predisposicién de género, existen varia-
ciones étnicas con una menor frecuencia en la raza negra.
Se ha informado la incidencia de PRP cldsica en Gran
Bretana e India en uno de cada 5,000 habitantes. La edad
de distribucién es bimodal con un pico en la primera y
quinta a sexta décadas de vida o trimodal con un pico en la
primera, segunda y sexta décadas de vida. Se ha sugerido
que posiblemente la distribucién bimodal refleje un factor



protector hormonal que se establece durante la pubertad.
La incidencia de PRP en la edad pedidtrica es variable y es
mds frecuente en varones con una relacién 3:2.5

La mayoria de los casos son de novo, sin embargo, exis-
ten formas familiares de la enfermedad en las que se obser-
va un patrén de herencia autosémica dominante con pene-
trancia variable o con menor frecuencia un patrén
autosémico recesivo. Se han reportado casos en gemelos
monocigéticos y antecedentes hereditarios hasta en 6.59.35

Patogénesis
No se ha establecido una etiologia exacta. En un inicio, se
propuso la deficiencia de vitamina A, lo cual no se ha pro-
bado ya que estos pacientes cursan con niveles séricos nor-
males;? sin embargo, el éxito terapéutico de varios retinoi-
des sugiere una posible disfuncién de la queratinizacién
dependiente del metabolismo de la vitamina A o de la defi-
ciencia de la proteina de unién al retinol (RBP), la cual trans-
porta y se une al retinol.>>

Se ha informado de varios factores que preceden el ini-
cio de la PRP: traumas menores en piel, exposicién a la luz uv
o infecciones. La posible etiologia autoinmune se ha impli-
cado al observarse en pacientes con: hipotiroidismo, esprie
celiaco, miositis, miastenia grave, la coexistencia en pacientes
con VIH e, inclusive, asociaciada con alguna otra patologia
cutdnea o como marcador de malignidad; aunque la ma-

yorfa no muestra un evento significativo precedente.3s %1073

Cuadro clinico
La PRP inicia con una distribucién cefalocaudal constituida
por pdpulas hiperqueratésicas foliculares con halo eritema-
toso que coalescen para evolucionar tempranamente hacia
la eritrodermia con una tonalidad rojo naranja y exfolia-
cién, que alterna con islas de piel sana. La piel es dspera al
tacto, similar a un “rallador de nuez moscada”. Las palmas
y plantas estdn afectadas hasta en 609%, la piel cabelluda, los
codos y las rodillas se ven afectados en 75 a 80%."

Las ufias pueden presentar una coloracién amarillo-
café, hiperqueratosis subungueal, hemorragias en astilla,
depresiones longitudinales, onicolisis, hoyuelos 0 manchas
en aceite. Las membranas mucosas raramente se ven afecta-
das, aunque pueden mostrar hiperqueratosis difusa o erite-
ma macular con estrias blancas, hallazgos similares al
liquen plano.” (figura 1).

El prurito y el dolor quemante han sido reportados en
20% de los pacientes. No es frecuente que los pacientes pre-
senten fiebre, escalofrios y mal estado general .4
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Figura 1. Onicodistrofia con coloracién amarillo-café,
hiperqueratosis subungueal.
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Clasificacién
Para distinguir las diferentes presentaciones clinicas de la
PRP, en 1930 Griffiths propuso la siguiente clasificacién, con
base en la edad de inicio, la apariencia clinica, la duracién y
el pronéstico, por lo que las divide en formas del adulto
—tanto la cldsica como la atipica— y formas infantiles: la
clasica juvenil, la juvenil circunscrita y la juvenil atipica.
Recientemente se describié una forma asociada a viH.3 511227

Existen otras dos clasificaciones para la Prp: la de
Gelmetti y la de Piamphogsant. La primera se basa en la
duracién de la enfermedad y se categoriza en tres tipos:
forma aguda de PRP que se resuelve en seis meses, forma
aguda con curso prolongado y resolucién en un afio y la
forma crénica que persiste por mds de un afio, las cuales
pueden progresar a una forma eritrodermica (tipos 1 y 111)
(cuadro 1)33

Asi, en la clasificacién de Griffiths tenemos:

CUADRO 1
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Clasificacion de la pitiriasis rubra pilaris (Sehgal)®

Tipo Distribucién Curso

I Clésico del adulto Generalizada Remisién 3-4 aios
IT  Atipico del adulto Generalizada Crénico

III Clasico juvenil Generalizada Remisién 1-2 afios
IV Circunscrito juvenil Localizada No predecible

V  Atipica juvenil Generalizada Crénico




e Tipo I o cldsica del adulto. Es la forma mds comun y repre-
senta mds de 509% de los casos. Es generalizada y auto-
limitada con involucién en tres afios en 80% de los
pacientes.>*

e Tipo 11 o atipica del adulto. Afecta a cerca de 5% de los
pacientes y puede tener una evolucién de mas de 20 afios,
su morfologia es con predominio de escama gruesa “ictio-
siforme” que abarca la regién palmo plantar (figura 2).4

e Tipo 11l o forma cldsica juvenil. Representa 10% de los casos,
inicia entre los 5 y 10 afios de edad, es autolimitada
durante el primer afio y su pronéstico es favorable.>

e Tipo 1v o forma juvenil circunscrita. Afecta aproximada-
mente a 25% de los pacientes, prepuberes, siendo ésta la
forma mds comin en la edad pedidtrica. La topografia
predilecta es en codos y rodillas, con remisiones y exa-
cerbaciones que curan al final de la adolescencia, se
caracteriza porque presenta placas eritematoescamosas
bien circunscritas, tapones foliculares (figura 3).57°

e Tipo v o forma juvenil atipica. Afecta a 59 de los pacien-
tes, inicia en los primeros afios de vida con hiperquera-
tosis folicular de forma crénica que en su mayoria estin
relacionados con la presentacién familiar del padeci-
miento. El diagnéstico diferencial obligado es cual-
quiera de los sindromes ictiosiformes.>”7

Recientemente se establecio la asociacién de la PRP con
VIH, inclusive se le considera como una manifestacién inicial
de esta infeccidn, lo cual podria clasificarse como un tipo V1.
Se desconoce la patogenia exacta, se especula si es una aso-
ciacién fortuita o la infeccién precipita la informacién gené-
tica. Estos pacientes presentan una erupcién simétrica, con
predominio de afeccién en las superficies extensoras fre-
cuentemente pruriginosas, constituida por papulas con pro-
minentes tapones foliculares eritematosas y descamativas. Se
ha reportado en estos pacientes asociacién variable con le-
siones de acné conglobata, hidradenitis supurativa y liquen
espinuloso. No existe relacién de la erupcién con la cuenta
de cD4. Es resistente a tratamiento y muestra mal pronésti-
co. En nifios portadores de VIH/SIDA se presenta un patrén
filiforme de queratosis con afeccién de cara y tronco, siendo
éste el dato cardinal. En ambos casos la mejorfa de la der-
matosis estd directamente relacionada con una adecuada res-

puesta a terapia antirretroviral (HAART).>'*?7

Histopatologia
El patrén histolégico en esta enfermedad es de tipo psoriasi-
forme con acantosis, ensanchamiento de los procesos inter-

Figura 2. Forma atipica del adulto
con escama ictiosiforme sobre
base eritematosa.
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Figura 3. Tipo IV circunscrita juvenil.
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papilares, leve espongiosis, hipergranulosis focal o confluen-
te, alternando con orto y paraqueratosis orientada en ambas
direcciones, horizontal y verticalmente, conocido como:
“patrén en tablero de ajedrez”. Las queratinas 6 y 16 se
expresan, lo que indica proliferacién de queratinocitos. En la
dermis puede existir dilatacién vascular con leve infiltrado
linfocitico perivascular. Los foliculos pilosos dilatados a
expensas de tapones de queratina con un patrén en hombros
perifoliculares y leve infiltrado linfocitico (figura 4)."353

Las lesiones mds eritematosas tienen un estrato cérneo
adelgazado o francamente ausente, con hipogranulosis.

En la microscopia electrénica se encuentran cambios en
la epidermis constituidos por: disminucién en el nimero de
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Figura 4. Hiperqueratosis ortoqueratésica con acantosis
regular, dilatacién vascular con leve infiltrado linfocitico
perivascular.
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tonofilamentos y desmosomas, espacios intercelulares agran-
dados y signos de paraqueratosis, vacuolas similares a lipidos,
queratinizacién incompleta y remanentes nucleares, los cor-
neocitos son fusiformes con numerosos hoyuelos.?

El andlisis de Western blot de piel muestra expresién
de queratina 17, presente también en psoriasis y carcinoma
basocelular.s

Asociaciones

En las formas juveniles se puede asociar con: hipotiroidis-
mo, miastenia gravis, enfermedad celiaca, leucemia aguda o
alteraciones de células T. La PRP se ha asociado de manera

ocasional con estados de inmunodeficiencia como VIH.>™7

Diagnésticos diferenciales
Se debe realizar principalmente con psoriasis, en especial
en las formas tempranas; cuando afecta piel cabelluda debe
diferenciarse de la dermatitis seborreica, frinodermia, que-
ratosis pilar atipico, eccema folicular y eritroqueratoder-
mias, reaccién hipersensitiva generalizada, linfoma cutdneo
de células T, eritroqueratodermia variabilis, eccema folicu-
lar, ictiosis folicular, liquen plano pilaris y lupus eritemato-
so cutdneo subagudo.’’

En los casos de PRP circunscrita juvenil se debe diferen-
ciar de las eritroqueratodermias y trastornos ictiosiformes.’

Tratamiento
El tratamiento en la PRP se fundamenta en la presenta-
cién clinica, debido a la falta de precisién en su etiologia, el

escaso nimero de pacientes y a la evolucién propia de la
enfermedad.

Vitamina A
El uso de vitamina A se ha informado ampliamente, sin
embargo, ain no se define el esquema exacto. Se han utili-
zado dosis de 150,000 a un mill6n de Ut al dia, por via oral,
pero sabemos que dicha dosis puede ser téxica y que nunca
deberid utilizarse por mds de dos semanas.™

Las manifestaciones clinicas de dicha toxicidad incluyen:
cefalea, ndusea, escalofrios, hipertrigliceridemia y toxicidad
hepdtica, por lo que siempre deberdn monitorizarse dichos
pardmetros. De forma anecdética se han reportado ingesta de
carotenos orales, aceite de higado de bacalao o mero y vita-
mina E, asi como la aplicacién tépica de dicha vitamina ™5

Retinoides sistémicos
Los retinoides sistémicos han sustituido a la terapéutica con
vitamina A, pues modulan e inducen la expresién del factor
de crecimiento epidérmico, promueven la diferenciacién ce-
lular de la epidermis, regulan el crecimiento del epitelio hi-
perproliferativo y alteran la diferenciacién terminal de célu-
las en un epitelio no queratinizado o metapldsico. Tienen
efecto sobre la reduccién de los tonofilamentos, disminucién
de la cohesividad de los corneocitos, alteran la funcién de ba-
rrera e incrementan la pérdida de agua transepidérmica.™57¢

Reconocemos tres generaciones de retinoides sistémi-
cos: la primera incluye tretinoina, isotretinoina y alitretinoi-
na. El segundo grupo estd constituido por los retinoides
aromdticos, entre los que se encuentran el etretinato y la
acitretina, la cual parece que tiene mejores propiedades far-
macolégicas (menor unién a lipidos y eliminacién mds rédpi-
da). Ambos retinoides aromadticos son efectivos en el trata-
miento de la psoriasis y en trastornos de queratinizacién. La
tercera generacién de retinoides incluye al tazaroteno y el
adapalene.'+"

La accién de los retinoides se efectda a través de la pro-
tefna de unién retinol citopldsmica, asi como del receptor
de retinoide nuclear, activando y regulando la transcripcion
de genes. Existen dos clases de receptores de retinoides
nucleares: el receptor del dcido retinoico (RAR) y el receptor
X de retinoide (RXR).™4"S

La isotretinoina presenta una biodisponibilidad de
259%, la cual se duplica con el consumo de alimentos. La
concentracién méxima se obtiene de una a cuatro horas des-
pués de su ingesta oral y el firmaco se detecta en sangre
después de 30 minutos. La vida media es de 10-20 horas."*



La dosis utilizada es de o.5-1.5 mg/kg/dia. Induce el
aclaramiento de las lesiones entre tres y seis, con una mejo- Otra opcidén terapéutica es el uso de aminopterina, an-

matogénesis defectuosa.> ' 3 224

ria de 90%. tagonista de los folatos, utilizada en combinacién con reti-
El etretinato es un retinoide aromdtico, presenta una  noides orales y metotrexato.’

biodisponibilidad de 409 con grandes variaciones interin- La combinacién utilizada es de 25-75 mg/dia de etreti-

dividuales, su vida media es de 80 a 175 dias, se almacenaen  nato con una dosis semanal de 5-30 mg de metotrexato. Se

el tejido adiposo y se puede detectar en sangre por mds de  deberd comenzar con la dosis minima indispensable,

dos afos.""" Las dosis empleadas son de 0.5 a 1.0 mg/kg/dia,  dependiendo de la respuesta. Se recomienda realizar eva-

durante tres a cinco meses. Se ha demostrado que los pa-  luaciones clinicas y de laboratorio, con pruebas de funcién
cientes tratados con este farmaco presentan un aclaramien-  hepdtica semanales durante las primeras 6 a 8 semanas."
to mds rdpido que los grupos que emplean isotretinoina. La La ciclosporina (CsA) es un agente inmunosupresor,
duracién de la remisién es variable.>™31° afecta predominantemente al sistema inmune, sin embargo,
Los efectos adversos de los retinoides son: hepatotoxici- ~ se conoce su efecto sobre la proliferacién de queratinocitos

dad con elevacién de transaminasas, se reportan en 15% de  in vitro."”7 El farmaco es un péptido liposoluble con propie-
los pacientes, la cual es reversible al suspender el  dades antibidticas que parece actuar en un estadio tempra-
medicamento; entre los cambios a nivel mucocutineo se  no en la diferenciacién inducida por el antigeno sobre el
incluyen queilitis, sequedad de mucosa nasal, xerodermia,  receptor de las células T y en el bloqueo de su activacién.
ojo seco, adelgazamiento difuso del pelo, unas brillantes,  Las dosis empleadas no exceden los 5 mg/kg/dia, con acla-
descamacién palmoplantar e incremento de la fragilidad ~ ramiento completo de las lesiones en un periodo de cuatro
dérmica; cambios 6seos como hiperostosis esquelética difusa,  a 20 semanas. Los efectos adversos con uso prolongado son:
r e m o d e | a ¢ i 6 n  nefrotoxicidad, hiperglucemia, hiperlipidemia, osteoporo-
de huesos largos, descalcificacion, calcificacién progresivade  sis, hipertension arterial sistémica y carcinogénesis.»'719-24
ligamentos y tendones, cierre epifisiario prematuro y posible
osteoporosis. Mialgias, artralgias, lumbalgia, elevacién de  Agentes biolégicos
CPK, pseudotumor cerebro y depresién. Debido a su largavida ~ Recientemente los agentes biolégicos se han sumado a las
media, el etretinato se debe evitar en mujeres en edad repro-  opciones terapéuticas de la Prp. Esta comparte hallazgos
ductiva. Es necesario realizar pruebas de funcién hepdtica,  tanto clinicos como histolégicos con la psoriasis y responde
perfil de lipidos y prueba de embarazo al inicio, asi como en  a casi los mismos tratamientos. El etanercept se une al fac-
forma mensual hasta finalizar el tratamiento.™ tor de necrosis tumoral alfa (FNT) y a los receptores [} del
Existen algunas otras terapias en casos de PRP refracta-  FNT. El FNT-at es una citocina involucrada en la patogéne-
rios a tratamiento con derivados de vitamina A, sustentados  sis de varias enfermedades inflamatorias y autoinmunes,
en el éxito terapéutico y en la alteracién de hiperprolifera-  induce maltiples respuestas proinflamatorias como la induc-
cién de la psoriasis; tales como: metotrexato, el cual es un  cién de IL-1, leucotrienos, migracién y activacién de neutré-
antagonista del dcido félico que se fija al sitio catalitico acti-  filos; acttia inhibiendo al ENT y ha probado que es exitoso en
vo de la dihidrofolato reductasa (DHFR). La falta de este el tratamiento de la psoriasis y recientemente ha mostrado
cofactor interrumpe la sintesis de timidilato, nucle6tidos de  que es util en la PRP en pacientes en los cuales ha existido
purina y los aminodcidos serina y metionina, interrumpien-  falla terapéutica con otros tratamientos.>=°
do la formacién de ADN, ARN y proteinas. El metotrexato se El infliximab es un anticuerpo monoclonal quimérico
administra por via oral o intravenosa, hasta 9o% de una  que se une a las citocinas proinflamatorias del FNT-o.. La
dosis oral se excreta en la orina en 12 horas. El firmaco no  dosis utilizada es de 5 mg/kg, dos veces por semana.®®
se metaboliza y las concentraciones séricas son proporcio- El efalizumab, forma humanizada de anticuerpos muri-
nales a la dosis, funcién renal y al estado de hidratacién.?**  nos dirigidos contra CDi11a, inhibe la activacién de células T
Se emplean dosis semanales de 10-25 mg, dosis Gnica o frac-  asi como la adhesién de éstas a los queratinocitos. Existe la
cionada, observando una respuesta en 3-6 meses. Los pa-  hipétesis de que el mecanismo de células T puede tener un
cientes deben tener un seguimiento muy cuidadoso debido  rol en la fisiopatologia de la prRP.2°
a los posibles efectos adversos, entre los cuales se incluye la Otros tratamientos descritos en la literatura son con

hepatotoxicidad, mielosupresién, teratogenicidad y esper-  danazol y estanazol, los cuales elevan los niveles de la pro-




teina de unién al retinol (RBP). Se han empleado dosis de 4
a 6 mg de manera oral durante 15 a 42 dias, con lo que se
logra la elevacion de los niveles RBP durante la terapia y per-
manecen elevados por lo menos un mes después de suspen-
der el medicamento. La mejoria se observa en la primera
semana y permanece de 8 a 12 meses; los efectos androgéni-
cos hacen que este fairmaco no sea el mds recomendable en
mujeres 5"

El pimecrolimus es un derivado del macrolactamo
ascomicin, que se une al receptor citosélico macrofilina-1, la
proteina inhibe la fosfatasa de calcineurina, lo que resulta
en el bloqueo de traduccién de sefial en las células blanco.
El pimecrolimus inhibe selectivamente la liberacién de Th-
1 (IL-2 ¢ INF-y) y Th-2 (IL-4 € IL-10); en crema al 19 se apro-
b6 para el tratamiento de la dermatitis at6pica y se informa
que es efectivo en otros trastornos inflamatorios de la piel.
El mecanismo de accién en la PRP es dificil de determinar,
sin embargo, la asociacién de la PRP con enfermedades
autoinmunes —como hipogamaglobulinemia, anormalida-
des de los linfocitos T e infecciones como VIH— sugiere un
componente inmune subyacente, por lo que la efectividad
del pimecrolimus no se ha comprobado hasta el momento.”

El 4cido fumérico es un metabolito del ciclo del 4cido
citrico, posee propiedades inmunomoduladoras y un efecto
inhibidor sobre los queratinocitos proliferativos. El dcido
fumdrico induce la secrecién de citocinas Th-2 “like”. Los
hay en presentacion oral o tépico, con una dosis inicial de
60 a 100 mg. Los efectos adversos son transitorios: flushing,
diarrea, ndusea, fatiga, sintomas gastrointestinales, dismi-
nucién de la cuenta linfocitaria, eosinofilia transitoria, lige-
ro incremento de enzimas hepdticas y, raramente, incre-
mento de la creatinina sérica. Por estos motivos se deben
realizar pruebas de funcién hepdtica, renal y biometria
hematica durante el empleo del farmaco.??

Otros

Los andlogos de la vitamina D, como el calcipotriol tépico,
han mostrado que in vitro interfieren en varios aspectos de la
inflamacién cutdnea, en la proliferacién epidérmica y en
la queratinizacién. In vivo la mejoria clinica se observa por
su efecto en la reduccién del infiltrado de células T'y mono-
citos, asimismo reduce la proliferacién de queratinocitos
suprabasales.”® Su uso tépico es dos veces al dia durante
cuatro semanas. Se ha informado eritema como uno de los
efectos adversos y en forma sinérgica se pueden utilizar
vitaminas A y E por via oral 353

Existen reportes aislados del uso de la hormona adreno-

corticotrépica (ACTH) combinada con vitamina A, isoniazida,
dcido aminosalicilico con o sin penicilina V potésica, ami-
nonicotinamida 1% tépica (potente antagonista de la nico-
tinamida), hidroxicloroquina 400 mg/dia, dcido ascérbico
oral e intramuscular,>" asi como fototerapia utilizando radia-

cién ultravioleta B de onda estrecha o Re-PUVA con etretina-

to o bien el “tratamiento de Goeckerman modificado” 35128

Conclusiones

La PRP es una enfermedad poco comun, hiperproliferativa e
inflamatoria que comienza en la infancia o edad adulta y su
etiologia se desconoce. Se caracteriza por papulas foliculares
hiperqueratésicas o placas eritematoescamosas; su evolucién
es variable, pero en la mayoria de los casos se resuelve en un
periodo de tres afios. Al tratarse de una dermatosis rara y
autolimitada, no existen estudios epidemiolégicos en Méxi-
co, lo cual ha impedido el empleo de una terapéutica exitosa.

................................................................................
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Pitiriasis rubra pilaris

¢Cudl es la morfologia de las lesiones en la pitiriasis

rubra pilaris?

a) Placas eritematoescamosas

b) Papulas hiperqueratésicas foliculares que alternan
con islas de piel sana

¢) Papulas color rosado, cubiertas de escamas finas

d) Placa oval, de color rosado con descamacién fina

e¢) Eritema y escamas que se agrupan en placas

¢ Cuidles son los cambios ungueales que encontramos en

la pitiriasis rubra pilaris?

a) Coiloniquia

b) Lineas de Beau

¢) Coloracién amarillo-café, hiperqueratosis subun-
gueal y hemorragias en astilla

d) Traquioniquia

¢) Leuconiquia verdadera

¢Cuidl es la forma mas comin en la edad pediatrica?
a) Tipo 111 o forma cldsica juvenil

b) Tipo vi

¢) Tipo 1v o forma juvenil circunscrita

d) Tipo Vv o forma juvenil atipica

e) Tiponl

¢Cudl es el patrén histopatolégico caracteristico?

a) Psoriasiforme con ortoqueratosis y paraqueratosis
orientada en direccién vertical y horizontal, “pa-
trén en tablero de ajedrez”

b) Acantosis y agranulosis

¢) Espongiosos, exocitosis y paraqueratosis focal

d) Vacuolizacién de la basal e infiltrado linfocitico

Acantosis de los procesos interpapilares

¢Cémo actdan los retinoides sistémicos en la pitiriasis

rubra pilaris?

a) Agente inmunosupresor

b)  Efecto sobre la proliferacién de queratinocitos

¢) Promueven la diferenciacién, regulan el crecimien-
to y alteran la diferenciacién terminal de células

d) Efecto antiinflamatorio

¢) Propiedades inmunomoduladoras

¢Cudl es la dosis de ciclosporina empleada en la piti-
riasis rubra pilaris?

a) 1 mg/kg/dia

b) 6 mg/kg/dia

¢) 4 mg/kgkemanal

d) 5 mg/kg/dia

e) 5mg/kgkemana

¢Cudles son algunos efectos adversos de la ciclosporina?
a) Sequedad de piel y mucosas

b) Nefrotoxicidad, hipertension arterial e hiperlipidemia
¢) Fotosensibilidad

d) Mielosipresion

e) Teratogenicidad

¢Cémo actdan el danazol y el estanazol en la pitiriasis

rubra pilaris?

a) Inhibe al FNT

b) Efecto antiinflamatorio

¢) Elevan los niveles de la proteina de unién al reti-
nol (RBP)

d) Alteran la diferenciacién terminal de células en un
epitelio no queratinizado

e) Efecto inmunomodulador




¢En la forma juvenil atipica (tipo v), écon qué enfer-  10. (Cudl es el tiempo promedio de involucién de la piti-
medades debemos hacer diagnéstico diferencial? riasis rubra pilaris tipo 1 o cldsica del adulto?

a) Psoriasis vulgar a) 1ano

b) Queratosis pilar b) Nunca involuciona

¢) Frinodermia ¢) 3afios

d) Sindromes ictiosiformes d) 5 afos

¢) Parapsoriasis e) Mis de 20 afios






