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RESUMEN

La pitiriasis rubra pilar (PRP) es una enfermedad poco frecuen-
te de causa desconocida que ocurre en la primera, segunda y
sexta décadas de la vida. Las caracteristicas clinicas son muy
variables, pero en general se manifiesta con papulas foliculares
eritematosas y placas escamosas de color salmén que se uneny
dejan islas de piel no afectada, la cual es una caracteristica muy
distintiva de esta enfermedad; con frecuencia la PRP se asocia
a queratodermia palmoplantar. La dermatoscopia ayuda en la
precision de la evaluacién clinica y permite distinguirla de su
diagndstico diferencial mas comin, la psoriasis. El diagnéstico
es clinico y se confirma mediante hallazgos histopatoldgicos
como el patrén en tablero de ajedrez, tipico de la PRP, aunque
no es patognomonico. Los tratamientos tdpicos son la base y
deben adicionarse a los medicamentos sistémicos en casos se-
veros. Los retinoides sistémicos se consideran de primera lineg,
el metotrexato es de segunda linea, y debido a sus altos cos-
tos y evidencia clinica ain limitada, se han dejado los agentes
biolégicos como tercera linea del tratamiento. Hasta la fecha,
todo el conjunto de medicamentos utilizados para tratar esta
enfermedad se basa Unicamente en reportes o series de casos
clinicos publicados."®

PALABRAS CLAVE: pitiriasis rubra pilar, queratodermia palmoplantar,
retinoides, metotrexato, biologicos.

Introduccién
a pitiriasis rubra pilar (PRP), también conocida como
liquen ruber acuminatus o enfermedad de Devergie, es
una enfermedad inflamatoria papuloescamosa rara con
manifestaciones clinicamente heterogéneas. Fue descrita

CORRESPONDENCIA

ABSTRACT

Pityriasis rubra pilaris (PRP) is a rare disease of unknown etiol-
ogy that occurs in the first, second and sixth decades of life.
The clinical characteristics are very variable, but in general, it
presents erythematous follicular papules and salmon squamous
plaques that come together and leave patches of unaffected
skin, which is a very distinctive feature of this disease; PRP is
often associated with palmoplantar keratoderma. Dermoscopy
supports the clinical evaluation and makes possible the distinc-
tion with the most common differential diagnosis, psoriasis. The
diagnosis is clinical and is confirmed by histopathological find-
ings like the “chessboard” pattern, typical of PRP, although it is
not pathognomonic. Topical treatments are the basis of man-
agement systemic medications and should be added in severe
cases. Systemic retinoids are considered first-line treatment,
methotrexate as second-line, and due to their high costs and
still limited clinical evidence, biological agents have been left as
the third line of treatment. To date, all the available medica-
tions used to treat this disease is based on case reports or series
of published clinical cases.*®

KEYWORDS: pityriasis rubra pilaris, palmoplantar keratoderma, reti-
noids, methotrexate, biologics.

por primera vez por Claudius Tarral en 1828; casi treinta
afos después, en 1856, Alphonse Devergie la llamé “piti-
riasis pilar” y, en 1889, Besnier le adjudicé el nombre de
pitiriasis rubra pilar luego de haber descrito varios casos.
Las caracteristicas clinicas que se presentan en la PRP son

Dr. Roberto Arenas m Correo: rarenas98@hotmail.com

Calzada de Tlalpan 4800, Col. Seccién xvi, 14080 Alcaldia Tlalpan, Ciudad de México

Volumen 18 / Ndmero 1 B enero-marzo 2020

Dermatologia Cosmética, Médica y Quirtrgica “



DCMQ

$«-:EDUCACION MEDICA CONTINUA

muy variables, asi como el pronéstico en cada paciente.
Con base en la edad de inicio de la enfermedad y las ca-
racteristicas clinicas, Griffiths la clasificé en cinco tipos: I
clasica del adulto, 11 atipica del adulto, 11 cldsica juvenil,
IV circunscrita juvenil, y V atipica juvenil. Recientemente
se agregd el tipo VI, el cual estd asociado a la infeccién
por el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH). Los
hallazgos clinicopatoldgicos son el estindar de oro para el
diagnéstico de la enfermedad."7

Epidemiologia

La PRP se considera una enfermedad rara que correspon-
de a 0.03% de todas las consultas dermatoldgicas, y su
incidencia se estima en uno en 400 mil. Afecta a ambos
sexos por igual y a cualquier raza. En general la edad de
inicio de la enfermedad presenta tres picos que corres-
ponden a la primera, segunda y sexta décadas de la vida.
La forma clésica juvenil y cldsica del adulto son los tipos
mds frecuentes.>*"

Etiopatogenia
La PRP es una dermatosis inflamatoria de etiologia desco-
nocida producida por una alteracién de la queratinizacién
debida a un aumento en el recambio de los queratinoci-
tos. Se ha planteado el posible papel de la vitamina A y
alteraciones en su metabolismo y transporte, una respues-
ta inmune no regulada de los superantigenos, las células
dendriticas plasmocitoides, niveles aumentados del factor
de necrosis tumoral-alfa (TNF-a) en la piel y alteraciones
en los ejes de las interleucinas (IL) IL-12/IL.-23."9"%">

La PRP puede ser hereditaria o adquirida, esta altima
forma constituye la mayor parte de casos. Los casos fami-
liares son formas autosémicas dominantes con mutacio-
nes heterocigotas en la familia del reclutamiento de las
caspasas, en el gen CARD14, el cual se expresa fuertemente
en la piel de los pacientes con PRP y es un activador del
factor de transcripcién nuclear kappa B (NF-KB), que se ha
visto implicado en mualtiples trastornos inflamatorios y en
cdncer. Estas mutaciones no se han encontrado en la piel
de los pacientes con casos adquiridos, pero se han descri-
to varios factores asociados o desencadenantes como las
infecciones virales o bacterianas, el imiquimod, algunas
neoplasias como hepatocarcinoma, cdncer colorrectal,
leucemia o sindrome de Sézary, incluso se ha sugerido
que la PRP podria constituir un marcador cutdneo; enfer-
medades autoinmunitarias; traumas, y el hipotiroidismo,
ya que se han reportado algunos casos en los que la PRP se
resolvi6 al corregir los niveles de hormonas tiroideas, asi
como una incidencia aumentada de hipotiroidismo en la
PRP con respecto a la poblacién general #5975
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La PRP comparte muchas caracteristicas genéticas, cli-
nicas e histopatolégicas con la psoriasis, e incluso se men-
ciona que la PRP familiar es una posible variante alélica
de la psoriasis familiar debido a que también se encuen-
tran las mutaciones del gen CARD14 en este tipo de pso-
riasis; ademds, muchos agentes biolégicos aprobados para
la psoriasis se han convertido en una opcién terapéutica
para la PRP ya que también se encuentran niveles aumen-
tados de citocinas proinflamatorias (TNF-a, IL-12 € 1L-23)
y citocinas de las células T adaptativas (especialmente de
las citocinas de TH17, IL-17A e 1L-22) en la piel de estos
pacientes, asimismo se demuestra su posible papel en la
patogénesis de esta enfermedad. >+"

Caracteristicas clinicas

El diagnéstico es principalmente clinico y se apoya y con-
firma con los hallazgos histopatol6gicos, aunque no son
patognomonicos de la PRP. El diagndstico es dificil, en
especial en las etapas iniciales de la enfermedad, cuando
aun no se observa la imagen clinica completa. La carac-
teristica clinica fundamental es la presencia de pdpulas
foliculares hiperqueratésicas de aproximadamente 1 mm
de didmetro que tienen forma de cono, conos de Besnier,
que dan una textura dspera a la piel. También se obser-
van placas eritematoescamosas de color rojo ladrillo o
rojo-naranja que se unen y dejan dreas focales redondas
bien delimitadas de piel normal o sana (islas de piel no
afectada), las cuales son una caracteristica muy distintiva
y de gran ayuda para el diagnéstico clinico de la enferme-
dad; no miden mas de 1.5 cm de didmetro y se observan
también en las formas eritrodérmicas (figuras 1-4).

Casi todas las formas de PRP pueden evolucionar a
eritrodermia en dos a tres meses, excepto la forma cir-
cunscrita juvenil. En las formas del adulto, las lesiones
aparecen primero en la cara y el cuero cabelludo, y se
extienden en sentido cefalocaudal; las formas juveniles
usualmente inician en el hemicuerpo inferior. En su ma-
yoria las lesiones son asintomdticas y muy pocas veces son
pruriginosas. La enfermedad no afecta el estado general
de los pacientes, aun cuando se presentan lesiones muy
difusas. La descamacion es frecuente y tiende a ser fina
y pitiriasiforme en la parte superior del cuerpo, mientras
que en el drea inferior de éste las escamas son gruesas y
laminares.>7*"

La hiperqueratosis folicular en la parte dorsal del hue-
so del primer y segundo dedos se conoce como sintoma
de Besnier. Habitualmente se acompafia de queratodermia
palmoplantar, que puede resultar con fisuras dolorosas en
las manos y los pies, asi como alteraciones ungueales como
estrias longitudinales, hiperqueratosis subungueal y dis-

Volumen 18 / Ndmero 1 B enero-marzo 2020



PAMELA M. MANCILLA-GUDIEL Y COL.

Figura 2. Papulas foliculares en saliente dseas.

trofia ungueal (figuras 5-7). La afectacién de las mucosas
es rara, aunque en la mucosa oral puede haber erosiones
y placas blanquecinas. En casos extremos es posible que
presente ectropién. Se muestran variaciones entre cada
tipo de PRP, asi como la edad de inicio de la enfermedad,
la distribucién de las lesiones, la evolucién, el pronéstico
y las condiciones subyacentes asociadas."+7m

Clasificacion

En 1980 Griffiths clasificé la PRP en cinco tipos. Los ti-
pos 1y II corresponden a los del adulto, donde el tipo
I es el mds frecuente de todos (509%); y los tipos 11l a V
corresponden a las formas juveniles. Después, en 1995 se
propuso el tipo VI, el cual se asocia con la infeccién por
VIH. Las caracteristicas clinicas de la PRP son muy varia-
bles, y la estratificacién en diferentes tipos es necesaria
para valorar el prondéstico de cada tipo de PRP y adaptar
estrategias de tratamiento individuales (tabla 1). El tipo I
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Figura 4. Hiperqueratosis laminar plantar en PRP infantil.

corresponde a la forma clasica del adulto, el 11 a la atipica
del adulto, el 111 es la forma cldsica juvenil, el IV represen-
ta la circunscrita juvenil, el v es la atipica juvenil, y el tipo
VI se relaciona con la infeccién por VIH "

Tipo I: clasico del adulto

Es la forma mds frecuente. Presenta un inicio agudo con
afectacién generalizada de la piel que comtinmente em-
pieza en la cara o el cuero cabelludo, propagéndose asi, en
sentido cefalocaudal. En 809% de los casos la enfermedad
puede remitir de forma espontdnea a los tres aiios. La que-
ratodermia palmoplantar es de color naranja-amarillento
y se presentan alteraciones ungueales. La eritrodermia es
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Figura 6. PRP del adulto con péapulas foliculares.

una complicacién comin en este tipo de PRP y presenta las
tipicas islas de piel no afectada°

Tipo I: atipico del adulto

Tiene distribucién generalizada de las lesiones de aspec-
to ictiosiforme, especialmente en los miembros inferiores,
no sigue la evolucién cefalocaudal y presenta un curso
crénico de hasta 20 afios. Se asocia con queratodermia

palmoplantar, asi como con pelo escaso en la piel cabe-
[luda.sroe
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Figura 7. PRP con queratodermia plantar.

Tipo Iii: clésico juvenil

Esta forma de PRP es similar al tipo I en cuanto a su
presentacién clinica, pero difiere en que ocurre en los
primeros afios de vida. El curso clinico de la enferme-
dad es mds favorable en los nifos, con un prondsti-
co excelente, es frecuente la resolucién espontinea en
un afio >

Tipo Iv: circunscrito juvenil

Es el mds comin de los tipos juveniles. Aparece con pla-
cas eritematosas y pdpulas foliculares hiperqueratdsicas
bien delimitadas en los codos y las rodillas. Es caracteris-
tica su relacién con queratodermia palmoplantar y afecta
el dorso de las manos y los pies. El pronéstico es impre-
decible y puede haber recaidas."">™*

Tipo V: atipico juvenil

La mayoria de los casos de PRP hereditaria pertenecen a
este tipo, el cual es el mds raro en las formas juveniles, y
se presenta en los primeros afos de vida. Se manifiestan
lesiones de aspecto esclerodermiformes en las manos y
los pies, hiperqueratosis folicular y eritema no tan promi-
nente. Es crénica y resistente al tratamiento."">+7

Tipo VI asociada a VIH

Es similar al tipo 1 o cldsico del adulto, pero con un curso
mds grave, una incidencia que va en aumento y tiende
a ser refractario al tratamiento convencional de la PRP,
aunque se ha reportado que muestra una buena respuesta
clinica con la terapia antirretroviral. En estos pacientes
se acompana de otras manifestaciones foliculares como
acné noduloquistico, hidrosadenitis supurativa y liquen
espinuloso. En este tipo, la eritrodermia también es una
complicacién frecuente.”>™
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Tabla 1. Clasificacion de la pitiriasis rubra pilar®”™

PITIRIASIS RUBRA PILAR"**

Placas eritematoescamosas difusas con evolucion cefalocaudal e
islas de piel sana, hiperqueratosis folicular, queratodermia palmo-

Lesiones ictiosiformes sobre todo en las piernas, hiperqueratosis
Presentacion clinica similar al tipo |, pero con edad de inicio de la
Placas eritematoescamosas y/o papulas foliculares hiperquerato-

Lesiones esclerodermiformes en manos y pies, hiperqueratosis

Tipo I: clasico del adulto 50

plantar (QDPP), eritrodermia
Tipo II: atipico del adulto 5

folicular, QDPP, alopecia
Tipo 1ii: clasico juvenil 10

enfermedad en los primeros afios de vida
Tipo IV: circunscrito juvenil 25

sicas localizadas en codos y rodillas, QbpP
Tipo V: atipico juvenil 5

folicular y QDPP. Aparece en los primeros afos de vida
Tipo vi: asociada a VIH Aumentando

Similar al tipo I pero mas grave. Se relaciona con acné nodulo-
quistico y liquen espinuloso. La eritrodermia es una complicacién

80% presenta remision
espontanea en tres afios

Crénico

En general resuelve en
un ano

Incierto, hay remisiones y
exacerbaciones

Crénico

Crénico, mal prondstico

frecuente

Modificada de Stephen CPT, Stacey K, Novek SJ, Craig LTC y Maddox L, Pityriasis rubra pilaris in a 3-year-old male, Mil Med 2016; 181(3):e300, tabla 1.

El desarrollo subito de la PRP en un adulto mayor de
50 afios, especialmente si la enfermedad muestra una pre-
sentacién atipica o es refractaria al tratamiento con reti-
noides sistémicos, debe levantar sospechas de que pueda
coexistir una neoplasia maligna oculta.”

Dermatoscopia

La dermatoscopia puede utilizarse como una herra-
mienta adicional para mejorar la precisién de la evalua-
cién clinica. En la PRP se observan maltiples dreas ama-
rillentas redondas u ovaladas con tapones queratésicos
centrales y vasos periféricos lineales y puntiformes.>*>

Ademds, se observan caracteristicas muy distintivas
en la PRP con respecto a las placas de psoriasis, que es
el diagnéstico diferencial mds comun. A diferencia de la
PRP, en estas placas se observan vasos puntiformes distri-
buidos uniformemente en un fondo rojo claro con esca-
mas blancas difusas.>*>"»

Datos de laboratorio

No existen marcadores serolégicos para la PRP, sin em-
bargo, se pueden obtener pruebas de laboratorio para
evaluar posibles enfermedades coexistentes, como neo-
plasias o hipotiroidismo. También es de ayuda para esta-
blecer los pardmetros de base para el monitoreo de estos
exdmenes de laboratorio durante el tratamiento. Estos
estudios deben incluir el recuento de glébulos blancos
con diferencial, un perfil metabélico completo, pruebas
hepdticas y perfil lipidico en caso de que se utilicen reti-
noides como la isotretinoina. Se puede hacer una prueba
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de embarazo en el caso de mujeres en edad fértil, por el
riesgo teratogénico de algunos medicamentos utilizados
en el tratamiento. Ademads, debido a la asociacién del tipo
VI con la infeccién del VIH, es recomendable realizar una
prueba rapida para la deteccién del virus.™®

Datos histopatoldgicos
El diagnéstico de la PRP se hace clinicamente y se confir-
ma con la histopatologfa, en la cual se revela hiperquera-
tosis irregular con alternancia de ortoqueratosis y para-
queratosis en direcciones vertical y horizontal, formando
el tipico patrén en tablero de ajedrez (figuras 8 y 9). Otros
hallazgos frecuentes son hipergranulosis, taponamiento
folicular, crestas amplias, papilas dérmicas estrechas, in-
filtrado linfocitico perivascular superficial leve y vasodi-
latacion. +00rom

Un hallazgo ocasional, pero distintivo, es la “paraque-
ratosis en hombros” dado por la paraqueratosis en ambos
lados del foliculo taponado con queratina; ademds de la
disqueratosis acantolitica focal, la cual fue descrita por
primera vez en 1989 por Kao y Sulica, quienes pensaron
inicialmente que era un hallazgo incidental >

Diagnéstico diferencial

El diagnéstico diferencial incluye psoriasis, queratosis
pilar, dermatitis atépica, ictiosis, eccemdtides folicula-
res, liquen espinuloso, frinoderma, linfoma de células
T, liquen plano pilar, asi como otras causas de eritro-
dermia. Ante el diagnéstico diferencial con psoriasis, es
de ayuda la ausencia del signo de Auspitz y del signo
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Figura 8. Histopatologia de PRP, crestas amplias y papilas estrechas, infiltrados lin-
focitarios escasos (H-E 10X).

de la vela, ademds de la presencia de islas de piel no
afectada.””"°

Tratamiento

No existen protocolos especificos o tratamientos univer-
salmente efectivos para la PRP debido a la baja incidencia
de esta enfermedad y que con frecuencia es refractaria al
tratamiento convencional. El tratamiento utilizado en la
actualidad proviene sobre todo de series o reportes de
casos, ya que hasta la fecha no se han realizado ensayos
controlados aleatorios para observar la eficacia de los
multiples tratamientos existentes.*”"

Se pueden utilizar tratamientos tépicos, sobre todo en
las formas localizadas, que con frecuencia son suficientes.
En muchos casos pueden usarse de igual forma aunados
a los tratamientos sistémicos. Por via tépica se recomien-
dan, en primer lugar, emolientes con urea o incluso con
acido salicilico, los cuales deben ser la base del tratamien-
to para todos los pacientes con PRP. En segundo lugar,
se pueden aplicar corticoesteroides tépicos de potencia
media a alta, inhibidores de calcineurina, calcipotriol,
tretinoina y tazaroteno, que deben aplicarse antes de es-
calar a los retinoides sistémicos y/o fototerapia en caso de
que esté indicada. Los retinoides tépicos, como tretinoina
al 0.05%, en crema han sido reportados con una buena
respuesta, y la aplicacién de tazaroteno al 0.1% en gel dos
veces al dia ha presentado una mejora significativa en pa-
cientes con tipo IV de PRP. Después de seis semanas debe

Dermatologfa Cosmética, Médica y Quirtirgica

Figura 9. Hiperqueratosis con alternancia de ortoqueratosis y paraqueratosis (H-E
40X).

hacerse una reevaluacién en caso de que el tratamiento
tépico no sea suficiente.>59102

Los retinoides sistémicos se consideran de primera
linea en la terapia sistémica. Se prefiere la isotretinoina
por via oral en dosis de 1 mg/kg/dia, ya que parece ser
mds efectiva que la acitretina y presenta una vida media
mads corta. Ademads, dada la evidencia clinica limitada de
la alitretinoina, se sugiere como primera eleccién la iso-
tretinoina. La respuesta clinica a los retinoides sistémi-
cos es evidente luego de los primeros tres a seis meses de
tratamiento, pero se sugiere seguir el tratamiento hasta
la remisién de los sintomas, y continuar con una dosis
de sostén de 5 a 10 mg de isotretinoina. Respecto a las
formas juveniles, se ha reportado el caso de un nifio de
tres afios con PRP que evidenci6 una respuesta altamente
efectiva al tratamiento con isotretinoina en la dosis inicial
antes mencionada, aunque este medicamento sélo ha sido
aprobado por la FDA en pacientes mayores de 12 afios para
el tratamiento de acné. Con frecuencia ocurren los efectos
adversos de los retinoides, en especial la resequedad de
la piel y las mucosas. En nifios, los retinoides en dosis
altas pueden inducir hiperostosis y cierre prematuro del
cartilago epifisario. Debido a que estos medicamentos
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son teratogénicos, se deben evitar durante el embarazo y
hasta tres afios o seis semanas después de haber utilizado
acitretina o isotretinoina, respectivamente.">579117

Aun cuando los retinoides son de primera eleccién,
existe recurrencia en 17% de los casos y algunas veces la
PRP es refractaria al tratamiento; también en caso de con-
traindicacién a los retinoides sistémicos, se ha propuesto
como segunda linea el metotrexato (MTX). Se ha obser-
vado la eficacia del MTX en dosis de 5 a 25 mg semanales
dividida en tres partes, administrada cada 12 horas. Los
efectos adversos mds frecuentes del metotrexato son los
gastrointestinales, aunque existen otros mds graves como
la pancitopenia, hepatotoxicidad, teratogenicidad y neu-
monitis. En estudios recientes se ha visto potencialmente
efectiva la combinacién de metotrexato y retinoides ora-
les, pero con notables efectos adversos como una hepato-
toxicidad incrementada y mielosupresién."9'*57

En caso de contraindicacién al MTX se pueden utilizar
otros agentes inmunosupresores como ciclosporina o aza-
tioprina. Estos medicamentos se han mostrado efectivos
en algunos reportes de casos, especialmente en formas
refractarias al tratamiento. La ciclosporina presenta un
inicio de accién rdpido y puede ser usada en las formas
juveniles y del adulto; sin embargo, presenta una menor
eficacia que el MTX y un perfil de seguridad desfavorable,
sobre todo en pacientes mayores, lo cual limita su uso en
el tratamiento de la PRPS™

La siguiente reevaluacién se debe llevar a cabo en no
mds de 12 semanas. Si no existe respuesta clinica signi-
ficativa, puede considerarse el tratamiento con medica-
mentos biolégicos como alternativa de tercera linea para
la PRP, teniendo en cuenta la experiencia clinica limitada
y los altos costos de estos medicamentos.’

Se desconoce el papel exacto que juega el TNF-a en
la PRP, pero se ha planteado la hipétesis de que es una
citocina clave en la patogénesis de esta enfermedad. Por
lo tanto, se han utilizado los medicamentos biolégicos,
anti-TNF-a, para el tratamiento de la PRP. Entre ellos se
encuentran el infliximab, etanercept y adalimumab. El
infliximab es una alternativa efectiva cuando otras opcio-
nes terapéuticas han fallado o en casos graves. También
se ha descrito la combinacién de infliximab y MTX o aci-
tretina como una posibilidad adicional. El infliximab es
el anticuerpo monoclonal anti-TNF mds utilizado para el
tratamiento de PRP en una dosis de 5 mg/kg y ha presen-
tado un alto porcentaje de aclaramiento de las lesiones,
mayor a 75%. El etanercept es un agente biolégico que
actda como receptor uniéndose al TNF-o y al TNF-§ y
convirtiendo al TNF en su estado inactivo. Se han repor-
tado s6lo algunos casos con tratamiento con etanercept,
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pero no todos mostraron una respuesta clinica significa-
tiva. En una serie de siete casos en la que se evalué la efi-
cacia del infliximab y el etanercept se observé que éstos
lograron un aclaramiento significativo a la semana 12 de
tratamiento; sin embargo, el infliximab se ha asociado con
una respuesta més rapida que el etanercept. Por tltimo, el
adalimumab es un anticuerpo 1gG-1 monoclonal con una
gran afinidad al TNF humano; en algunos reportes mostré
una respuesta exitosa y en otros ha demostrado fracaso o
Gnicamente una respuesta parcial de las lesiones con este
tratamiento. Los efectos adversos de los inhibidores del
TNF incluyen reacciones en el sitio de inyeccién, cefalea,
aumento de la creatincinasa y una inmunosupresién, lo
que causa una susceptibilidad a adquirir una variedad de
infecciones, asi como la ocurrencia de neoplasias. "

Los agentes biolégicos anti-IL-12/IL-23 e IL-17A estu-
diados para el tratamiento de la PRP son secukinumab
y ustekinumab. El secukinumab es un anticuerpo mo-
noclonal anti-IL-17A, el cual estd aprobado desde el afio
2015 para el tratamiento de placas moderadas a severas de
psoriasis. De acuerdo con casos reportados, el secukinu-
mab ha mostrado ser efectivo con una rdpida respuesta en
pacientes con tipos I y 1l de PRP. Recientemente, el uste-
kinumab, que es un anticuerpo monoclonal que ataca la
subunidad p4o de IL-12 e 1.-23, ha mostrado efectividad
para el tratamiento de PRP, en especial en pacientes re-
fractarios al tratamiento convencional e incluso tratados
previamente con otros agentes biolégicos. Es interesante
mencionar que también han mostrado respuesta las for-
mas familiares de PRP.52%*

Los bioldgicos son herramientas prometedoras en el
tratamiento de la PRP; sin embargo, se necesitan ensayos
clinicos para evaluar mejor su eficacia y seguridad.”

Otros agentes, como el apremilast, se han utilizado en
los casos de PRP con neoplasias concomitantes como al-
ternativa terapéutica.>®

La fototerapia es uno de los tratamientos sistémicos
mds utilizados; no obstante, existe una respuesta muy va-
riable frente a las lesiones de PRP. Se han documentado
casos exitosos con PUVA (psoralenos mds luz ultravioleta
A), RePUVA (retinoides orales, normalmente acitretina,
mds luz UVA) y UVB-BE (luz ultravioleta B de banda es-
trecha). De igual manera se han visto casos con exacer-
baciones de las lesiones luego del tratamiento, por lo que
siempre es importante realizar la fotoevaluacién previa a
este tipo de terapia.>*™°

Se debe considerar como medida terapéutica estindar
el uso de antirretrovirales en los pacientes con tipo VI de
PRP debido a su asociacién con la infeccién por VIH, ya
que muchas veces son refractarios al tratamiento conven-
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cional de la PRP, pero responden muy bien frente a los
antirretrovirales."

Es muy poco comtn que los pacientes con PRP pre-
senten prurito, y en estos casos muchas veces no resultan
atiles los antihistaminicos sistémicos, por lo que se reco-
mienda una solucién tépica de capsaicina al 0.03% para
este sintoma.

El tratamiento de la PRP sigue siendo de dificil manejo
y es un desafio debido a los efectos adversos que estos me-
dicamentos poseen y las contraindicaciones que pueden
presentar los pacientes, sobre todo los que se encuentran
en los extremos de la vida. Por lo tanto, se necesitan mas
estudios clinicos aleatorios y controlados para evaluar la
seguridad y la eficacia de las terapias sistemdticas utiliza-
das actualmente en esta enfermedad.>®
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Cuestionario
Pitiriasis rubra pilar: una revision

¢ Cudl es la caracteristica clinica fundamental de la pitiriasis
rubra pilar?

a) Placas eritematoescamosas

b) Queratodermia palmoplantar

c) Papulas foliculares hiperqueratésicas

d) Islas de piel no afectada

¢Con qué nombre se conoce a la hiperqueratosis folicular
en la parte dorsal del hueso del primer y segundo dedos?
a) Conos de Besnier

b) Sintoma de Besnier

c¢) Pépulas de Besnier

d) Hiperqueratosis dorsal

¢Qué tipo de PRP presenta lesiones de aspecto ictiosiforme,
sobre todo en las piernas, no muestra una evolucién cefalo-
caudal, tiene un curso crénico de la enfermedad y se asocia
a queratodermia palmoplantar y alopecia?

a) Tipo 11

b) Tipo IV

c) TipoVv

d) Tipo I
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¢Qué representa el patrén en tablero de ajedrez, tipico de

la PRP?

a) Hiperqueratosis alternada con ortoqueratosis en direc-
ciones vertical y horizontal

b) Ortoqueratosis alternada con paraqueratosis en direc-
ciones vertical y horizontal

¢) Ortoqueratosis alternada con paraqueratosis a ambos
lados del foliculo taponado con queratina

d) Hiperqueratosis alternada con paraqueratosis en direc-

ciones vertical y horizontal

(Cudl se considera la primera linea de tratamiento en la
PRP?

a) Acitretina

b) Ustekinumab

¢) Metotrexato

d) Isotretinoina
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