QUIN ES EL SEU DIAGNOSTIC?
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Infant de 17 mesos, adoptat de Russia als 10 mesos i
amb antecedents de bronquitis de repeticid, va con-
sultar per lesions cutanies a la cara i onicodistrofia dels
dits dels peus, d'un mes i mig d'evolucié. No havia res-
post al tractament amb corticoides topics. Les ultimes
24 hores s'hi afegeix una conjuntivitis bilateral puru-
lenta i febre.

A urgencies es presenta febril amb un estat general
regular; en I'exploracié cutania destacava la presen-
cia de papules eritematodescamatives, alguna d'elles
exsudativa i amb crostes melicériques a la zona cen-
trefacial, que no afectaven les mucoses (Fig. 1). Les
ungles dels peus tenien una coloracié groguenca,
amb onicolisi i hiperqueratosi subunguial.

Davant aquest quadre s'ingressa amb la sospita d'im-
petigen, i s'inicia tractament endovends amb cloxa-
cil-lina i topic amb mupirocina i fluocortina. Es van fer
cultius de I'exsudat conjuntival i cutani, i es va aillar
Staphylococcus aureus, productor de toxina exfolia-
tiva al frotis conjuntival, mentre que a la pell només
es va objectivar la preséncia de flora mixta aerobia.

En I'analitica feta destacava leucocitosi i augment de
la proteina C reactiva. El nen va presentar una evolu-
ci6 favorable amb desaparicio de la febre en les pri-
meres 24 hores i millora de les lesions cutanies facials.
A les dues setmanes, perd, van comencar a apareixer
al tronc unes plaques eritematodescamatives, ben
definides, formades per papules fol-liculars con-
fluents (Fig. 2 i 3). Presentaven una progressio cra-
niocaudal amb arees de pell respectada. Durant
I'evolucié es va mantenir |'alteracié unguial, que con-
sistia en onicolisi amb hiperqueratosi subunguial.

1. Quin és el seu diagnostic?

2. Caldria fer alguna prova complementaria per arri-
bar al diagnostic?
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Fig. 1. Lesions perioculars, cen-
trefacials i peribucals exsuda-
tives amb conjuntivitis.

Fig. 2. Plaques generalitzades amb illots de pell respectada.

Fig. 3. Detall de plaques eritemato-escatoses.
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Discussio

1. El pacient presenta una dermatosi amb signes
d'infeccié bacteriana que condiciona el seu ingrés
a I'hospital. Un cop tractada la infeccid, es posen
de manifest unes lesions caracteristiques que, jun-
tament amb I'onicodistrofia present des de I'inici
del quadre, permeten arribar al diagnostic de pi-
tiriasi rubra pilar (PRP).

2. El diagnostic d'aquesta entitat s'estableix per les
dades cliniques i histologiques. En el nostre cas,
els pares es van negar a fer una biopsia cutania.
Davant d'un quadre clinic prou caracteristic de
PRP es va iniciar tractament topic amb calcipo-
triol. La resposta no va ser bona, i es va decidir in-
troduir retinoides orals a dosis de 0,5 mg/kg/d, du-
rant 15 dies, i després a dosis descendents durant
15 dies més. L'evolucio és correcta, i presenta exa-
cerbacions de la malaltia de base coincidint amb
reinfeccions. Persisteixen, pero, les lesions un-
guials a les extremitats inferiors.

Diagnostic: Pitiriasis rubra pilar.

Comentari

La PRP és una dermatosi cronica de causa descone-
guda, que consisteix en una alteracié de la querati-
nitzacié de la pell'. Es una patologia poc freqient
que afecta per igual tots dos sexes i amb dos pics
d'incidencia (primera i cinquena decada de la vida) 2.
Hi ha una forma familiar que es transmet amb carac-
ter autosomic dominant.

Clinicament es caracteritza per I'aparicié generalit-
zada de papules fol-liculars i plaques descamatives de
color vermell salmé, que deixen arees de pell respec-
tada, aixi com queratodérmia palmoplantar. Les for-
mes localitzades afecten principalment els colzes i els
genolls. L'erupcio sol comencar per la cara i el cuir pi-
[6s i progressa caudalment. Pot afectar les ungles amb
alteracions similars a les que trobem en la psoriasi.

El curs clinic és variable i pot persistir tota la vida o
bé remetre al cap d'uns quants anys o mesos d'evo-
lucié. Se n'ha fet una classificacié que diferencia cinc
grups basant-se en els aspectes clinics, epidemiolo-
gics i evolutius: tipus | o classica de I'adult, tipus Il o
atipica de I'adult, tipus Il o classica juvenil, tipus IV
o circumscrita juvenil i tipus V o atipica de la infan-
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Classificacio de Griffiths

Tipus | Classica de I'adult
Tipus Il Atipica de |'adult
Tipus Il Classica juvenil
Tipus IV Circumscrita juvenil
Tipus V Atipica juvenil

cia. Ara bé, aquest esquema de classificacié no esta
tancat, de manera que hi ha formes que poden sal-
tar d'un grup a l'altre i formes que no encaixen en
cap grup. Recentment s'ha descrit una forma de PRP
postinfecciosa. El vincle d'unié entre la infeccio i el
quadre hiperproliferatiu epidermic és desconegut i
s'ha postulat el mecanisme de superantigen com a
causant®. Es caracteritza per la resolucié completa
mesos després del quadre respiratori o diarreic.

La PRP familiar comenca a la infancia de forma gra-
dual, normalment debuta el primer any de vida i
tendeix a persistir tota la vida.

El diagnostic es basa en la correlacié clinicopatolo-
gica; les troballes histologiques son tipiques perd no
patognomoniques, amb variacions segons I'estat del
procés. A l'epidermis s'aprecia acantosi irregular
amb hiperqueratosi ortoqueratosica més marcada
als orificis fol-liculars, formant taps cornis. Es carac-
teristica la presencia de paraqueratosi. A la dermis
s'observa un infiltrat perivascular limfocitari 2. A di-
feréncia de la psoriasi, la granulosa esta conservada
i no hi ha microabscessos de Munro.

El tractament depén de les caracteristiques de cada
pacient; podem utilitzar multiples farmacs. La baixa
incidéncia de la malaltia i el curs impredictible fa di-
ficil avaluar I'eficacia dels diferents tractaments.

Per les formes localitzades esta indicat el tractament
topic amb corticoides, calcipotriol, retinoides, alqui-
trants i hidratants. En les formes generalitzades cal
tractament sistémic; com a primera eleccié tenim els
retinoides i com a tractament de rescat disposem
d'immunomoduladors, com el metotrexat, la ciclos-
porina i I'azatioprina™*. En el cas de la forma pos-
tinfecciosa, malgrat la seva extensid, no cal fer cap
tractament sistemic pel caracter autoinvolutiu®. Les
formes generalitzades poden recérrer i en ocasions
requereixen tractaments perllongats amb dosis mi-
nimes. El percentatge d'aclariment als 3 anys, segons
Griffiths, és del 16% en la forma juvenil generalit-
zada i del 2% en la forma juvenil localitzada'.
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