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RESUMO - A pitiriase rubra pilar (PRP) é uma doenca crénica, papuloescamosa, de etiologia desconhecida. Embo-
ra existam casos familiares, a maioria é adquirida. Afeta homens e mulheres na mesma proporgéo, apresentando
incidéncia bimodal com picos na primeira e quinta décadas de vida. Relatamos um caso clinico de pitiriase rubra
pilar na forma cléssica do adulto, em um paciente do sexo masculino, 40 anos de idade, que apresentava pépulas
eritemato descamativas foliculares crénicas, de quatro anos de evolucdo, no dorso dos quiroddctilos. Neste estudo
aborda-se a evolucdo clinica da doenca, diagnésticos diferenciais, achados histopatolégicos e o tratamento com
acitretina.
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PITYRIASIS RUBRA PILARIS

ABSTRACT - Pityriasis rubra pilaris is a chronic scaly papular disease, of unknown etiology. Although there are fami-
lial cases, most of them are acquired. It Affects men and women equally, presenting bimodal incidence peaks in the
first and fifth decades of life. We report a case of Pityriasis rubra pilaris in the classic adult form, on a male patient
aged 40, who had chronic erythematous scaly follicular papules, 4 years of evolution, on the dorsum of the fingers.
This study addresses the clinical course of the disease, differential diagnoses, histopathological findings and treatment
with acitretin.
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INTRODUCAO

A pitiriase rubra pilar (PRP) é uma rara dermatose
inflamatéria pépulo-escamosa e de considerdvel he-
terogeneidade clinica. Possui etiologia desconhecida.
Apresenta comportamento bimodal, com picos entre
primeira e quinta décadas de vida. A maior parte dos
casos é adquirida, podendo ser também familial autos-
sémica dominante.'8

As caracteristicas clinicas principais da PRP séo placas
eritematoescamosas, de coloragé@o vermelho-alaranjado
ou salméo, com bordas elevadas, que podem expan-
dir-se e acometer o corpo inteiro. Sdo caracteristicas as
dreas de pele néo envolvida no inferior das lesées.

Classifica-se em seis diferentes tipos, de acordo com
a apresentacdo clinica. Tipo | Cldssica do adulto, ¢ a
mais comum, tipo Il Atipica do Adulto, tipo lll Cléssica
Juvenil, tipo IV Circunscrita juvenil, tipo V Atipica Juvenil
e tipo VI, associada ao HIV.8?

A forma Cldssica do Adulto ou tipo | é a mais
comum.5&?

O tratamento da PRP pode ser dificil. Retinéides sis-
témicos e metotrexate sdo as terapias mais comumente
empregadas, e dados limitados sugerem que inibidores
TNF alfa podem ser efetivos. Miltiplas outras terapias
tém sido utilizadas.

Relatamos um caso clinico de PRP. na forma Cldssica
do Adulto, em um paciente do sexo masculino, 40 anos
de idade, que apresentava pépulas eritematodescama-
tivas foliculares crénicas no dorso dos quirodéctilos.
Neste estudo aborda-se a evolugéo clinica da doenca,
diagnésticos diferenciais, achados histopatolégicos e o
tratamento com acitretina.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 40 anos, branco, procurou aten-
dimento dermatolégico por apresentar prurido intenso
nas mdos com quatro anos de evolugdo. Refere que
apés o prurido aparecem lesées no local. Passado de
tratamento prévio com corticoide, antifingicos e hidra-
tacdo com emolientes, sem melhora. Ao exame fisico,
placas ceratéticas com padréo folicular, base eritemato-
sa e algumas fissuras afetando dorso e palma de ambas
as maos (Fig. 1). Liquen simples crénico e eczema de
contato foram aventados como hipéteses diagnésticas
inicialmente e instituido tratamento com corticéide 16-
pico de alta poténcia e emolientes, além de medidas
de protecdo local. O paciente apresentou pouca me-
lhora clinica com persiténcia do prurido. Apresentava
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Fig 1 - Placas ceratéticas com padréo folicular em dor-
so das mé&os.

eritema e descamacdo em regides palmares além de
eritema e ceratose em joelhos e cotovelos. Foi realizado
a curetagem de brocq, a qual foi negativa. Os exames
laboratoriais ndo demonstraram anormalidades e as
sorologias virais foram negativas. Optou-se por bidpsia
incisional da leséo no dorso do quiroddctilo. O exame
histopatolégico demonstrou epiderme com marcada hi-
perqueratose, na qual se alternam orto e paraceratose,
vertical e horizontalmente, acantose psoriasiforme e na
derme, infiltrado linfomononuclear perivascular e in-
tersticial, achados estes compativeis com pitiriase rubra
pilar (Fig.s 2 e 3). Foi iniciado o uso de acitretina via oral
na dose de 25mg diariamente com melhora importante
das lesées apds o segundo més da terapia.

Fig 2 - Acantose psoriasiforme,infilirado linfomononu-
clear perivascular e intersticial na derme.
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Fig 3 - No detalhe: hiperqueratose, ortoceratose e parace-
ratose em alternéncia vertical e horizontal.

DISCUSSAO

A PRP é um ftipo de ceratose folicular, de etiologia
desconhecida, que pode ser familial ou adquirida (maio-
ria dos casos). A forma familial ¢ insidiosa, enquanto a
adquirida tem inicio abrupto.?

Aincidéncia e a prevaléncia da PRP néo séo conheci-
das com preciséo, sendo estimada em 1 em cada 5000
novos pacientes que se apresentam com doenca de pele
na Gra-Bretanha. Ocorre em individuos de todas as ori-
gens raciais e parece afetar igualmente ambos os sexos.'
A forma Cldssica do Adulto é tipo mais comum, ocorren-
do em 50% de todos os casos,’ forma esta apresentada
pelo nosso paciente.

A fisiopatologia da doenga é incerta. A observa-
¢Go de que alguns inibidores TNF-alfa melhoram a
doenca, sugere o papel desta citocina no proces-
so fisiopatolégico. Além do mais, anormalidades no
metabolismo da vitamina A, resposta anormal a pro-
cessos infecciosos e predisposigdo genética, também
j& foram sugeridos como fatores atuantes na patoge-
nia da doenga.?371!

O quadro clinico inicia-se com lesdes eritemato-
descamativas na face e couro cabeludo, com evolugéo
craniocaudal, acometendo frequentemente a regido
palmoplantar. As lesées podem coalescer e formar
grandes placas, podendo evoluir com eritrodermia.
Pode haver acometimento de mucosa oral e ocular.?

O acometimento ocular com ressecamento da mu-
cosa e vis@o turva néo é freqiente. Os pacientes com
doencga extensa podem desenvolver ectrépio.’

A mucosa oral pode adquirir aparéncia esbran-
quicada difusa, placas esbranquicadas rendilhadas,
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pépulas e placas branco-acinzentadas, eritema, ou
possiveis erosdes. Pode levar a dor e irritagéo.?"!

Na pele as placas sé@o eritematoescamosas, de co-
loracdo vermelho-alaranjado ou salméo, com bordas
elevadas, que podem expandir-se e acometer o corpo
inteiro, podendo causar eritrodermia.'’ Séo caracteris-
ticas as dreas de pele ndo envolvida no interior das
lesdes, conhecidas como ilhas de pele sa.” Hiperque-
ratose folicular € comum e frequentemente encontrada
no dorso das falanges proximais, nos cotovelos e nos
punhos.”!" Fissuras dolorosas podem se desenvolver
em pacientes com ceratodermia palmoplantar. O pruri-
do, embora néo seja um dos principais sintomas, pode
ocorrer nas fases iniciais da doenca,'" sintoma predo-
minante no paciente em questdo.

As unhas podem apresentar descoloragéo distal
amarelo-marrom, hiperqueratose subungueal, sulco
longitudinal, placa ungueal, espessamento e hemor-
ragia em estilhas.”' Corroséo ungueal ndo é comum.
Pode-se encontrar pequena quantidade de pitting un-
gueal com auséncia de distrofia, o que difere a doenca
da psoriase.”!!

Este tipo tem o melhor prognéstico. Cerca de 80%
dos pacientes apresentam remisséo em uma média de
trés anos. H& um relato de caso com resolucdo espon-
tdnea apds 20 anos."

Os principais diagnésticos diferenciais sé@o linfoma
cutdneo de células T, eritrodermia (dermatite esfoliativa
generalizada), eritroceratodermia variabilis e psoriase.'?

A biépsia pode mostrar alteracées histolégicas Gteis
para descartar outras doencas papuloescamosas e eri-
trodérmicas possiveis, mas ndo hd achados patog-
nomdnicos da PRP Alteracées na microscopia éptica
incluem hiperqueratose alternando com ortoqueratose
e paraqueratose, formando um padrédo quadriculado
no estrato cérneo, hipergranulose focal ou confluente,
paraqueratose perifolicular conectando com folicular
formando um efeito ombro, placas suprapapilares es-
pessas, cristas epiteliais largas, papilas dérmicas estreitas
e infiltrac@o perivascular dérmica linfocitica escassa e su-
perficial.” Acantélise tem sido relatada como um achado
histolégico adicional na PRP, e pode ser restrita ao epité-
lio anexial.”"" A presenca de acantélise, hipergranulose,
tamponamento folicular, e a auséncia de capilares dila-
tados e pustulacdo epidérmica pode ajudar a distinguir
PRP de psoriase. As caracteristicas da microscopia ele-
trénica incluem uma diminuigéo do nimero de filamen-
tos de queratina e desmossomos, espagos intercelulares
dilatados, paraqueratose com vactolos gordurosos, um
grande nUmero de grénulos lamelares, e uma diviséo
focal na ldmina basal na jungdo dermo-epidérmica.’
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O tratamento da PRP inclui medicamentos tépicos e
sistémicos.”!"

Existem diversas op¢des de medicamentos tépicos, que
podem ser utilizados de acordo com o tipo de PRP: corti-
costerdides tépicos, calcipotriol, refindides e emolientes. !

Estudo com 12 pacientes realizado por Dickens reve-
lou que 80% dos pacientes tiveram melhora com a uti-
lizagGo de retindides orais (acitretina e isotretinoina). A
melhora clinica pode ocorrer dentro de 4-6 meses.”"" A
auséncia de resposta ao tratamento com medicamentos
topicos e sistémicos deve levar & consideracdo de fotote-
rapia com UVB de banda estreita.!

Os objetivos do tratamento medicamentoso da PRP
s@o reduzir a morbidade e evitar complicagdes da doen-
ca. Devido & raridade desta doenca, a terapia tem sido
baseada em relatos. Néo hd grandes ensaios clinicos
realizados. O Infliximab foi relatado informalmente
como benéfico no tratamento da PRP, assim como o eta-
nercept e ustequinumabe.”!

CONCLUSAO

O quadro clinico apresentado pelo paciente, com
pdpulas eritematodescamativas foliculares crénicas no
dorso dos quiroddctilos e que surgiram apds prurido
(trauma), além de ceratodermia palmar, é fipico das ma-
nifestagdes encontradas na pitiriase rubra pilar cléssica
do adulto ou tipo |, provavelmente na sua forma familiar,
visto o curso crénico da doenca.

Os achados histopatolégicos da bidpsia realizada
em conjunto com as manifestagdes dermatolégicas per-
mitiram o diagnéstico da doenga.
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