ESCOLA SUPERIOR DE CIENCIAS DA SANTA CASA DE
MISERICORDIA DE VITORIA - EMESCAM

GRADUACAO EM MEDICINA

IARA BARCELOS SPERANDIO

LARISSA BRUNO BURGARELLI

PITIRIASE RUBRA PILAR:

Relato de um caso

VITORIA

2023



IARA BARCELOS SPERANDIO

LARISSA BRUNO BURGARELLI

PITIRIASE RUBRA PILAR:

Relato de um caso

Trabalho de Conclusdo de Curso apresentado a
Coordenacao do Curso de Graduacdo em Medicina
da Escola Superior de Ciéncias da Santa Casa de
Misericérdia de Vitéria (EMESCAM), como requisito
parcial para obtencdo do grau de Bacharel em
Medicina.

Orientadora: Prof2 Dermatologista Karina Demoner
de Abreu Sarmenghi.

VITORIA
2023



IARA BARCELOS SPERANDIO
LARISSA ERUNO BURGARELLI

PITIRIASE RUBRA PILAR:

Relato de um caso

Trabalho de ConclusBo  de  Curso
apresentado & Coordenagdo do Curso de
Graduagio em Medicina da Escola Superior
de Ciéncias da Santa Casa de Misericdrdia
de Vitdria (EMESCAM), como reguisito
parcial para oblencdo do grau de Bacharel
am Madicina.

Orientadora; Prof* Dermatologista  Karina
Demoner de Abreu Sarmenghi,

Aprovado em 12 de junho de 2023,
BANCA EXAMINADORA

e

Karina Demoner de Abreu Sarmenghi - Mestre dermatologista precepftora e

supervisora da Residéncia Médica em Dermatologia da Santa Casa de Vitdria e
professora de Dermatologia da Escola Superior de Ciéncias da Santa Casa de
Misericordia de Vitoria (EMESCAM)

(Orientadora)



Kerbo UG

Karla Spelta - Mestre dermatologista preceptora da Residéncia Medica em
Dermatologia da Santa Casa de Vitoria e professora de Dermatologia da
EMESCAM

(Banca Interna)

M« Simen

Marisa Simon Brezinski - Mestre dermatologista preceptora da Residéncia

Medica em Dermatologia da Santa Casa de Vitoria

(Banca Externa)



Agradecemos a Escola Superior de
Ciéncias da Santa Casa de Misericordia de
Vitéria (EMESCAM) e ao Hospital da Santa
Casa de Misericordia de Vitéria (HSCMV)
por propiciar 0 ambiente e material
fundamentais para desenvolver este
projeto. A Dra. Karina Demoner pela
orientacdo nesta pesquisa e contribuicao
em nossa formacdo académica. A0S
familiares e amigos por todo apoio nesta

jornada.



RESUMO

Introducdo: A Pitiriase Rubra Pilar (PRP) é uma dermatose inflamatéria de
etiofisiopatologia ndo esclarecida, carente de estudos devido a sua raridade e que
pode afetar a qualidade de vida dos pacientes acometendo qualquer idade e sexo,
além de ser um desafio diagndstico pelas variadas apresentacgdes clinicas. Objetivos:
Relatar um caso de PRP em crianga, sem manifestacdo palmo-plantar; Identificar as
caracteristicas clinicas e epidemioldgicas; Analisar a forma diagndstica e a terapéutica
adequadas; Colaborar com informacdes cientificas com estudo de uma ocorréncia
rara e manifestacdo diferenciada. Métodos: Estudo observacional descritivo com
analise retrospectiva de dados coletados no prontuario de paciente do Ambulatério de
Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitéria e revisao bibliogréafica
de artigos das bases de dados PubMed/Medline, BVS e CAPES, com os descritores
booleanos "Pityriasis Rubra Pilaris" AND Child. Resultados: Paciente de cinco anos,
mulher, sem comorbidades ou alergias, com queixa de prurido e surgimento de lesao
na regido cervical posterior ha trés meses, em uso diario de antialérgico oral.
Apresentava multiplas placas eritematodescamativas difusas, a maior em regido
cervical posterior, associadas a hiperceratose folicular de tronco e crostas no couro
cabeludo. A regido palmo-plantar ndo tinha alteracdes. A histopatologia da bidpsia
incisional da lesdo dorsal resultou em dermatite espongidtica e perivascular,
confirmando a hipétese diagnéstica de PRP. Foram orientados cuidados gerais,
hidratacdo cutanea, prescrita dose diaria de 60 ml oral de Vitamina A 200000UI/ml e
considerado o uso de Acitretina apds a avaliacao de exames laboratoriais e radiografia
de mé&os e punhos. Conclusdo: A PRP é de ocorréncia rara, especialmente em
criancas. A paciente ndo se enquadra nas classificacdes pré-existentes pela auséncia
do acometimento palmo-plantar, caracteristica comum da doencga. Embora ndo haja
padronizacdo da propedéutica, o diagndstico foi realizado clinico-histologicamente. A
terapéutica topica instituida e a planejada com Acitretina, estdo de acordo com a
literatura vigente. S&o necessarios mais estudos sobre a patogénese e formulacdo de

guidelines terapéuticas para melhoria na qualidade de vida dos pacientes.

Palavras-chave: 1. Pitiriase Rubra Pilar. 2. Crianca. 3. Ceratodermia Palmar e

Plantar.



ABSTRACT

Introduction: Pityriasis Rubra Pilaris (PRP) is an inflammatory dermatosis of unclear
etiophysiopathology, lacking studies due to its rarity, which can affect the quality of life
of patients affecting any age and sex, in addition to being a challenge diagnostic due
to the varied clinical presentations. Objectives: To report a case of PRP in a child,
without palmoplantar manifestation; To identify the clinical and epidemiological
characteristics; To analyze the appropriate diagnostic and therapeutic form; To
collaborate with scientific information with the study of a rare occurrence and
differentiated manifestation. Methods: Descriptive observational study with
retrospective analysis of data collected from patient records at the Dermatology
Outpatient Clinic of Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitéria and bibliographic
review of articles from PubMed/Medline, BVS and CAPES databases, with the Boolean
descriptors "Pityriasis Rubra Pilaris" AND Child. Results: Five-year-old female patient,
without comorbidities or allergies, complaining of pruritus and appearance of a lesion
in the posterior cervical region for three months, taking daily oral anti-allergy. She had
multiple diffuse erythematous scaly plaques, the largest in the posterior cervical region,
associated with follicular hyperkeratosis of the trunk and crusts on the scalp. The
palmoplantar region had no alterations. The histopathology of the incisional biopsy of
the dorsal lesion resulted in spongiotic and perivascular dermatitis, confirming the
diagnostic hypothesis of PRP. General care, cutaneous hydration, daily dose of 60 ml
of Vitamin A 200000 Ul/ml were prescribed and the use of Acitretin was considered
after evaluation of laboratory tests and X-ray of hands and wrists. Conclusion: PRP
is rare, especially in children. The patient does not fit into the pre-existing
classifications due to the absence of palmoplantar involvement, a common
characteristic of the disease. Although there is no standardization of propaedeutics,
the diagnosis was made clinically and histologically. The instituted topical therapy and
the one planned with Acitretin are in agreement with the current literature. More studies
are needed on the pathogenesis and formulation of therapeutic guidelines to improve

the quality of life of patients.

Keywords: 1. Pityriasis Rubra Pilaris. 2. Child. 3. Keratoderma, Palmoplantar.
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1 INTRODUCAO

A Pitiriase Rubra Pilar (PRP) é uma dermatose inflamatoria de etiologia ndo definida
que corresponde a 0,03% de todas as consultas dermatologicas (KAMARACHEYV et
al., 2019; MANCILLA-GUDIEL, ARENAS, 2020). Devido a raridade da doenca,
especialmente em criancas, estudos em larga escala sobre PRP sdo escassos com
conclusdes pouco esclarecedoras sobre suas manifestacGes, classificacdo e

tratamento.

A PRP afeta igualmente homens e mulheres e podem existir variagdes étnicas. Sua
incidéncia pode ter dois ou trés picos, sendo que 0 primeiro ocorre na primeira e
segunda décadas de vida e o0 segundo, durante a sexta década. J& o terceiro pico, se
existente, resulta do desdobramento da primeira e segunda décadas em dois picos
diferentes (NETO, CUCE, REIS, 2019; KROMER et al. 2019).

Essa doenca apresenta caracteristicas clinicas variaveis e, na maioria dos casos, ha
lesBes eritematodescamativas, hiperceratose folicular e queratodermia palmoplantar,
associadas a prurido (NETO, CUCE, REIS, 2019; ROENNEBERG, BIEDERMANN,
2018). O diagnostico é clinico, realizado através de anamnese e exame fisico e
complementado com o resultado histopatoldgico. A dermatoscopia auxilia a avaliacéo

para realizacdo do diagndstico diferencial mais comum, a psoriase.

Baseando-se na idade de inicio e nas caracteristicas clinicas da PRP, Griffiths (1980)
a classificou em cinco tipos: | adulto classico, Il adulto atipico, Ill juvenil classico, IV
juvenil circunscrito e V juvenil atipico. Recentemente, foi adicionado o tipo VI,
associado a infec¢éo pelo virus da imunodeficiéncia humana (OLDONI et al., 2021).
Cabe registrar a existéncia de publicaces de casos com apresentacao clinica atipica,
que nao se limitam a classificacdo de Griffiths (KAMARACHEV et al.,, 2019;
CARVAJAL, ACOSTA, AVAREZ, 2017).

O tratamento da PRP é primordialmente empirico, ja que sua etiologia ainda néo foi
definida e ndo dispde de grande namero de pacientes para estudos randomizados em
larga escala. O mais comum é a utilizacdo de terapia topica e ou sistémica, de acordo
com as manifestacdes individuais (BROWN, BADRI, 2023).

Assim, considerando a importancia de mais informacdes para aprofundamento do
tema, a partir de uma analise retrospectiva do prontuario de uma ocorréncia rara de

PRP juvenil com apresentacdo atipica em paciente atendida pelo servico de
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Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitoria (HSCMV), associada
a uma revisao de literatura, este trabalho tem como objetivo principal relatar um caso

de PRP em crianga, sem manifestacao palmo-plantar.
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1.1 OBJETIVOS
1.1.1 Objetivo primério

Relatar um caso de PRP em crianga, sem manifestagao palmo-plantar.

1.1.2 Objetivos secundarios
a) Identificar as caracteristicas clinicas e epidemioldgicas da PRP;
b) Analisar a forma diagndstica e a terapéutica adequada ao quadro;
c) Colaborar com informacfes cientificas sobre a PRP com estudo de uma

ocorréncia rara e manifestacao diferenciada.

1.2 JUSTIFICATIVA

A PRP apresenta heterogeneidade nas suas manifestacdes clinicas, embora tenha
semelhanca com outras dermatoses mais comuns. Assim, torna-se necessario o
conhecimento sobre a doenca para melhor identificacdo e diagnostico diferencial. A
apresentacao descrita neste estudo € relevante devido a clinica incomum das lesdes

na paciente, principalmente pela auséncia de acometimento palmo-plantar.

O relato de caso de crianca com diagnostico de PRP, atendida pelo servico de
Dermatologia do HSCMV, visa também acrescentar dados epidemiolégicos para
auxilio no diagnéstico precoce da doenca, devido a baixa frequéncia na populacao,

especialmente nessa faixa etaria.

Estudos em larga escala sobre PRP sé@o escassos e as pesquisas vém apresentando
poucas conclusdes sobre a conduta diante do quadro. Portanto, o presente estudo
pode promover dados para discussdo da propedéutica e terapéutica a serem
empregadas em casos semelhantes. Assim, contribuir com a producdo cientifica,
possibilitando a ampliacdo de evidéncias, discussdo sobre o tema e na melhoria da

qualidade de vida dos pacientes acometidos por essa doenca.
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2 DESENVOLVIMENTO
2.1 METODO
2.1.1 Tipo de estudo

Estudo observacional descritivo, realizado com dados coletados no prontuario da
paciente com o diagnostico de PRP atendida no Ambulatério de Dermatologia do
HSCMV, em 2022.

Utilizado o software Microsoft Word, versao 2010 para producéo do relato de caso.

O referencial tedrico foi realizado a partir da consulta as bases de dados do
PubMed/Medline, ao Portal de Periddicos da Coordenacdo de Aperfeicoamento
Pessoal de Nivel Superior (CAPES) e a Biblioteca Virtual em Saude (BVS), durante o
més de fevereiro de 2023. As publicacbes foram selecionadas considerando a
combinagdo dos descritores "Pityriasis Rubra Pilaris® AND Child e tendo como
referéncia os Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS) e Medical Subject Headings
(MeSH). Os artigos selecionados foram publicados em revistas nacionais e
internacionais em portugués ou inglés, entre 2017 a 2023, integralmente disponiveis,

e livro-texto com informacg@es especificas sobre o assunto.
2.1.2 Local dainvestigacéao

Os dados foram colhidos em marco de 2023, no setor de prontuarios do Ambulatério
de Dermatologia do HSCMV, localizado na Rua Dr. Jodo dos Santos Neves, 143 - Vila
Rubim, Vitéria - ES, CEP 29018-180.

2.1.3 Aspectos éticos

O projeto de pesquisa foi aprovado apds a submissio e andlise do Comité de Etica
em Pesquisa (CEP), conforme Parecer Consubstanciado, numeragdo 5.917.336
(ANEXO A).

Diante da impossibilidade de contato com 0s responsaveis pela paciente, apés
tentativas que ocorreram em diferentes dias e horarios e por recursos diversos, foi
aceita a solicitacdo de dispensa do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.
Diante disso, reiterou-se 0 compromisso com a manutengcdo do sigilo e

confidencialidade de dados pessoais da crianga.
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O estudo seguiu as recomendacdes da Resolucéo 466 de 2012, do Conselho Nacional
de Saude.

2.1.4 Sobre o Relato de Caso

ApOs a aprovacgéao pelo CEP, foi realizada uma analise retrospectiva do prontuério da
paciente, com coleta das informacdes clinicas. Também foi utilizado o registro

fotografico do atendimento inicial e o resultado histopatolégico da biopsia.

Os dados estdo expostos em formato descritivo, sem haver qualquer violagdo das

recomendacdes éticas.
2.2 RELATO DE CASO

Trata-se de paciente com 5 (cinco) anos, mulher, que de acordo com o acompanhante,
nao possuia comorbidades ou alergias. O primeiro comparecimento ao Ambulatério
de Dermatologia do HSCMV, ocorreu em setembro de 2022, com queixa de
surgimento de lesdo eritematosa e descamativa na regido cervical posterior ha 3 (trés)
meses, associada a prurido, sem outros sintomas. A paciente estava em uso diario de
antialérgico e fez uso de Ivermectina via oral, além de antifingico e Permetrina

tépicos, em junho de 2022.

Durante o exame fisico dermatolégico, foram identificadas mudltiplas placas
eritematodescamativas, difusas, sendo a maior na regido cervical posterior,
associadas a hiperceratose folicular no tronco e crostas no couro cabeludo. A regido

palmo-plantar ndo apresentava alteragoes.

Figura 1 - Hiperceratose folicular difusa no tronco e regido lombar e ilhas de pele sa

Fonte: Servico de Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitéria
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Figura 2 - Detalhe da hiperceratose folicular na regido escapular esquerda

Fonte: Servico de Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitéria

Figura 3 - Placa eritematodescamativa na regido cervical posterior e crostas no

couro cabeludo

Fonte: Servico de Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitéria



16

Figura 4 - Placas eritematodescamativas confluentes na regido cervical anterior, com

ilhas de pele sa

Fonte: Servico de Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitéria

Figura 5 - Hiperceratose folicular difusa no térax e abdome

Fonte: Servico de Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericérdia de Vitéria
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Figura 6 - Placa eritematodescamativa na regidao de fossa cubital e hiperceratose

folicular difusa no membro superior direito

Fonte: Servico de Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitéria

Figura 7 - Auséncia de ceratodermia palmar ou demais alteracées

Fonte: Servico de Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitéria
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Figura 8 - Auséncia de ceratodermia plantar ou demais alteracées

Fonte: Servico de Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitéria

Discutida a hip6tese diagnéstica de PRP, optou-se por bidpsia incisional de lesdo no
dorso, hidratacao cutanea e orientagcées sobre medidas de higiene e cuidados gerais.

O registro fotografico foi realizado para acompanhamento da evolug¢édo do caso.

O resultado histopatolégico datado de 01/09/22, evidenciou dermatite espongiotica e

perivascular, corroborando com a hipotese clinica discutida.

Figura 9 - Histopatologico de bidpsia incisional da lesdo dorsal evidenciando

dermatite espongioética e perivascular

Fonte: Servico de Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitéria
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Figura 10 - Detalhes do histopatolégico de bidpsia incisional da lesdo dorsal

Fonte: Servico de Dermatologia do Hospital Santa Casa de Misericordia de Vitéria

A paciente retornou a consulta apés 30 dias, com relato de melhora parcial do quadro.
No exame dermatoldgico, observou-se a manutencdo das alteracdes descritas no
primeiro atendimento, por isso, a terapéutica escolhida foi Vitamina A 200000U1/ml via
oral, na dose de 60ml uma vez ao dia e houve continuidade a hidratacédo cutanea. O
retorno da paciente foi planejado em 60 dias, apos resultado de exames laboratoriais
e radiografia de maos e punhos, para avaliacdo de inicio de Acitretina. Entretanto, a
paciente ndo realizou o retorno a consulta.
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2.3 DISCUSSAO

De acordo com estudos recentes, a PRP € uma dermatose inflamatéria cronica rara,
de prevaléncia ainda n&do precisa e incidéncia estimada em 1:400.000 casos
(MANCILLA-GUDIEL, ARENAS, 2020). Atinge qualquer faixa etaria, com pico de
maior incidéncia entre 40 e 60 anos e pico menor na primeira década de vida, afetando
igualmente homens e mulheres (NETO, CUCE, REIS, 2019).

Essa doenca de etiologia desconhecida pode ser hereditaria, geralmente insidiosa ou
adquirida, sendo que esta ultima, é de inicio abrupto e constitui a maioria dos casos.
A resposta imune exacerbada a superantigenos é uma das principais hipéteses da
patogénese e acredita-se também que infec¢des virais, bacterianas, neoplasias,
doencas autoimunes e drogas modificadoras da resposta imune possam
desempenhar alguma funcéo. E ainda levantado o possivel papel da vitamina A e
alteracdes no seu metabolismo e transporte, células dendriticas plasmocitéides,
aumento dos niveis de fator de necrose tumoral-alfa na pele e alteracbes na
interleucina 12 e 23 (MANCILLA-GUDIEL, ARENAS, 2020, p.54).

Segundo Brown e Badri (2023), a fisiopatologia da doenca também € incerta. Observa-
se que citocinas inflamatérias alteram a sinalizacdo de receptores retindides dos

gueratindcitos, levando a queratinizacdo anormal e hiperplasia epidérmica.

As manifestacdes clinicas dessa doenca sdo heterogéneas, permitindo classificacdo
em subtipos, segundo Griffiths (1980). O tipo | é considerado a forma classica do
adulto, corresponde a 55% dos casos e apresenta inicio agudo com acometimento
cutdneo generalizado, que comumente se inicia na face ou no couro cabeludo,
disseminando-se em direcdo cefalocaudal. A forma atipica do adulto (tipo Il) é a
variante incomum, 5% dos casos totais da doenca tem distribuicdo generalizada de
lesBes ictiosiformes, principalmente nos membros inferiores, ndo segue a evolugao
cefalocaudal e apresenta curso cronico de até 20 anos, além de estar associada a

ceratodermia palmoplantar.

De acordo com o mesmo autor, o tipo juvenil classico (lll) corresponde a 10% dos
casos e acomete a faixa etaria dos 5 aos 10 anos, de progndstico mais favoravel pela
frequente resolucéo espontanea em um ano. As caracteristicas clinicas desse subtipo

sao semelhantes as do tipo | e englobam placas vermelho-alaranjadas com ilhas de
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pele s&, papulas ceratéticas perifoliculares, geralmente esporadicas. A queratodermia

palmo-plantar € uma manifestagdo comum.

O tipo 1V, juvenil circunscrito, segundo Griffiths (1980), representa 25% de todos os
casos dessa dermatose, caracterizado por areas nitidamente demarcadas de
hiperceratose folicular e eritema de joelhos e cotovelos em criancas pré-puberes. A
maioria dos casos de PRP hereditarios pertence ao tipo V, que € o mais raro nas
formas juvenis, apresenta-se nos primeiros anos de vida, sendo crbnico e resistente
ao tratamento. Ha lesbes tipo esclerodermiforme nas méos e pés, hiperceratose

folicular e eritema néo tdo proeminente.

Recentemente proposto, o tipo VI é associado ao HIV, apresentando lesGes de pele
resultantes da hiperproliferacdo de queratinécitos na epiderme e da inflamacédo na
derme (OLDONI, 2021).

O caso em estudo trata-se de uma ocorréncia de PRP em uma crianca que apresenta
algumas caracteristicas do tipo Il de Griffiths: idade de 5 anos, inicio de disseminacao
direcdo cefalocaudal, presenca de placas eritematosas difusas, ilhas de pele s,
papulas ceratoticas perifoliculares no tronco e crostas no couro cabeludo. Entretanto,
nao possui as alteracBes palmo-plantares, que sdo frequentemente relatadas e

incluidas nos critérios do tipo .

O diagnéstico da PRP é principalmente clinico. A anamnese deve ser detalhada, com
histéria familiar, verificacdo da presenca de alergias ou comorbidades, registro do
contexto de aparecimento das lesdes, além do inicio e evolucdo e sintomas
associados, que geralmente sao queixas pruriginosas. No exame fisico dermatoldgico,
as lesdes precisam ser inspecionadas minuciosamente devido a heterogeneidade de

apresentacoes.

Papulas foliculares hiperqueratéticas, rodeadas por halo esbranquicado em forma de
cone de aproximadamente 1 mm de diametro, que conferem textura aspera a pele sao
caracteristicas marcantes da doengca. Também sdo observadas placas escamosas
eritematosas que coalescem para deixar areas focais redondas, bem demarcadas de
pele normal ou saudavel (OLDONI, 2021).

De acordo com Almeida (2019), na maioria dos casos ha progressao céfalo-caudal,

em que se formam areas de descamacéo furfurdcea no couro cabeludo e crises de
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prurido intenso. Podem surgir ainda, escamas espessas e quebradicas em tom de
laranja ou salmdo nos membros inferiores, eritema nas faces extensoras dos joelhos
e dos cotovelos e a queratodermia palmo-plantar, com a hiperproliferacdo de
queratindcitos das maos e dos pes.

No caso relatado, a anamnese e 0 exame fisico realizados na primeira consulta
sugeriram a hipotese diagnéstica clinica de PRP. Foi realizada a biopsia incisional da
lesdo de dorso com dermatite espongidtica e perivascular o que corroborou com o

diagndstico discutido.

O diagnostico definitivo é apoiado pelos achados histopatol6gicos, como epiderme
acantotica, espongiose discreta, hipergranulose focal ou confluente e alternancia entre
ortoceratose e paraceratose orientadas nas dire¢des horizontal e vertical. A ocorréncia
de disceratose acantolitica € comum na PRP e pode ser util na diferenciacdo com
psoriase (OLDONI, 2021).

O responsavel pela paciente informou que ela ndo apresentava comorbidades ou
alergias e que houve evolucéo da lesdo no periodo de 3 (trés) meses, sendo prurido
o Unico sintoma associado que motivou a procura pelo atendimento. Segundo Oldoni
(2021), ndo existem marcadores soroldgicos para PRP, porém exames laboratoriais

podem ser obtidos para avaliar possiveis doencas coexistentes.

A dermatoscopia tem sido apontada como uma alternativa vélida a técnicas mais
invasivas. Ela auxilia principalmente na avaliacdo do diagndstico diferencial mais
comum que € uma dermatose papulosa-descamativa semelhante em apresentacao

clinica e prevalente a nivel mundial, a psoriase (ALMEIDA, 2019).

O fato de a paciente apresentar lesGes difusas exigiu atencdo a diferenciacdo com
outras dermatoses. Os estudos apontam outros diagnosticos diferenciais de PRP,
como Ceratose pilar, Dermatite atdpica, Dermatite Seborreica, Eczema Folicular,
Toxidermia, Eritrodermia Progressiva Simétrica, Eritroqueratodermia Variabilis, Ictiose
Folicular e Liquen Plano-pilar (ALMEIDA, 2019; MANCILLA-GUDIEL, ARENAS,
2020).

Os dados colhidos na anamnese da paciente na primeira consulta, informam
tratamento prévio, em junho de 2022, com Ivermectina via oral, além de agentes

tdpicos, que ndo sao a terapéutica discutida para a PRP. O diagnéstico equivocado
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para tal escolha de tratamento, evidencia o fato de haver dificuldade na realizacdo do
diagnéstico diferencial, devido sua apresentacao clinica ser semelhante com outras

dermatoses, como as citadas.

A inexisténcia de protocolos especificos ou tratamentos eficazes para a PRP decorre
da raridade dessa doenca. A maioria das pesquisas aponta a terapia combinada, com
terapia topica para tratamento sintomatico e sistémica destinada a reduzir a
inflamacdo (BROWN, BADRI, 2023; ALMEIDA, 2019; CARVAJAL, ACOSTA,
ALVAREZ, 2017).

Conforme Mancilla-Gudiel e Arenas (2020), os agentes tdpicos que se mostraram
promissores, especialmente na doenca leve, incluem o0s emolientes, agentes
gueratoliticos, como ureia, &acido salicilico ou preparacbes contendo alfa-

hidroxiacidos, corticosteroides topicos, tazaroteno e inibidores tépicos de calcineurina.

Nas formas juvenis preconiza-se terapéutica menos toxica devido a tendéncia a
remissdo espontanea da doenca. Dessa forma, no caso estudado, optou-se por
medidas de higiene, orientacdo de cuidados gerais com a pele e emoliente topico na

abordagem inicial e no retorno.

O tratamento sistémico preferencial é o uso de retindides orais devido ao seu efeito
benéfico sobre distarbios de queratinizacdo (OLDONI, 2021). Os retindides séo
analogos sintéticos derivados da vitamina A, com propriedades antiproliferativas,
imunomoduladoras e anti-inflamatdrias. Os efeitos adversos mais graves associados
a sua ingestdo séo tempo e dose-dependentes e incluem teratogenicidade e efeitos
na mineralizacdo 0ssea, especialmente no encerramento precoce dos centros de
ossificacdo secundéaria (ALMEIDA, 2019).

Na segunda consulta, foi prescrito para a paciente o uso via oral de Vitamina A 200000
Ul/ml na dose de 60ml, uma vez ao dia. Também foi solicitada radiografia de maos e
punhos e exames laboratoriais para o uso de um retinoide. Nesse caso, com a analise
dos resultados, o tratamento planejado considerava o uso de Acitretina, em
conformidade com a literatura vigente. O retorno deveria ter ocorrido em 60 dias, mas

nao houve registro do seguimento da paciente no ambulatorio do HSCMV.

Estudos apontam que o Metotrexate é considerado terapia de segunda linha, usado

guando o caso for severo ou refratario ao tratamento com retindides. Pode-se usar
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também Ciclosporina, Azatioprina (em maiores de 10 anos) ou agentes bioldgicos anti-
TNF-a9 (OLDONI, 2021). Outras terapias de sucesso variado foram relatadas,
incluindo fototerapia, psoraleno mais UVA (PUVA), micofenolato de mofetil, acido
fumarico e fototerapia extracorpérea (CARVAJAL, ACOSTA, ALVAREZ, 2017).

Na auséncia de resolucdo espontanea do quadro ou de tratamento e em caso de falha
terapéutica, as complicacdes dessa doenca vao desde ceratodermia palmoplantar
dolorosa e debilitante, distrofia ungueal e onicoptose até eritrodermia (OLDONI, 2021).
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3 CONCLUSAO

A PRP é uma doenca de etiofisiopatologia ainda pouco esclarecida que pode afetar
intensamente a qualidade de vida dos pacientes. A histopatologia complementa o
diagnéstico, muitas vezes de dificil identificacdo devido as suas variadas
manifestacbes clinicas. Outro desafio é a sua semelhanca a outras desordens
papuloescamosas e eritrodérmicas mais comuns, sendo a dermatoscopia util na
diferenciacdo com a psoriase. Logo, estudos aprofundados de microscopia e
dermatoscopia podem investigar a existéncia de achados na PRP que padronizam a

propedéutica a ser aplicada.

Os dados epidemioldgicos sao ainda pouco investigados, mas evidenciam a raridade
da PRP na populacdo, especialmente no acometimento juvenil. Desta forma, o
tratamento proposto esta baseado em conclusdes de relatos e pequenos ensaios
clinicos. Nesse sentido, o incentivo a publicacBes cientificas a respeito da doenca
promove a criagao de um registro maior de base de dados, possibilitando a realizacao

de coortes prospectivas maiores.

A terapia topica € a mais abordada por sua menor toxicidade, contudo € insuficiente
para os quadros graves. Embora a terapia sistémica apresente multiplas alternativas,
ainda carece de consenso sobre a indicacdo adequada para os diferentes casos da

PRP e o reconhecimento amplo dos efeitos adversos possiveis.

Assim, pesquisas de biomarcadores ligadas a patogénese e progressao da PRP
podem contribuir para elucidacéo de estratégias de prevencéo e diagndéstico precoce,
ou ainda na identificacdo do alvo terapéutico, contribuindo para a formulacdo de
guidelines. Consequentemente, pode haver um grau de evidéncia mais alto para a
promocao de saude que facilite 0 manejo da doenca pelos profissionais e beneficios

a vida dos pacientes.
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ANEXO
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Reitera-se que a denlidade & dados pessoais da pacients
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