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Alterações esclerodermiformes nas mãos de uma adolescente
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Adolescente, 18 anos, com lesões cutâneas pruriginosas 
generalizadas desde os 3 meses de idade, tratadas apenas com 
anti-histamínicos. Negou comorbidades, alergias ou história 
familiar de doenças de pele. Possui histórico de gestação não 
planejada há um ano. Ao exame, notou-se ceratose folicular 
alternada com ilhas de pele sã no tronco anterior e posterior 
(Figura 1); descamação ictiosiforme nos membros inferiores 
(Figura 2); alterações esclerodermiformes nas mãos e pés (Figura 3) 
e ceratose palmoplantar.

1. Qual é a principal hipótese diagnóstica?
a) Psoríase 
b) Esclerodermia
c) Eritroqueratodermia simétrica progressiva 
d) Pitiríase rubra pilar

Foi realizada biópsia de lesão no dorso, que evidenciou 
dermatite psoriasiforme com ortoceratose e paraceratose 
horizontalmente alternadas (Figura 4), compatível com a hipótese 
clínica de pitiríase rubra pilar (PRP).

A pitiríase rubra pilar é uma dermatose papuloescamosa 
inflamatória rara. Fatores genéticos, alterações do metabolismo 
da vitamina A e infecções foram propostos como mecanismos 

Figura 1. Ceratose folicular alternada com ilhas de pele sã no tronco.
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Figura 2. Descamação ictiosiforme nos membros inferiores.

Figura 3. Alterações esclerodermiformes nas mãos.

Figura 4. Paraceratose horizontalmente alternada.

desencadeadores da doença, porém sua etiologia e patogênese 
ainda são desconhecidas. Foi descrita em associação com HIV, 
drogas, doenças autoimunes e neoplasias viscerais. Afeta 
todas as raças e os sexos igualmente, apresentando picos de 
distribuição na primeira e quinta década de vida.

2. Qual é o subtipo da doença em questão?
a) Clássico do adulto
b) Atípico do adulto
c) Clássico juvenil
d) Atípico juvenil

O subtipo atípico juvenil é o menos frequente (5% 
dos casos) e responde pela maioria dos casos familiares. 
Surge nos primeiros anos de vida e apresenta curso crônico. 
É caracterizado por ceratose folicular, eritema, descamação 
ictiosiforme em membros inferiores, ceratose palmoplantar 
grosseira e alterações esclerodermiformes nas mãos e pés1-3. 

3. Qual é o tratamento sistêmico de escolha?
a) Metotrexato
b) Acitretina
c) Prednisona
d) Azatioprina

A acitretina é a medicação sistêmica de escolha, porém 
há o risco de teratogenicidade. A fototerapia com UVB de banda 
estreita é opção terapêutica de segunda linha, bem como 
outros imunossupressores. Considerando a impossibilidade 
de garantir contracepção efetiva e a indisponibilidade de 
realizar fototerapia, o tratamento consistiu no uso tópico de 
emolientes e ceratolíticos, com melhora parcial do quadro4,5.
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