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Abstract

Introduction: Pityriasis rubra pilaris is a rare, chronic dermatosis pre-
senting with erythema and papular eruptions as well as characteristic 
perifollicular hyperkeratosis and ‘islands of sparing’ (normal appe-
aring skin). In the literature, there are reports of cases where symptoms 
of infection preceded the onset of pityriasis rubra pilaris.
Objective: Presentation of the case of a 67-year-old patient with type 
I pityriasis rubra pilaris to highlight the possible association between 
pityriasis rubra pilaris with infectious agents.
Case report: A 67-year-old patient was referred to hospital because of 
rapidly progressive erythematous papular skin rash preceded by symp-
toms of an upper respiratory tract infection. On physical examination, 
attention was drawn to perifollicular papules covered with cap-like sca-
les as well as confluent erythema and features of hyperkeratosis on the 
hands and feet. Based on the clinical presentation and histopathological 
findings, type I  pityriasis rubra pilaris was diagnosed and treatment 
with acitretin was initiated.
Conclusions: Infectious agents have the potential to be a trigger for pi-
tyriasis rubra pilaris. Acitretin continues to demonstrate efficacy in the 
treatment of pityriasis rubra pilaris. 
Key words: pityriasis rubra pilaris, infections, pathophysiology, treat-
ment.

Streszczenie

Wprowadzenie: Łupież czerwony mieszkowy to rzadka, przewlekła 
dermatoza rumieniowo-grudkowa z  charakterystyczną hiperkeratozą 
okołomieszkową oraz pozostawianiem wysepek skóry niezmienionej 
chorobowo. W piśmiennictwie opisano przypadki, w których objawy 
infekcji poprzedzały zachorowanie na łupież czerwony mieszkowy.
Cel pracy: Przedstawienie przypadku 67-letniego pacjenta chorującego 
na typ I łupieżu czerwonego mieszkowego w celu zwrócenia uwagi na 
możliwość związku łupieżu czerwonego mieszkowego z  czynnikami 
infekcyjnymi.
Opis przypadku: Pacjent 67-letni został skierowany do szpitala z po-
wodu szybko postępującej osutki rumieniowo-grudkowej poprze-
dzonej objawami infekcji górnych dróg oddechowych. W  badaniu 
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Wprowadzenie

Łupież czerwony mieszkowy (pityriasis rubra pila-
ris – PRP) jest rzadką, przewlekłą dermatozą grudko-
wą o nie w pełni poznanej etiologii. Mimo że u więk-
szości pacjentów początek choroby określany jest jako 
idiopatyczny, w piśmiennictwie opisywane są liczne 
przypadki, w których objawy zakażenia wirusowego 
lub bakteryjnego poprzedzały rozwój PRP [1].

Cel pracy

Celem artykułu była prezentacja pacjenta hospi-
talizowanego na Oddziale Klinicznym Dermatolo-
gii (OKD) Szpitala Uniwersyteckiego w Krakowie, 
u którego rozwój PRP poprzedziła infekcja wirusowa, 
wraz z omówieniem choroby. 

Opis przypadku

Pacjent 67-letni, emerytowany przedsiębiorca został 
przyjęty na OKD w celu diagnostyki i leczenia szybko 
postępującej osutki rumieniowo-grudkowej. Pierwsze 
zmiany skórne pojawiły się około 2 tygodnie przed ho-
spitalizacją w postaci rumienia w okolicy twarzy i po-
wierzchni dłoniowych rąk. Następnie zmiany rumie-
niowo-grudkowe objęły symetrycznie skórę owłosioną 
głowy, szyję, klatkę piersiową (zwłaszcza w okolicy 
dekoltu), plecy i kończyny górne. Pojawieniu się zmian 
towarzyszyło uczucie niewielkiego świądu i pieczenia 
skóry. W rejonowej poradni dermatologicznej włączo-
no miejscowe leczenie przeciwzapalne, które nie przy-
nosiło poprawy. Przy przyjęciu do szpitala w badaniu 
przedmiotowym stwierdzono zlewny rumień twarzy 
o połyskującej powierzchni z otrębiastym złuszczaniem, 
a na skórze owłosionej głowy, szyi, dekolcie, plecach, po-
wierzchni wyprostnej przedramion, ud i podudzi zmia-
ny rumieniowo-grudkowe z tendencją do erytrodermii 
(ryc. 1 A). Uwagę zwracała predylekcja zmian do okolic 
eksponowanych na światło słoneczne (fotoreprodukcja) 

Introduction

Pityriasis rubra pilaris (PRP) is a rare chronic pap-
ular dermatosis of incompletely understood aetiol-
ogy. Although the disease is considered idiopathic in 
most patients, there are many documented cases in 
the literature in which the onset of PRP was preceded 
by symptoms of viral or bacterial infections [1].

Objective

The aims of this case report are to present the case 
of a patient hospitalised in the Clinical Department 
of Dermatology (OKD) of the University Hospital in 
Krakow, who developed symptoms of PRP after a vi-
ral infection, and provide insights into the nature of 
the disease.

Case report

A 67-year-old male patient, a retired entrepreneur, 
was admitted to the OKD for the diagnosis and treat-
ment of rapidly progressive erythematous papular 
skin rash. The first skin lesions, presenting as erythe-
ma on the face and palms, appeared approximately 
2 weeks prior to hospitalisation. Subsequently, ery-
thematous papular eruptions spread symmetrically 
over the scalp, neck, chest (particularly in the upper 
region), back, and upper limbs. The emergence of the 
lesions was accompanied by a mild sensation of skin 
itching and burning. At the local dermatology outpa-
tient clinic the patient was prescribed anti-inflamma-
tory treatment, but his condition failed to improve. 
Upon admission to the hospital, physical examina-
tion revealed confluent facial erythema with a glossy 
surface and bran-like scaling. Other findings includ-
ed erythematous papular lesions with a tendency to 
evolve into erythroderma, located on the scalp, neck, 
upper chest, back, and on the extensor surfaces of the 
forearms, thighs, and lower legs (fig. 1 A). It was not-

przedmiotowym uwagę zwrócił okołomieszkowy charakter pokrytych 
czapeczkowatą łuską grudek, a także zlewny rumień i cechy hiperkera-
tozy na dłoniach i podeszwach stóp. Na podstawie obrazu klinicznego 
oraz badania histopatologicznego rozpoznano typ I łupieżu czerwone-
go mieszkowego oraz włączono leczenie acytretyną.
Wnioski: Czynniki infekcyjne mogą stanowić bodziec wyzwalający 
rozwój łupieżu czerwonego mieszkowego. Acytretyna nadal jest sku-
teczną formą leczenia tego schorzenia.
Słowa kluczowe: łupież czerwony mieszkowy, infekcje, patofizjologia, 
leczenie.
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ed that the lesions had a predilection for sun-exposed 
areas (photodistribution) and that certain patches of 
skin (‘islands’) remained unaffected by the disease. 
The papular eruptions had a perifollicular distribu-
tion and were covered with cap-like scales (fig. 2 A). 
On the extensor surface of the knees and elbows, the 
eruptions coalesced into hyperkeratotic plaques. In 
addition, erythematous keratotic lesions with bran-
like scale were present on the palmar surface of the 
hands and soles of the feet (figs. 3 A and 4 A). Patho-
logically affected skin exhibited a subtle orange tinge. 
On clinical examination, there were no significant de-
viations in the patient’s baseline parameters. 

The onset of skin lesions was preceded by an 
upper respiratory tract infection treated with 

i pozostawienie okolic skóry (wysepek) niezmienionych 
chorobowo. Wykwity grudkowe były zlokalizowane 
przymieszkowo i pokryte czapeczkowatą łuską (ryc. 2 A).  
Na powierzchni wyprostnej kolan i łokci zmiany sku-
piały się w hiperkeratotyczne blaszki, a na powierzchni 
dłoniowej rąk oraz podeszwach stóp obecne były zmia-
ny rumieniowo-keratotyczne z otrębiastym złuszczaniem 
powierzchni (ryc. 3 A i 4 A). Zajęta skóra charakteryzo-
wała się dyskretnie pomarańczowym zabarwieniem. 
W badaniu klinicznym nie stwierdzono istotnych odchy-
leń w zakresie parametrów podstawowych. 

Pojawienie się zmian skórnych było poprzedzone in-
fekcją górnych dróg oddechowych leczoną preparatami 
paracetamolu, pseudoefedryny, dekstrometorfanu i osel-
tamiwiru. Ostatni lek włączono do terapii na podstawie 

Figure 1. A – Confluent erythematous papular lesions with ‘islands of sparing’ on the trunk. Erythema and hyperkeratosis on palmar skin. 
B – Clinical improvement after initiation of acitretin treatment
Rycina 1. A – Skupiające się zmiany rumieniowo-grudkowe z pozostawieniem  „wysepek” skóry niezmienionej chorobowo na skórze 
tułowia. Rumień i hiperkeratoza skóry dłoni. B – Obraz po włączeniu leczenia acytretyną

Figure 2. A – Perifollicular erythematous papules covered with cap-like scales on the chest. B – Clinical improvement after initiation  
of acitretin treatment
Rycina 2. A – Rumieniowe grudki o lokalizacji okołomieszkowej pokryte czapeczkowatą łuską na skórze klatki piersiowej. B – Obraz po 
włączeniu leczenia acytretyną

A

A

B

B
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paracetamol, pseudoephedrine, dextromethorphan, 
and oseltamivir. Oseltamivir was prescribed based on 
clinical symptoms, without confirmation of influenza 
diagnosis by other diagnostic modalities. 

The patient had no family history of chronic skin 
diseases, autoimmune or allergic conditions. 

On admission to hospital, a panel of laboratory 
tests was performed (peripheral blood count, C-reac-

objawów klinicznych, bez potwierdzenia rozpoznania 
grypy za pomocą innych testów diagnostycznych. 

W wywiadzie rodzinnym nie stwierdzono prze-
wlekłych chorób skóry, chorób autoimmunologicz-
nych i alergicznych. 

Po przyjęciu do szpitala wykonano liczne badania 
laboratoryjne (morfologię krwi obwodowej, stężenie 
białka C-reaktywnego, badanie ogólne moczu, lipido-

A

A

B

B

Figure 3. A – Erythema with prominent hyperkeratosis on the palm. B – Clinical improvement after initiation of acitretin treatment
Rycina 3. A – Rumień dłoni z nasiloną hiperkeratozą. B – Obraz po włączeniu leczenia acytretyną

Figure 4. A – Erythema with prominent hyperkeratosis on the sole. B – Clinical improvement after initiation of acitretin treatment
Rycina 4. A – Rumień stopy z nasiloną hiperkeratozą. B – Obraz po włączeniu leczenia acytretyną
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tive protein, general urine analysis, lipid profile, cre-
atinine, urea, sodium, potassium, liver aminotrans-
ferases, TSH, fasting glucose, hepatitis B and C tests, 
HIV test). The only deviation from normal ranges 
was an elevated fasting glucose level.

Immunological tests were performed, including 
the determination of antinuclear antibodies by Indi-
rect Immunofluorescence (IIF) and immunoblot assay 
(ANA Profile 3). The IIF test revealed antinuclear an-
tibodies with granular fluorescence pattern at a titre 
of 1 : 320 and antibodies with a midbody pattern at 
a titre of 1 : 640, but the immunoblot assay did not 
reveal any specific autoantibodies. 

Based on the clinical presentation and patient’s 
history, a suspicion of PRP was raised. To verify the 
diagnosis, a skin specimen containing an affected hair 
follicle was obtained from the patient’s chest. 

Skin lesions located on the trunk and limbs were 
treated using an ointment with clobetasol propio-
nate and 5% urea, followed by a lactic acid formu-
lation. The facial lesions were treated with eucerin 
cream  and methylprednisolone aceponate ointment. 
Following the biopsy result confirming the diag-
nosis (figs. 5 and 6), the decision was made to ini-
tiate treatment with acitretin at a dose of 35 mg/
day (i.e. 0.33 mg/kg/day for the patient’s weight 
of 105 kg), resulting in a gradual marked improve-
ment. The lesions located on the face and chest 
resolved completely without leaving any skin 
discolouration (fig. 1 B). Erythematous papular le-
sions on the back and upper limbs regressed par-
tially. The severity of erythema decreased, the pap-
ules flattened, and the scaling resolved (fig. 2 B).  
Moderate erythema persisted solely on the poste-

gram, oznaczenie poziomów kreatyniny, mocznika, 
sodu, potasu, aminotransferaz wątrobowych, TSH 
i glukozy na czczo, badania w kierunku zapalenia 
wątroby typu B i C, badania w kierunku zakażenia 
HIV), w których z odchyleń od normy stwierdzono 
jedynie podwyższone stężenie glukozy na czczo.

Wykonano badania immunologiczne – oznaczenie 
przeciwciał przeciwjądrowych metodą immunoflu-
orescencji pośredniej (Indirect Immunofluorescence; 
IIF), a także immunoblotu (ANA Profil 3). W badaniu 
IIF stwierdzono obecność przeciwciał przeciwjądro-
wych o typie świecenia ziarnistym w mianie 1 : 320 
oraz przeciwciał o typie świecenia midbody w mia-
nie 1 : 640, jednak immunoblot nie wykazał obecności 
specyficznych autoprzeciwciał. 

Na podstawie obrazu klinicznego oraz wywiadu 
wysunięto podejrzenie PRP i z klatki piersiowej pa-
cjenta pobrano wycinek skóry zawierający zmieniony 
chorobowo mieszek włosowy. 

W leczeniu zmian skórnych zlokalizowanych na 
tułowiu i kończynach zastosowano maść z propionia-
nem klobetazolu i mocznikiem 5%, a następnie także 
kwasem mlekowym. Na wykwity na twarzy stoso-
wano krem eucerynowy oraz maść z aceponianem 
metyloprednizolonu. Po uzyskaniu wyniku biopsji po-
twierdzającej rozpoznanie (ryc. 5 i 6) podjęto decyzję 
o włączeniu do leczenia acytretyny w dawce 35 mg/
dobę (przy masie ciała pacjenta 105 kg, tj. 0.33 mg/kg/
dobę), uzyskując stopniowo znaczną poprawę. Wykwi-
ty w okolicy twarzy i klatki piersiowej ustąpiły całkowi-
cie bez pozostawienia przebarwień (ryc. 1 B). Zmiany 
rumieniowo-grudkowe w obrębie pleców i kończyn 
górnych uległy częściowej regresji. Zmniejszyło się na-
silenie rumienia, grudki stały się bardziej płaskie, a łu-

Figure 6. Histopathological image. "Checkerboard" pattern of the 
cornified layer of the cornified layer in the epidermis (H + E; 40×)
Rycina 6. Obraz histopatologiczny. W warstwie rogowej naskórka 
obecny objaw szachownicy (H + E; 40×)

Figure 5. Histopathological image. Epidermis covered with alter-
nating para- and orthokeratosis. Acanthosis with narrow dermal 
papillae. Mild perivascular inflammatory infiltrate in the dermis (H 
+ E; 20×)
Rycina 5. Obraz histopatologiczny. Naskórek z cechami zarówno 
para-, jak i ortokeratozy. Pogrubienie warstwy kolczystej z wąskimi 
brodawkami skóry właściwej. Niewielki okołonaczyniowy naciek 
zapalny w skórze właściwej (H + E; 20×)



6

Kacper Pawlik, Aleksandra Jarosz-Chudek, Grzegorz Dyduch, et al.

Dermatology Review/Przegląd Dermatologiczny 2023/5

rior surface of the patient’s thighs. Hyperkeratosis 
on the palms and soles resolved (figs. 3 B and 4 B). 
Since the treatment was effective and well-tolerated, 
acitretin therapy was continued with a gradual dose 
reduction. The patient remains under dermatological 
follow-up.

Discussion

PRP is a rare inflammatory papular dermatosis 
characterised by prominent perifollicular keratosis. 
The first patient with PRP reported in the medical 
literature is believed to be James Shooter, who was 
admitted to St Bartholomew’s Hospital in London in 
1828. His condition was misdiagnosed by Dr. Claudi-
us Tarral as generalised psoriasis vulgaris. Hyperker-
atotic papules with central hair involvement on the 
skin of the dorsal surface of the proximal and middle 
phalanges, which were described by the physician, 
are more consistent with a diagnosis of PRP. The pa-
tient was treated with vesicants (cantharidin patch). 
However, in addition to being ineffective, the therapy 
caused episodes of heavy bleeding [2]. The first per-
son to note that the condition was clinically distinct 
from psoriasis, who coined the term “pityriasis pila-
ris”, was the French dermatologist Marie-Guillaume- 
Alphonse Devergie in 1856 [3]. In 1889, Ernest Besnier 
established the definitive name of the condition by 
appending the adjective “rubra”. In a comprehen-
sive, richly illustrated study totalling 120 pages, he 
described a series of nine patient cases [4].

PRP is classified as a rare dermatosis (estimated 
prevalence: 2.5/1,000,000 population) [5]. The dis-
ease is believed to affect men and women equally, as 
supported by the findings reported by Piamphong-
sant i Akaraphant [6]. In their 2020 study, Halper  
et al. examined the PRP patient population affiliated 
with a dedicated Facebook group and noted a small 
predominance of women (54.5%) [7]. PRP is charac-
terised by a bimodal distribution, with peaks in in-
cidence occurring during the first decade of life in 
children and between the fifth and seventh decades 
in adults [8, 9]. 

The aetiopathogenesis of PRP is not yet fully un-
derstood. Initially, based on observations of similar 
symptoms in Chinese soldiers and Ugandan prison-
ers exposed to vitamin A deficiency, it was hypoth-
esised that the deficit of this vitamin or its carrier 
(retinol-binding protein – RBP) was the key factor 
in the pathophysiology of PRP [10–12]. However, 
subsequent studies reporting normal vitamin A and 
RBP levels in PRP patients, along with the failure of 
therapy with vitamin A derivatives in a proportion of 
PRP cases, overturned this hypothesis [13–15]. Cur-
rent research investigating the aetiopathogenesis of 
PRP focuses on mutations in the CARD14 (caspase 

ska ustąpiła (ryc. 2 B). Jedynie na tylnej powierzchni 
ud zmiany nadal charakteryzowały się umiarkowanie 
nasilonym rumieniem. Hiperkeratoza na dłoniach i po-
deszwach ustąpiła (ryc. 3 B i 4 B). Z uwagi na dobrą 
tolerancję i efektywność leczenia zdecydowano o konty-
nuacji terapii acytretyną ze stopniową redukcją dawki. 
Pacjent pozostaje pod opieką dermatologiczną.

Omówienie

PRP jest rzadką, zapalną dermatozą grudkową ce-
chującą się obecnością nasilonej keratozy okołomiesz-
kowej. Za pierwszego pacjenta z PRP opisanego w pi-
śmiennictwie uznaje się Jamesa Shootera przyjętego 
do szpitala Świętego Bartłomieja w Londynie w 1828 
roku, którego chorobę lekarz – Claudius Tarral – błęd-
nie rozpoznał jako uogólnioną łuszczycę pospolitą. 
Opisywane przez badacza hiperkeratotyczne grud-
ki z przechodzącymi centralnie włosami na skórze 
grzbietowej powierzchni paliczków bliższych i środ-
kowych palców bardziej pasują do diagnozy PRP. Za-
stosowane leczenie przy użyciu wezykatoriów (plaster 
sporządzony z kantarydyny) nie przyniosło efektów, 
powodując za to u chorego epizody silnego krwawie-
nia [2]. Osobą, która po raz pierwszy zauważyła od-
mienność kliniczną omawianej choroby od łuszczycy 
oraz nadała jej nazwę pityriasis pilaris, był w 1856 roku 
francuski dermatolog Marie-Guillaume-Alphonse  
Devergie [3]. Ostateczną nazwę schorzenia, z dodaniem 
przymiotnika rubra, określił w 1889 roku Ernest Besnier, 
który w bogato ilustrowanym artykule liczącym łącznie 
120 stron przedstawił serię 9 przypadków [4].

PRP należy do dermatoz rzadkich (chorobowość 
szacowana: 2,5/1 000 000) [5]. Uznaje się, że choro-
ba w równej mierze dotyka zarówno mężczyzn, jak 
i kobiet, co potwierdziły obserwacje Piamphongsanta  
i Akaraphanta [6]. W badaniu z 2020 roku Halper i wsp. 
przeprowadzili analizę pacjentów z PRP zrzeszonych 
w dedykowanej dla nich grupie na platformie spo-
łecznościowej Facebook i stwierdzili jedynie niewielką 
przewagę w liczebności kobiet (54,5%) [7]. PRP cha-
rakteryzuje się bimodalną dystrybucją ze szczytami 
zachorowalności w pierwszej dekadzie życia u dzieci 
oraz w okresie między piątą i siódmą dekadą życia 
u dorosłych [8, 9]. 

Etiopatogeneza PRP jest wciąż nie w pełni poznana. 
Początkowo, na podstawie obserwacji występowania 
podobnych objawów u chińskich żołnierzy oraz ugan-
dyjskich więźniów narażonych na niedobór witaminy A,  
wysunięto hipotezę, że to właśnie niedobór tej witami-
ny lub jej nośnika (retinol binding protein – RBP) stanowi 
czynnik kluczowy w patofizjologii PRP [10–12]. Jed-
nak późniejsze prace, w których opisano prawidłowe 
stężenie witaminy A i RBP u chorych na PRP, a także 
nieskuteczność terapii pochodnymi witaminy A u nie-
których pacjentów z PRP, zweryfikowały ten pogląd 
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[13–15]. Obecnie prowadzone badania mające na celu 
wyjaśnienie etiopatogenezy PRP skupiają się na muta-
cjach genu CARD14 (caspase recruitment domain family, 
member 14) na chromosomie 17 (17q25) oraz zależnej 
od niego aktywacji osi cytokin IL23-IL17A. Mutacje 
genu CARD14 znaleziono w genotypie osób z rodzin-
nym wariantem PRP, a także u niektórych chorych bez 
wywiadu PRP w rodzinie [16, 17]. Udowodniono ich 
związek z nasiloną ekspresją NF-κB (nuclear factor κB) 
w keratynocytach prowadzącą do aktywacji osi cytokin 
IL23-IL17A oraz nadekspresji chemokiny CCL20 i inter-
leukiny IL-17C [18–20]. NF-κB to kompleks białkowy 
pełniący funkcję czynnika transkrypcyjnego, który 
odgrywa kluczową rolę w rozwoju procesu zapalne-
go zarówno w PRP, jak i łuszczycy. Zależne od niego 
wewnątrzkomórkowe szlaki sygnałowe odpowiadają 
za produkcję cytokin zapalnych przez limfocyty Th17, 
komórki dendrytyczne oraz same keratynocyty [21]. 
Co ciekawe, NF-κB aktywowany jest w odpowiedzi na 
antygeny wirusowe i bakteryjne, a także przez białka 
niektórych wirusów (np. ludzkiego wirusa niedoboru 
odporności), które wchodzą w bezpośrednią interakcję 
z elementami jego wewnątrzkomórkowego szlaku sy-
gnałowego [22, 23]. Mediowaną przez NF-κB aktywa-
cję osi IL23-IL17A potwierdzono również u pacjentów 
bez mutacji CARD14 [20]. Warto zaznaczyć, że mutacje 
genu CARD14 oraz aktywację osi IL23-IL17A stwier-
dzono również u pacjentów z łuszczycą [24]. W 2021 
roku Shao i wsp. zaproponowali nadekspresję fosfoli-
paz PLA2G2F, PLA2G4D i PLA2G4E (phospholipase A2 
group IIF, IVD, IVE) jako istotny element w etiopatoge-
nezie obu schorzeń [25]. 

Czynnikiem infekcyjnym o najlepiej udokumen-
towanym związku z PRP jest ludzki wirus niedobo-
ru odporności. PRP może być pierwszym objawem 
infekcji HIV, a terapia antyretrowirusowa powoduje 
u niektórych pacjentów cofnięcie się zmian skórnych 
[26–29]. Dokładny mechanizm patogenetyczny łączą-
cy te dwie choroby jest nadal nieznany. Z powodu 
częstszego współwystępowania z AIDS również in-
nych dermatoz z komponentem mieszkowym, takich 
jak ropnie mnogie pach, trądzik skupiony czy liszaj 
kolczysty, zaproponowano infekcję komórek macie-
rzy włosa lub zaburzenie mieszkowej keratynizacji 
powodowane przez wirusa HIV jako potencjalne 
przyczyny tej asocjacji [26, 30, 31]. 

Z uwagi na często opisywane przypadki zacho-
rowań na PRP poprzedzone infekcjami bakteryjnymi 
i wirusowymi rozważana jest również możliwość 
rozwoju PRP jako efekt stymulacji układu odporno-
ściowego [1]. W literaturze opisano przypadki remi-
sji objawów PRP jako efekt leczenia towarzyszącej 
infekcji [32, 33]. Ponadto u pacjentów z przewlekłą 
paradontozą stwierdzono nasilone różnicowanie się 
limfocytów w kierunku komórek Th17, które poza 
funkcją chroniącą przed czynnikami infekcyjnymi 

recruitment domain family member 14) gene located 
on chromosome 17 (17q25) and CARD14-induced 
activation of the IL23-IL17A cytokine axis. Muta-
tions of the CARD14 gene have been identified in the 
genotype of individuals with the familial variant of 
PRP and in some patients without a family history of 
PRP [16, 17]. The mutations have a proven link with 
heightened NF-κB (nuclear factor κB) expression in 
keratinocytes, triggering the activation of the IL23-
IL17A cytokine axis and resulting in overexpression 
of the chemokine CCL20 and interleukin IL-17C [18-
20]. NF-κB is a protein complex acting as a transcrip-
tion factor, which plays a pivotal role in the inflam-
matory process observed in both PRP and psoriasis. 
NF-κB-dependent intracellular signalling pathways 
are implicated in the production of inflammatory 
cytokines by Th17 lymphocytes, dendritic cells, and 
keratinocytes themselves [21]. Interestingly, NF-κB is 
activated in response to viral and bacterial antigens 
as well as by proteins of some viruses (e.g. the hu-
man immunodeficiency virus) that interact directly 
with elements of its intracellular signalling pathway 
[22, 23]. NF-κB-mediated activation of the IL23-IL17A 
axis was also confirmed in patients without CARD14 
mutations [20]. It is important to highlight that muta-
tions in the CARD14 gene and the activation of the 
IL23-IL17A axis were also identified in patients diag-
nosed with psoriasis [24]. In 2021, Shao et al. argued 
that overexpression of the phospholipases PLA2G2F, 
PLA2G4D, and PLA2G4E (phospholipase A2 group 
IIF, IVD, IVE) was a crucial element in the aetiopatho-
genesis of both diseases [25].

The infectious agent most extensively linked with 
PRP is the human immunodeficiency virus. PRP can 
be an early sign of HIV infection, and in some pa-
tients antiretroviral therapy causes the skin lesions 
to subside [26–29]. However, the exact pathogenetic 
mechanism linking the two conditions remains un-
known. Since other dermatoses with a follicular com-
ponent (including hidradenitis suppurativa, acne 
conglobata, or lichen spinosus) are also characterised 
by a more common coexistence with AIDS, hair ma-
trix cell infection or HIV-induced disruption of fol-
licular keratinisation have been proposed as potential 
underlying causes of this link [26, 30, 31].

Following frequent reports of PRP development 
after bacterial and viral infections, the possibility of 
PRP being triggered by immune system stimulation 
is also considered [1]. There are literature reports of 
patients experiencing a remission of PRP symptoms 
after treatment of the accompanying infection [32, 
33]. Interestingly, patients with chronic periodontitis 
were shown to have increased lymphocyte differen-
tiation towards Th17 cells, which, in addition to their 
protective function against infectious agents, are also 
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an important element in the pathogenesis of PRP and 
other inflammatory skin diseases [34].

There are literature reports describing the associa-
tion between the onset of PRP and treatment with ty-
rosine kinase inhibitors, topical TLR agonists, phospha-
tidylinositol-3-kinase inhibitors, antivirals, biologics, 
PD-1 inhibitors, VEGF inhibitors, statins, insulins, an-
giotensin-converting enzyme inhibitors, and COVID-19 
vaccines [35, 36]. There have also been sporadic reports 
linking PRP with autoimmune diseases and cancer [1]. 

stanowią również istotny element w patogenezie PRP 
i innych chorób zapalnych skóry [34].

W piśmiennictwie podkreślono związek rozwoju 
PRP ze stosowaniem leków z grup inhibitorów kina-
zy tyrozynowej, miejscowych agonistów TLR, inhibi-
torów kinazy-3-fosfatydyloinozytolu, leków przeciw-
wirusowych, leków biologicznych, inhibitorów PD-1, 
inhibitorów VEGF, statyn, insulin, inhibitorów kon-
wertazy angiotensyny, a także szczepień przeciwko 
COVID-19 [35, 36]. Opisywano również pojedyncze 

Table 1. Pityriasis rubra pilaris: clinical types [8, 26, 38, 39]
Tabela 1. Typy kliniczne łupieżu czerwonego mieszkowego [8, 26, 38, 39]

Types/Typy Clinical characteristics/Charakterystyka kliniczna

I. Classical generalised adult variant 
(most common type)/Klasyczny 
uogólniony dorosłych (najczęstszy)

Characterised by typical clinical course and good prognosis. Skin lesions may be 
accompanied by ectropion, NA changes (longitudinal ridging, nail plate thickening and 
discolouration, subungual hyperkeratosis) and joint pain./Wariant z typowym przebiegiem 
i dobrym rokowaniem. Wykwitom skórnym mogą towarzyszyć ektropion, zmiany AP 
(podłużne bruzdowania, pogrubienia i przebarwienia płytek paznokci, hiperkeratoza 
podpaznokciowa) oraz bóle stawów.

II. Atypical adult variant/Atypowy 
dorosłych

Rare variant with a frequently chronic course. Body skin eruptions may resemble ichthyosis, 
and skin exfoliation secondary to palmoplantar keratoderma may have a ‘roof-tile’ 
appearance. In type II PRP, the lower limbs are the most frequently affected body area. 
There is no typical pattern of progression starting with the involvement of upper body parts 
and gradually moving downward. Skin lesions are often accompanied by hair loss./Rzadki 
wariant z często przewlekłym przebiegiem. Wykwity na skórze ciała mogą przypominać 
rybią łuskę, a złuszczanie w przebiegu rogowca dłoni i stóp przybiera formę „dachówki”. 
Okolicą najczęściej dotkniętą w typie II PRP są kończyny dolne. Nie stwierdza się typowej 
progresji choroby z zajęciem najpierw górnych części ciała i stopniowym postępem ku 
dołowi. Zmianom skórnym często towarzyszy łysienie.

III. Classic generalised juvenile variant/
Klasyczny uogólniony młodzieńczy

Affecting patients between the ages of 5 and 10. It is characterised by a typical course and 
a good prognosis, with lesions resolving within 1 year./Występuje między piątym a dziesiątym 
rokiem życia. Cechuje się typowym przebiegiem i dobrym rokowaniem – zmiany ustępują 
do 1. roku.

IV. Circumscribed juvenile variant/
Ograniczony młodzieńczy

The most common variant in the paediatric population, occurring mainly in prepubescent 
children. Characterised by well-demarcated erythematous plaques with prominent follicular 
hyperkeratosis occupying mainly the extensor surface of the elbow and knee joints, and 
occasionally the dorsal surfaces of the hands and feet, as well as the buttocks. The prognosis 
tends to be poorer, and in many patients the disease persists over a span of many years./
Najczęstszy wariant w populacji dziecięcej dotykający głównie dzieci przed osiągnięciem 
wieku dojrzewania. Charakteryzuje się dobrze odgraniczonymi rumieniowymi blaszkami 
z zaznaczoną hiperkeratozą mieszkową zajmującymi głównie powierzchnie wyprostne 
stawów łokciowych i kolanowych, a czasami również powierzchnie grzbietowe dłoni i stóp 
oraz pośladki. Rokowanie jest gorsze, u wielu osób choroba ma przebieg wieloletni.

V. Atypical juvenile variant/Atypowy 
młodzieńczy

A very rare variant often associated with familial occurrence (inherited through an autosomal 
dominant pattern) and characterised by a chronic course. Typical skin changes include well-
demarcated erythematous plaques on the skin of the cheeks and chin, typically with sparing 
of nasolabial folds, as well as ichthyosis-like changes on the skin of the trunk and limbs. Some 
patients develop scleroderma-like lesions on the skin of the hands and feet./Bardzo rzadki 
wariant często związany z rodzinnym występowaniem (dziedziczony w sposób autosomalny 
dominujący) i przewlekłym przebiegiem. Zmianami charakterystycznymi dla tego typu są 
dobrze zaznaczone rumieniowe blaszki na skórze policzków i podbródka z zaoszczędzeniem 
fałdów nosowo-wargowych, a także wykwity przypominające rybią łuskę na skórze tułowia 
i kończyn. U niektórych pacjentów pojawiają się również zmiany twardzinopodobne na 
skórze dłoni i stóp.

VI. HIV-associated variant/Związany 
z infekcją HIV

Frequently coexisting with other dermatoses with a follicular component, such as hidradenitis 
suppurativa, acne conglobata, or lichen spinosus./Często współwystępuje z innymi 
dermatozami z komponentem mieszkowym, takimi jak ropnie mnogie pach, trądzik 
skupiony, liszaj kolczysty. 

NA – nail apparatus, PRP – pityriasis rubra pilaris, HIV – human immunodeficiency virus. 
AP – aparat paznokciowy, PRP – łupież czerwony mieszkowy, HIV – ludzki wirus niedoboru odporności.
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PRP typically presents with fine erythematous 
papules with severe keratosis, in a perifollicular dis-
tribution. The lesions tend to coalesce into plaques 
over a large area, leaving ‘islands’ of unchanged skin 
(‘suberythroderma’ with nappes claires). Occasion-
ally, the plaques are covered with fine scale. Affected 
skin areas may have an orange tinge. Initially, the 
lesions typically manifest on the scalp and face, re-
sembling seborrhoeic dermatitis, before gradually 
spreading to other body regions, with an occasional 
propensity for erythroderma. These changes are of-
ten accompanied by palmoplantar keratoderma [37]. 
Clinically, PRP is divided into six types (table 1): five 
proposed by Griffith in 1980 and the sixth added by 
Miralles et al. in 1995 [8, 27].

Our patient was diagnosed with type I PRP, which 
is characterised by a good prognosis (in 80% of pa-
tients with this variant, symptoms resolve within 
three years) [38].

The histopathological findings of PRP are diagnos-
tic and include [1, 39, 40]:
•	alternating vertical and horizontal ortho-and para-

keratosis ("checkerboard" pattern),
•	focal or confluent hypergranulosis,
•	irregular acanthosis with short narrow dermal pa-

pillae,
•	epidermal thickening over dermal papillae,
•	moderate lymphocytic infiltrates around the vessels 

of the superficial dermal plexus,
•	follicular keratotic plugs with parakeratosis around 

the follicular openings,
•	mitoses cells in the suprabasal layer.

Some patients present with signs of local acan-
tholysis, eosinophilic infiltration or dense lympho-
cytic infiltration, resembling histopathologically the 
changes seen in lichen planus [41]. When performing 
a diagnostic biopsy in a patient with suspected PRP, 
the biopsy specimen should contain a hair follicle. 

Dermoscopic examination of PRP lesions typi-
cally reveals yellow-orange areas surrounded by 
linear and dotted vessels accompanied by centrally 
located white keratotic plugs [42]. In contrast to le-
sions typically seen in psoriasis, dermoscopic evalu-
ation of PRP eruptions significantly more commonly 
reveals an orange background, white keratotic plugs, 
linear vessels around the periphery of lesions, and 
scale conglomerates. Psoriatic lesions are significantly 
more frequently characterised by a pink background, 
dotted vessels, and white scale [43].

A number of conditions should be considered in 
the differential diagnosis of PRP, including sebor-
rhoeic dermatitis, psoriasis, atopic dermatitis, cuta-
neous T-cell lymphoma, follicular lichen planus, hy-
pereosinophilic syndrome, Wong’s dermatomyositis, 
and graft-versus-host disease mimicking PRP [1, 44]. 
PRP lesions in patients who have been treated with 

przypadki asocjacji PRP z chorobami autoimmunolo-
gicznymi oraz nowotworowymi [1]. 

Charakterystyczne dla PRP zmiany skórne to drob-
ne, zlokalizowane przymieszkowo, rumieniowe grudki 
z nasiloną keratozą. Wykwity mają tendencję do skupia-
nia się w blaszki, zajmując znaczną powierzchnię z po-
zostawieniem „rezerw” (wysepek) skóry niezmienionej 
chorobowo (‘suberythrodermia’ with nappes claires). Blasz-
ki pokryte są niekiedy drobną łuską. Zajęta skóra może 
przybierać pomarańczowe zabarwienie. Zmiany często 
pojawiają się najpierw na skórze owłosionej głowy i twa-
rzy (przypominając łojotokowe zapalenie skóry), a na-
stępnie stopniowo obejmują również inne okolice ana-
tomiczne z obecną niekiedy tendencją do erytrodermii. 
Powyższym zmianom często towarzyszy rogowiec dłoni 
i stóp [37]. Klinicznie wyróżnia się 6 typów PRP (tab. 1) 
– pięć opisanych przez Griffitha w 1980 roku i szósty do-
dany przez Miralles i wsp. w 1995 roku [8, 27].

W przypadku prezentowanego pacjenta rozpozna-
no typ I PRP charakteryzujący się dobrym rokowa-
niem (u 80% chorych z tym wariantem PRP dolegli-
wości ustępują w okresie 3 lat) [38].

Obraz histopatologiczny PRP jest diagnostyczny 
i obejmuje [1, 39, 40]:
•	naprzemienną orto- i parakeratozę w osi zarówno 

pionowej, jak i poziomej (objaw szachownicy),
•	miejscową lub rozlaną hipergranulozę,
•	nieregularne pogrubienie warstwy kolczystej z obra-

zem skróconych i wąskich brodawek skóry właściwej,
•	pogrubienie naskórka nad szczytami brodawek skóry 

właściwej,
•	nacieki limfocytarne wokół naczyń splotu powierz-

chownego skóry właściwej o umiarkowanym nasile-
niu,

•	czopy rogowe mieszków włosowych z cechami para-
keratozy w okolicy ujść mieszków włosowych,

•	komórki w fazie mitozy powyżej warstwy podstaw-
nej naskórka.
U części pacjentów można również spotkać cechy 

miejscowej akantolizy, nacieki z eozynofilów lub gęsty 
naciek limfocytarny przypominający obrazem histopa-
tologicznym zmiany spotykane w liszaju płaskim [41]. 
Wykonując diagnostyczną biopsję u pacjenta z podej-
rzeniem PRP, należy wybrać element skóry zmienionej 
chorobowo zawierający mieszek włosowy. 

W badaniu dermatoskopowym zmian w przebie-
gu PRP obserwuje się żółto-pomarańczowe obszary 
otoczone przez linijne i kropkowane naczynia z cen-
tralnie umiejscowionymi białymi czopami rogowymi 
[42]. W porównaniu ze zmianami w przebiegu łusz-
czycy w badaniu dermatoskopowym wykwitów PRP 
znamiennie częściej obserwuje się pomarańczowe tło, 
białe czopy rogowe, linijne naczynia na obwodzie 
zmian, a także konglomeraty łuski. Dla wykwitów 
w łuszczycy istotnie częściej stwierdza się różowe tło, 
kropkowane naczynia i białą łuskę [43].
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vitamin A derivatives may occasionally resemble the 
eruptions characteristic of erythema gyratum repens 
[1]. In patients with type IV disease, the lesions need 
to be differentiated from lichen spinulosus, Darier’s 
disease, pemphigus foliaceus, follicular keratosis, and 
epidermal nevus [1, 45]. 

Traditional first-line treatment of PRP was based 
on retinoids (first generation: isotretinoin and ali-
tretinoin, and second generation: acitretin) [1, 46]. 
While some literature reports suggest that isotreti-
noin has a superior therapeutic efficacy compared to 
acitretin [46], based on the authors’ personal experi-
ence, treatment with acitretin yields more favourable 
therapeutic outcomes. At present, biological thera-
pies with inhibitors of interleukin-17 (such as ixeki-
zumab, secukinumab, brodalumab), interleukin-23 
(ustekinumab, guselkumab, risankizumab, tildraki-
zumab), and TNF-a are also used with considerable 
success [46–50]. In addition, there have been initial 
reports of upadacitinib as an effective therapeutic 
agent [51]. Another option is methotrexate treatment, 
though it appears to be less effective compared to ret-
inoid therapy [46, 52]. A variety of responses to PRP 
phototherapy have been reported in the literature, 
including exacerbation, lack of efficacy, and reduc-
tion in symptoms severity [53–55]. Other reported 
therapies with lower efficacy include azathioprine, 
cyclosporin A, apremilast, mycophenolate mofetil, 
penicillin, dimethyl fumarate, extracorporeal photo-
phoresis, and intravenous immunoglobulins [1, 46]. 
Topical glucocorticosteroid preparations prove ef-
fective for lesions covering a limited area of the skin 
[9]. Regular application of emollients and keratolytic 
agents on scale-covered skin is also recommended.

Conclusions

We report the case of a patient diagnosed with 
PRP, which was likely triggered by an infectious 
agent in the upper respiratory tract. Over the past 
few years, there have been significant advances in the 
understanding of the pathophysiology of the disease, 
resulting in the expansion of available PRP therapies. 
Retinoids continue to be a well-established and effec-
tive treatment modality.
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W diagnostyce różnicowej PRP należy wziąć pod 
uwagę: łojotokowe zapalenie skóry, łuszczycę, atopo-
we zapalenie skóry, chłoniaki skóry z komórek T, liszaj 
płaski mieszkowy, zespół hipereozynofilowy, zapale-
nie skórno-mięśniowe Wonga i chorobę przeszczep 
przeciwko gospodarzowi imitującą PRP [1, 44]. Zmia-
ny w przebiegu PRP u chorych, którzy zostali podda-
ni leczeniu pochodnymi witaminy A, mogą niekiedy 
przypominać wykwity typowe dla erythema gyratum 
repens [1]. U pacjentów z IV typem choroby zmiany 
wymagają różnicowania z liszajem kolczystym, choro-
bą Dariera, pęcherzycą liściastą, rogowaceniem miesz-
kowym i znamieniem naskórkowym [1, 45]. 

W terapii PRP za leki pierwszego wyboru uznawano 
do tej pory retinoidy (I generacji: izotretynoinę i alitrety-
noinę oraz II generacji: acytretynę) [1, 46]. Mimo że w li-
teraturze można natknąć się na doniesienia o większej 
skuteczności izotretynoiny od acytretyny [46], to jednak 
w doświadczeniach własnych autorów pracy leczenie 
acytretyną pozwalało osiągnąć lepsze efekty terapeu-
tyczne. Obecnie z dużym powodzeniem stosowane są 
terapie biologiczne inhibitorami interleukiny 17 (ikse-
kizumab, sekukinumab, brodalumab), interleukiny 23 
(ustekinumab, guselkumab, risankizumab, tildrakizu-
mab) oraz TNF-a [46–50]. Pojawiają się również pierwsze 
doniesienia o skuteczności terapii upadacytynibem [51]. 
Alternatywnie można zastosować leczenie metotreksa-
tem, chociaż metoda ta wydaje się mniej skuteczna niż 
terapia retinoidami [46, 52]. W piśmiennictwie opisywa-
ne są zróżnicowane reakcje na leczenie PRP fototerapią: 
zaostrzenia, brak skuteczności, a także poprawa w nasi-
leniu objawów [53–55]. Do innych opisywanych metod 
leczenia o mniejszej skuteczności należą: azatiopryna, 
cyklosporyna A, apremilast, mykofenolan mofetylu, an-
tybiotykoterapia penicylinami, fumaran dimetylu, foto-
foreza pozaustrojowa oraz immunoglobuliny dożylne [1, 
46]. W przypadku zmian zajmujących małą powierzch-
nię skóry skutecznością cechują się miejscowo stosowane 
glikokortykosteroidy [9]. Zalecane jest również regularne 
stosowanie emolientów, a także środków keratolitycz-
nych na zmiany pokryte łuską.

Wnioski

Przedstawiamy przypadek pacjenta z PRP praw-
dopodobnie wywołanym przez czynnik infekcyjny 
górnych dróg oddechowych. W ostatnich latach ob-
serwowany jest istotny postęp w rozumieniu patofi-
zjologii choroby i związane z nim poszerzenie metod 
terapii PRP. Leki z grupy retinoidów stanowią nadal 
uznaną, skuteczną formę leczenia.
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