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Le pityriasis rubra pilaire (PRP) est une affec-
tion cutanée rare, d’étiologie inconnue, dont la
lésion élémentaire est une papule cornée follicu-
laire (fig. 1). Des lésions érythémato-squa-
meuses et une kératodermie palmoplantaire
coexistent souvent pour constituer un ensemble
éruptif complexe (1-3). L’aspect histologique est
évocateur, mais il manque parfois de spécificité.
Cette affection survient avec deux pics de fré-
quence, l’un dans la première enfance et l’autre
entre 40 et 60 ans. Le PRP est acquis et le plus
souvent sporadique. Il survient habituellement
sans circonstance déclenchante reconnue.
Cependant, il peut parfois suivre une infection
bactérienne ou virale notamment chez l’enfant.
Des éruptions à type de PRP ont été rapportées
en association avec l’infection par le VIH. Plu-
sieurs formes du PRP sont distinguées selon
l’âge de survenue, la présentation clinique et
l’évolution (1, 2). 

PITYRIASIS RUBRA PILAIRE DE L’ADULTE

Le PRP classique de l’adulte est le type le
plus fréquent de la maladie (1). L’évolution est
souvent progressive, débutant par une macule
érythémateuse saumonée, souvent discrètement
squameuse, siégeant en général à la partie supé-
rieure du corps. En quelques semaines et dans
une progression céphalo-caudale, les macules se
multiplient et confluent tandis que se constituent
une kératodermie palmoplantaire et des papules
cornées folliculaires donnant un aspect spinulo-
sique. L’éruption n’est habituellement pas pruri-
gineuse, mais peut déterminer une sensation de
cuisson intense. 

Chaque papule folliculaire est érythémateuse,
de la taille d’une tête d’épingle, centrée par un
cône corné blanc, parfois noirâtre, s’enfonçant
dans l’orifice folliculaire et donnant à la palpa-
tion une sensation de râpe (fig. 1). Ces papules
cornées se multiplient et sont enveloppées pro-

gressivement par un érythème interfolliculaire
orangé, plus ou moins squameux. Ainsi se consti-
tuent de vastes placards érythémato-squameux
psoriasiformes hérissés de papules folliculaires
surtout bien visibles au pourtour de l’érythème.

Le cuir chevelu est le siège d’un important
état squameux. La face est érythémato-squa-
meuse donnant un aspect plâtreux et la peau est
parfois tendue jusqu’à déterminer un ectropion.
Aux coudes et aux genoux, les lésions ont une
allure psoriasiforme et réalisent parfois un
aspect caractéristique en écusson. Une kérato-
dermie diffuse marquée, lisse, particulière par sa
couleur jaune orangé, siège aux paumes et aux
plantes. Les papules folliculaires sont souvent
très visibles à la face dorsale des mains et des
premières phalanges. Les cheveux et les dents
sont intacts. Les ongles sont fréquemment
atteints, parsemés de crêtes longitudinales avec
une hyperkératose sous-unguéale, mais sans
onycholyse, ni tache saumonée comme dans le
psoriasis. Les lésions leucokératosiques orales et
génitales sont rares.

L’extension se fait habituellement en deux ou
trois mois vers une érythrodermie, particulière
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Fig. 1. Pityriasis rubra pilaire. Papules folliculaires kératosiques
typiques.



par la persistance d’îlots préservés de peau saine
focalement ponctués de papules folliculaires. Le
diagnostic différentiel est un mycosis fongoïde.
L’état général est conservé sauf parfois dans les
formes érythrodermiques. La guérison sponta-
née survient dans 80 % des cas en un à trois ans.

La forme ichtyosiforme de PRP de l’adulte
est rare. Elle se distingue par la présence de
zones ichtyosiformes ou eczémateuses, et par-
fois d’une alopécie. Son évolution se prolonge
pendant de nombreuses années.

PITYRIASIS RUBRA PILAIRE DE L’ENFANT

Le PRP juvénile classique reproduit chez
l’enfant l’aspect de la forme classique de
l’adulte (1, 2). Il débute souvent dans les pre-
mières années de la vie. Le PRP juvénile cir-
conscrit est une autre forme qui débute en
période prépubertaire, bien qu’il puisse être plus
précoce. Il associe des placards érythémato-
squameux bien limités, parfois psoriasiformes,
en écusson sur les coudes et les genoux, avec
une hyperkératose folliculaire, une kératodermie
palmo-plantaire et parfois des lésions sur le reste
du corps. Les ongles peuvent être dystrophiques
(4).

L’évolution de ces formes pédiatriques est le
plus souvent spontanément régressive en
quelques mois (5), en particulier dans les cas
survenus après une infection aiguë bactérienne
ou virale (6). Parfois l’affection se prolonge pen-
dant 2 à 3 ans, voire davantage.

Le PRP juvénile atypique est rare. Il se carac-
térise par son apparition dès la naissance ou dans
les premières années de la vie, la prééminence
des lésions kératosiques folliculaires sur l’éry-
thème, un fréquent aspect sclérodermiforme des
mains et des pieds et la chronicité de l’évolution.
Les frontières de cette forme avec l’ichtyose fol-
liculaire et les érythrokératodermies sont mal
définies.

FORMES PARTICULIÈRES

Plusieurs cas de PRP ont été rapportés chez
des sujets porteurs du VIH (7, 8). L’éruption est
en général atypique par son association à des
lésions nodulo-kystiques, pustuleuses et par
l’absence de kératodermie palmo-plantaire.
L’immunodépression est habituellement modé-
rée. Les rétinoïdes oraux apportent des résultats
moins bons que dans les formes non associées
au VIH. La zidovudine seule et la trithérapie
sont réputées efficaces.

Quelques cas familiaux de PRP ont été rap-
portés. Il s’agit le plus souvent de formes aty-

piques. La transmission se fait sur le mode auto-
somique dominant (9). L’intégration de telles
formes dans le cadre du PRP reste controversée.

DIAGNOSTIC

Le diagnostic clinique peut être difficile à
affirmer quand le tableau n’est pas caractéris-
tique, en particulier au début et en fin d’évolu-
tion. Il se fonde alors sur l’anamnèse de
l’évolution et sur l’examen histologique. Le pso-
riasis est le principal diagnostic différentiel, en
particulier la forme folliculaire chez l’enfant. Le
diagnostic de PRP atypique doit être considéré
comme un diagnostic d’attente, pouvant être
modifié avec l’évolution clinique.

TRAITEMENT

Les rétinoïdes oraux sont un traitement très
souvent efficace du PRP classique de l’adulte
(10-12) et de l’enfant (13). La dose est de 0,5 à
0,75 mg/kg/jour pour l’acitrétine (Neo-tigason®

Roche). Elle est progressivement diminuée en
fonction du résultat clinique et de la tolérance.
Outre les contrôles biologiques habituels, il
convient d’être attentif aux complications
osseuses possibles lorsque le traitement dépasse
une année. 

Le méthotrexate (Ledertrexate®, Wyeth-
Lederle) à la dose de 10 à 25 mg/semaine pro-
cure de bons résultats dans le PRP de l’adulte.
Une rechute à l’arrêt du traitement est possible.
La PUVAthérapie ou la ré-PUVAthérapie, si
elles ont à leur actif quelques succès, sont en
règle décevantes, parfois même aggravantes. La
photothérapie UVB est sans effet. Quelques
essais avec la ciclosporine (Neoral Sandimmun®,
Novartis) à la dose de 5 mg/kg/jour se sont sol-
dés par des échecs, mais un bon résultat est par-
fois rapporté (14).

Les émollients peuvent être largement utili-
sés. Les dermocorticoïdes sont rarement effi-
caces. Le calcipotriol (Daivonex®, Léo) a
entraîné une amélioration substantielle dans
quelques cas (15). 

L’évolution variable de l’affection et sa guéri-
son habituelle rendent difficile une appréciation
des traitements. Dans les formes peu étendues,
les traitements topiques devraient être privilé-
giés compte tenu de l’évolution souvent sponta-
nément résolutive. Chez l’adulte, lorsque la
dermatose est étendue ou la kératodermie
palmo-plantaire gênante, un traitement oral par
l’acitrétine est justifié et son utilisation précoce
semble souhaitable. Chez la femme jeune, le
choix de l’isotrétinoïne (Roaccutane®, Roche)
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est justifié car ce médicament est plus rapide-
ment éliminé que l’acitrétine. En cas d’échec, le
méthotrexate peut être envisagé. Dans les
formes étendues chez l’enfant, la décision d’un
traitement par rétinoïdes oraux est délicate à
prendre. On prend en compte l’étendue des
lésions, leur durée d’évolution, leur tolérance,
l’âge de l’enfant et la capacité des parents à
attendre et leur avis après leur avoir exposé les
avantages et les inconvénients possibles des réti-
noïdes. Un bilan osseux préalable et l’avis d’un
pédiatre averti du retentissement possible des
rétinoïdes sur la croissance sont souhaitables si
un traitement par acitrétine est décidé.
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Les demandes de tirés à part sont à adresser au Pr.
G.E. Piérard, Service de Dermatopathologie, CHU du
Sart Tilman, 4000 Liège.


