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Caso cLiNICO

Un nifo de 10 anos, sin antecedentes resenables, fue
remitido a nuestra consulta por presentar un exantema
purpdrico generalizado de 4 meses de evolucion, que ha-
bia comenzado en el verano. Las lesiones predominaban
en abdomen, glateos y extremidades inferiores, aparecian
nuevas lesiones y regresaban otras, dejando pigmenta-
cion residual. No presentaba prurito. No habia recibido
ninguna medicacién previa ni referia contacto inusual
con plantas o tejidos. No habia presentado hemorragias
ni sintomatologia general o infecciosa asociada.

En la exploracion dermatologica, presentaba lesiones
en tronco y extremidades que predominaban en el ab-
domen, los glateos y los muslos. Eran placas y manchas
irregulares con punteado petequial, anulares o de distri-
bucion lineal, en diferente estadio evolutivo, con pig-
mentacion residual de coloracion herrumbrosa. No pre-
sentaba descamacion ni lesiones de rascado. El resto de
la exploracion general era normal (figs. 1y 2).

Los tests de laboratorio realizados que incluyeron: he-
mograma, proteina C reactiva, estudio de coagulacion
(tilempo y actividad de protrombina, tiempo de cefalina,
fibrin6geno, plaquetas), bioquimica general, pruebas de
funcion hepatica y renal, serologia a estreptococo, hepa-
titis y parvovirus B19, estudio inmunitario (ANA antiglia-
dina, antitransglutaminasa) y sedimento urinario y para-
sitolégico de heces, fueron normales. La prueba del
torniquete fue positiva, revel6 fragilidad vascular.

La biopsia cutdnea obtenida por puncion a los 6 meses
de evolucion revel6: piel con hiperqueratosis, elongacion
irregular de las crestas epidérmicas y presencia en der-
mis de un infiltrado linfocitario perivascular superficial
con hematies extravasados y sin presencia de macrofa-
gos. De forma focal, se apreciaba degeneracion vacuolar
de la capa basal de la epidermis.

PREGUNTA
JCudl es su diagnostico?
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Figura 2. Lesiones pe-
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DERMATOSIS PURPURICA PIGMENTARIA
(ENFERMEDAD DE SCHAMBERG)

Las dermatosis purpuricas pigmentarias (DPP) son un
grupo de enfermedades cronicas, de apariencia histolo-
gica similar, que se caracterizan por la presencia de infla-
macion de los pequenos vasos sanguineos superficiales
de la piel (capilaritis) con extravasacion de eritrocitos de
los mismos y depositos de hemosiderina en los macrofa-
gos, en grado variable!.

Fisicamente, el signo caracteristico de la capilaritis es
una purpura petequial en la piel de color variable rojo a
herrumbroso, descrita como pimienta de cayena y una
pigmentacion anaranjada residual debida al depésito de
hemosiderina.

Se conocen 5 entidades clinicas que podrian representar
diferentes formas de presentacion de una misma alteracion:

1. Enfermedad de Schamberg: el tipo mas comin de
capilaritis, con lesiones purpuricas en pimienta de caye-
na, predominantes en extremidades inferiores.

2. Purpura anular telangiectoide de Majochi: con le-
siones purpuricas, telangiectdsicas y atréficas, predomi-
nantes en extremidades inferiores.

3. Liquen aureus: variante localizada con lesiones pur-
puricas de color ocre-dorado.

4. Purpura eccematoide de Ducas-Kapelanakis (ptrpu-
ra pruriginosa): con lesiones purpuricas eccematosas y
prurito intenso.

5. Purpura de Gougerot-Blum: pdpulas purpuricas con
liquenificacion.

Su presentacion es infrecuente en nifnos, aunque pue-
den ocurrir a cualquier edad, incluso en menores de
2 anos?3. La purpura eccematoide pruriginosa y la va-
riante liquenoide de Gougerot afectan, principalmente, a
varones de edad media.

La etiologia es desconocida. Ocasionalmente aparece
como reaccion a una medicacion, un aditivo alimentario,

TABLA 1. Causas de piirpura en la infancia

Trombocitopenias (destruccion aumentada inmune
o no inmune, produccién medular disminuida, secuestro
periférico)
Disfuncion plaquetaria (hereditaria, drogas, uremia, hepatopatia)
Defectos de coagulacion (anticoagulantes, déficit de factores)

Factores vasculares

Vasculitis (prpura de Schonlein-Henoch, drogas,
infecciones)

Purpuras pigmentarias

Dermatitis de contacto por tejidos

Elevacion de la presion intravascular (vomitos, tos,
convulsion, ligaduras)

Dano del soporte dérmico vascular (escorbuto, corticoterapia,
Cushing)

Traumatica (accidental, abuso, autolesion)
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un contacto, una infeccion o incluso después del ejerci-
cio®®,

Tipicamente la condicion es asintomatica pero puede
existir prurito en algunos casos, y es especialmente inten-
so en la purpura pruriginosa eccematoide.

El diagnostico es eminentemente clinico; se basa en la
apariencia y topografia de las lesiones y se apoya en el
examen histolégico. Ademas, hay que descartar mediante
pruebas complementarias otras entidades causantes de
purpura en ninos’ (tabla 1).

El curso de la enfermedad es variable. Las lesiones,
pueden desaparecer en pocas semanas, o bien seguir un
curso recurrente con remisiones y exacerbaciones o per-
sistir durante anos®.

No existe tratamiento curativo, aunque en algunos casos
de DPP se han descrito mejorias con firmacos que aumen-
tan la resistencia capilar (bioflavonoides, acido ascorbico,
dobesilato de calcio)*1° y PUVA en la variante liquenoide.
Como tratamiento sintomdtico, en la pirpura pruriginosa
pueden emplearse antihistaminicos orales y corticoides t6-
picos para aliviar el picor. Se debe descartar dermatitis de
contacto y considerar si una medicacion puede ser la cau-
sa. Durante un tiempo, se pueden evitar conservantes y co-
lorantes alimentarios y evaluar evolucion.

En adultos, el linfoma de células T, en su fase precoz,
puede imitar una DPP tanto clinica como histolégicamen-
te y se relaciona con la forma liquenoide, por lo que en
casos extensos, de duracion prolongada (> 1 ano) es con-
veniente el seguimiento del proceso y la evaluaciéon de
una segunda biopsial®.

Las caracteristicas clinicas de nuestro paciente fueron
coincidentes con la enfermedad de Schamberg. La histo-
ria del paciente y los exdmenes de laboratorio permitie-
ron la exclusion de otras causas de purpural! y el examen
histologico corrobor6 el diagnéstico. No se evidencié nin-
guna etiologia desencadenante. Debido a ello y a la au-
sencia de sintomas asociados, no se establecieron medi-
das terapéuticas. A lo largo de los meses siguientes, las
lesiones remitieron y no ha presentado recurrencias.

Aungque este cuadro ocurre fundamentalmente en adul-
tos jovenes, también debe ser considerado en el diag-
nostico diferencial de los exantemas purpuricos infantiles.
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