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Dermatitis purpurica pigmentada.
Presentacion de un caso

Dra. Gabriela Fernandez Arista,* Dra. Diana Medina-Castillo,** Dr. Alberto Ramos-Garibay***

RESUMEN

La dermatitis purpUrica pigmentada comprende un grupo de dermatosis benignas caracterizadas clinicamente por
petequias puntiformes y plrpura sobre una base hiperpigmentada e histolégicamente por capilaritis. La etiologia es
desconocida aunque se ha propuesto una inmunidad celular aberrante. Se presenta el caso de una mujer de 28 afios que
presenta manchas purpuricas e hipercrémicas en extremidades inferiores de 1 afio de evolucién. La paciente era sanay los
estudios de laboratorio fueron normales. El examen histolégico demostré infiltrado linfocitico perivascular en dermis
superficial y focos de eritrocitos extravasados. Los hallazgos clinicos e histoldgicos eran compatibles con dermatitis
purpurica pigmentada. Fue tratada con esteroide tépico diariamente por 8 semanas, con lo que las manchas disminuyeron

deintensidad en su mayor parte.

Palabras clave: Pirpura pigmentada, dermatitis purpUrica pigmentada progresiva, enfermedad de Schamberg, dermatitis
purpdricaliquenoide y pigmentada de Gougerot y Blum, purpura anular telangiectasica de Majocchi, liquen aureus.

ABSTRACT

Pigmented purpuric eruptions comprise a group of benign that are characterized clinically by pinpoint petechiae and
purpura on a hyperpigmented base and histologically by capillaritis. The etiology of this type of disorders is unknown,
although aberrant cell-mediated immunity has been proposed. We present a 28-year-old woman with purpuric and
hyperpigmented macules on the lower extremities of 1 year’s duration. The patient was otherwise healthy and laboratory
studies were normal. The histologic examination revealed perivascular lymphocytic infiltrate in the superficial dermis and
focal extravasation of red blood cells. The clinical and histologic findings were consistent with pigmented purpuric
dermatitis. She was treated with topical steroid once daily. Follow-up evaluation at 8 weeks that macules had largely cleared.

Key words: Pigmented purpura, progressive pigmented purpuric eruption, Schamberg’s disease, lichenoid and pigmented
purpuric dermatitis of Gougerot and Blum, anular and telangiectoid purpura of Majocchi, lichen aureus.

INTRODUCCION

La purpura es un sindrome de etiologia muy variada y
gue se manifiesta en la piel por lesiones debidas a la
extravasacion de eritrocitos en la dermis llamadas pete-
quias y equimosis. La dermatitis purpurica pigmentada
(DPP) es un grupo de enfermedades relacionadas entre
si tanto desde el punto de vista clinico como histo-
patolégico, de etiologia desconocida, evolucion y pronds-
tico benignos generalmente localizadas en miembros in-
feriores.'2 Las variedades clinicas comprenden:

* Médico residente de 3er afio del Centro Dermatoldgico
Pascua.
**  Médico adscrito del Centro Dermatolégico Pascua.
***  Dermatopatoélogo del Centro Dermatologico Pascua.

1) Dermatitis pigmentada progresiva de Schamberg.

2) Pdrpura anular telangiectoide de Majocchi.

3) Dermaititis liquenoide purpurica y pigmentada de
Gougerot y Blum.

4) Liquen aureus.?

Muchos autores consideran que estos cuadros no
pueden ser individualizados sobre bases fisiopa-
togénicas, clinicas e histopatologicas por lo que no es
adecuado y para algunos imposible, establecer distin-
ciones entre ellos.*?

Sin embargo, algunos autores principalmente para des-
cribir las caracteristicas clinicas continian haciendo esta
distincion.® Por lo que aun queda pendiente dilucidar si
estas dermatosis representan distintas entidades o varie-
dades de presentacion de un proceso patoldgico comun.
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Histéricamente las primeras publicaciones son la
de Majocchi quien describe en 1896, un cuadro ca-
racterizado por lesiones purpuricas y telangiectasias
de configuracion anular. Schamberg en 1901, publica
el primer caso de purpura pigmentada progresiva en
un nifio de 15 afios y en 1954 Lowenthal describe la
purpura pruriginosa.® Se desconoce la frecuencia
exacta de estos cuadros, aunque algunos autores los
consideran enfermedades raras. Pueden iniciar a cual-
quier edad, con ligero predominio entre los 40 y 60
afos. El sexo masculino se ve més frecuentemente
afectado y la variedad anular telangiectasica prevale-
ce en nifios y adolescentes.?

La etiopatogenia es desconocida. Se han propuesto
3 teorias:

1. Reaccioén de hipersensibilidad por antigenos proba-
blemente microbianos* mediado por deposito de com-
plejos inmunes o por alteraciones en la reactividad
celular.® Es la teoria mas aceptada en la actualidad.
El andlisis inmunohistoquimico realizado por Ghers-
tich et al. han demostrado en la enfermedad de
Schamberg que el infiltrado consiste principalmente
en células dendriticas CD3+, CD4+ y CD1a + dis-
puestas en contacto estrecho con linfocitos. Esta dis-
posicion se ha visto en otras enfermedades media-
das por inmunidad celular como la dermatitis por
contacto o la enfermedad de injerto contra huésped.
Otras evidencias a favor de esta teoria es la desapa-
ricion completa del infiltrado celular en las lesiones
después de tratamiento con valerato de betametaso-
na 0.1% y PUVA en las areas afectadas.® Los depo-
sitos de C3 y C1q en la pared de los vasos de lesio-
nes purpuricas sugiere que los complejos inmunes
pudieran jugar algun papel.”

2. Motilidad espasmaodica anormal de los capilares
dérmicos o angiodisquinesia con debilidad resultante
de las paredes vasculares.®

3. Alteracidn genética con transmision autosémica do-
minante debido a que se han observado algunos
casos familiares.

Cualquiera que sea el evento inicial, el resultado es
inflamacion y dilatacion de los capilares dérmicos su-
perficiales ocasionalmente con proliferacién endotelial,
con aumento de permeabilidad y fragilidad sin altera-
ciones de tipo hematolégico, necrotizante o trombo-
citopénico.'® Smoller et al. proponen de acuerdo a sus
estudios inmunopatoldgicos, que la alteracién en la in-
munidad celular esta dada principalmente por un grupo
de células T CD4+ y que el depdsito de complejos in-

munes en los vasos de la dermis papilar puede ser el
resultado del dafio vascular.®

El papel de la insuficiencia venosa como factor co-
existente o localizador de las lesiones es controvertido.
El incremento de la presion venosa de las extremida-
desy los efectos de la gravedad se han implicado como
posibles factores predisponentes.®'° Shelley et al. des-
cribieron 3 adultos con liquen aureus como consecuen-
cia de incompetencia de una vena perforante subyacente
con aumento de la presién en la microvasculatura cuta-
nea resultante y extravasacion de eritrocitos.!! Sin em-
bargo, es poco probable que los casos en pacientes
adultos sin insuficiencia venosa o nifios puedan expli-
carse por estas razones.

Los casos que se han asociado a farmacos son ra-
ros. El tiempo de latencia entre la exposicion al farmaco
y las lesiones purpuricas va desde semanas hasta afios.
Entre los farmacos que se han asociado estan
propildisulfuro de tiamina, clordiazepoxido, carbromal,
meprobamato, glipizida,*? tiamina, pefloxacina, loraze-
pam, aspirina, acetaminofen, inyeccion intravenosa de
polivinilpirrolidona y recientemente fluoracilo y acetato
de medroxiprogesterona.

La topografia mas frecuente son las extremidades
inferiores usualmente en dorso de pies, alrededor de
tobillos o sobre las regiones pretibiales, posteriormente
pueden diseminarse al resto de las piernas y muslos,
asi como al tronco y extremidades superiores. Esto Ulti-
mo es mas frecuente en la variedad telangiectasica anu-
lar. Generalmente respeta piel cabelluda, cara, palmas
y plantas.

La morfologia més frecuente son las petequias, equi-
mosis y manchas hipercrémicas. En ocasiones se pue-
den agregar lesiones de aspecto papular o liquenoide,
telangiectasias puntiformes, manchas eritematosas o
hiperpigmentadas.®

Habitualmente el inicio es insidioso y la evolucién es
lenta. Durante semanas o meses puede ocurrir disemi-
nacion de las lesiones o resolucioén parcial de las inicia-
les con aparicion de nuevas. La duracion puede variar
desde 3 meses hasta afios. Por lo general no hay sinto-
mas pero puede existir prurito ligero o moderado y oca-
sional. El rascado puede provocar la aparicion de nue-
vas lesiones.

A continuacion se describirdn brevemente cada una
de las 4 entidades para describir las distintas morfologias
clinicas, resaltando que actualmente se consideran Uni-
camente como variedades morfologicas de la DPP.

La enfermedad de Schamberg ocurre 5 veces mas
en varones que en mujeres, el promedio de edad de
inicio es a los 48 afios, aunque también existen casos
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publicados en nifios®® y en ancianos. Algunos autores
consideran que es la causa mas frecuente de purpura
en nifios.? Se han documentado casos familiares. Las
lesiones son manchas café-rojizas puntiformes locali-
zadas alrededor de una mancha hipercromica. Princi-
palmente afecta miembros inferiores pero también se
puede diseminar a tronco, extremidades superiores.
Generalmente es asintomatico, pero puede haber pruri-
to leve, lo que ha hecho pensar a algunos autores que
la parpura eczematoide de Doukas y Kapetenakis y la
purpura pruriginosa de Lowenthal son variantes de la
enfermedad de Schamberg. En general el curso se ca-
racteriza por exacerbaciones y remisiones. Se han do-
cumentado remisiones espontaneas en algunos pacien-
tes pediatricos.®

Pdrpura anular telangiectoide de Majocchi es una
dermatosis rara mas comin en mujeres. Las lesiones
se describen como telangiectasias puntiformes
perifoliculares que confluyen formando placas de forma
anular con centro pdlido y a veces ligeramente atroéfico.
Usualmente son asintomaticas pero bilaterales y con
tendencia a la simetria. Se caracteriza por exacer-
baciones que pueden durar meses.®

La dermatosis purpurica liguenoide y pigmentada de
Gougerot y Blum es mas frecuente en varones adultos.
No se ha reportado en nifios. Las lesiones son de as-
pecto papular poligonales café-rojizas que frecuente-
mente coalescen formando placas. Se han documen-
tado remisiones espontaneas.®

El liguen aureus ocurre con la misma frecuencia en
ambos sexos. La mayoria de los casos se han descrito
en adultos pero también esta documentada en nifios
con una frecuencia estimada de 0.05% en pacientes
pediatricos dermatoldgicos.!” Las lesiones iniciales son
de aspecto liquenoide de color rojo a dorado. La topo-
grafia habitualmente es en miembros inferiores pero de
forma unilateral, algunas veces puede seguir las lineas
de Blaschko o puede seguir la distribucién de la vena
safena o de la braquial. Puede haber prurito leve. El ini-
cio es subito y la evolucidn es lenta. Usualmente no hay
antecedentes familiares o personales.® Histolégicamente
se caracteriza por los mismos datos que el resto de DPP
con la diferencia de que la disposicion del infiltrado es
en banda que se pega a la epidermis, la cual es normal.
Es la Unica de estas entidades que algunos autores
opinan que por sus caracteristicas clinicas e histolégicas
justifica su separacion del resto de las DPP.*® No ha
sido reportado en asociacion a farmacos. Gelmetti et al.
reporté resolucion de las lesiones en 5 de 8 pacientes
en 2-4 afios.'” En general es la DPP mas resistente a
tratamiento.®
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Desde el punto de vista histologico todas las varie-
dades clinicas comparten las caracteristicas histolégicas
de extravasacion de eritrocitos dentro de la dermis
papilar, depésito de hemosiderina e infiltrado linfohis-
tiocitario.? En lesiones tempranas se puede observar
paraqueratosis en areas, espongiosis en el estrato es-
pinoso y exocitosis. En dermis los capilares superficia-
les tienen edema endotelial, acimulos pericapilares de
eritrocitos extravasados, asi como infiltrado perivascular
de linfocitos e histiocitos principalmente y en algunos
casos con disposicion liquenoide. Las lesiones tardias
pueden mostrar hiperplasia epidérmica moderada o atro-
fia. En la dermis hay dilatacion de la luz, engrosamiento
y proliferacion del endotelio capilar, depésito de
hemosiderina en células fagocitarias e infiltrado infla-
matorio menos pronunciado. Al microscopio electrénico
el dafio capilar es moderado y en el infiltrado predomi-
nan los linfocitos e histiocitos. El diagndstico diferencial
histopatoldgico es con la dermatitis por contacto y con
la parpura anafilactoide. Para Ackerman el engrosamien-
to de la pared de los vasos sanguineos dérmicos super-
ficiales y el edema de sus células endoteliales pueden
ser un dato normal en los miembros inferiores.*

En general el resto de los examenes incluyendo la
biometria hematica, tiempos de coagulacion, de san-
grado, proteinas séricas y plaquetas son normales.

El diagnostico se realiza con morfologia tipica de
las lesiones, la ausencia de otros sintomas que no sean
prurito, el curso prolongado y benigno y el interrogato-
rio negativo, que excluyen otras causas de purpura.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Sindrome de Ehlers—Danlos.

Puarpura relacionada a infecciones.

Dermatitis por contacto con componente purpurico.

Caucho, ropa, gomas y parafenilendiamina.

Farmacodermias.

Inmunopatias. PUrpura anafilactoide.

. Alteraciones hematolégicas. Disproteinemias como
la parpura hipergammaglobulinémica de Walden-
strom, trombopatias y alteraciones de coagulacion.

7. Neoplasias: sarcoma de Kaposi en fase de man-

cha o placa pudiera ser confundido.

Psicodermatosis. Purpura facticia.

9. Dermatitis por estasis frecuentemente se asocia
con hiperpigmentacién de miembros inferiores. Al-
gunas caracteristicas asociadas como cambios
eccematosos, prurito y Ulceras no se asocian a
DPPP (Newton).

10. Vasculitis necrotizante, las lesiones generalmente

evolucionan de forma mas rapida, son palpables y

wn P
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Figura 1. Vista panoramica de las placas hipercro-
micas bilaterales y con tendencia a la simetria.

Figura 2. Detalle de las placas de
color café oscuro, superficie lisa y
brillante con un halo eritematovio-
laceo.

facilmente diferenciables a través de una biopsia
en donde se evidencia vasculitis leucocitoclastica.

CASO CLINICO

Paciente del género femenino de 28 afios de edad, estu-
diante, soltera, originaria y residente de San Pedro, mu-
nicipio de Coyuca de Catalan, Guerrero. Se presenté con
una dermatosis diseminada a miembros inferiores de los
gue afectaba las piernas en todas sus caras, bilateral y
con tendencia a la simetria (Figura 1). Constituida por
manchas de color café oscuro y escama fina y escasa

T il
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Figura 3. Imagen histoldgica. La biopsia muestra
un infiltrado linfocitario en la dermis, que rodea e
invade capilares; asi como extravasacion de glo-
bulos rojos. (H-E 10X).

Figura 4. Fotografia después de dos meses de
tratamiento donde se observa desaparicion del
borde eritematoviolaceo y disminucion conside-
rable de la hiperpigmentacion.

gue confluyen formando placas de formas irregulares, de
superficie lisa y brillante con bordes eritematoviolaceos
(Figura 2). La mayor parte de las placas confluian for-
mando placas més grandes. Las lesiones ocasionaban
prurito leve e iniciaron 1 afio y medio antes como una
mancha roja que al ir creciendo dejaba en el centro las
manchas cafés actuales. Posteriormente las lesiones se
diseminaron de forma lenta y progresiva a los dos miem-
bros. Recibié tratamientos con mometasona topica por
15 dias sin mejoria, asi como metronidazol via oral por
un mes, clotrimazol y betametasona topicos por 1 se-
mana, sin modificacion de las lesiones. El resto del inte-
rrogatorio fue negativo. Se le realiz6 biometria hematica
completa, quimica sanguinea, examen general de ori-
na, velocidad de sedimentacion y tiempos de coagula-
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cién todos normales. Una biopsia incisional demostré
epidermis con hiperqueratosis ortoqueratosica, leve
acantosis irregular e hiperpigmentacion de la capa
basal. En dermis superficial se encuentran infiltrado
linfohistiocitario focal y pericapilar y zonas con
extravasacion de eritrocitos. Con los datos clinicos, de
laboratorio y la histopatologia se hizo el diagnéstico
de dermatitis purpurica pigmentaria (Figura 3). Se inicid
tratamiento con aceponato de metilprednisolona topico
y vitamina C 1 g/dia y linimento oleocalcareo. Al mes del
tratamiento la paciente presentaba desaparicion de los
bordes eritematoviolaceos y disminucion de la intensi-
dad de manchas hipercrémicas.

El tratamiento se continud por dos meses sin datos de
corticodafio pero se decidio suspender el aceponato de
metilprednisolona por la mejoria y porque ya no apare-
cieron nuevas lesiones. Actualmente la paciente se en-
cuentra asintomatica y sin nuevas lesiones (Figura 4).

No existe un tratamiento eficaz en todos los casos.
Los casos publicados en México el tratamiento consiste
en su mayor parte en medidas generales como uso de
medias elasticas, reposo relativo, ejercicios musculares
de piernas, antihistaminicos en caso de prurito y los
emolientes que han sido (tiles en algunos casos pero
las recidivas son frecuentes.?2 Algunos otros casos han
mejorado solo con el tratamiento del factor predispo-
nente infeccioso.* Se han utilizado esteroides topicos
como acetonido de triamcinolona pero la mejoria es tran-
sitoria, muy variable, en algunos casos solo sintomatica
y seguida de recurrencias frecuentes. La aplicacion de
corticoesteroides topicos fluorinados ha sido de utilidad
en las formas liquenoides. Algunos autores describen
utilidad de acetonido de fluocinolona en spray en las
variedades no liquenoides.®

Acido ascérbico?, vitamina D y antiinflamatorios no
esteroideos son de utilidad dudosa.

La dermatosis purpurica liqguenoide y pigmentada de
Gougerot y Blum, enfermedad de Schamberg y liquen
aureus responden bien al tratamiento con PUVA.2* El
mecanismo de accion propuesto es inhibicion de la acti-
vidad de células de Langerhans o de sus interacciones
con monocitos y macrofagos.? Se ha reportado el uso
de pentoxifilina (400 mg 3 veces al dia 0 300 mg/dia) por
3 6 4 semanas con resultados prometedores, sin embar-
go la mayoria presenta recurrencias semanas después
de suspender el tratamiento. Se cree que el mecanismo
de accion incluye inhibicion de la accién inflamatoria de
las citocinas producidas por macréfagos como FNT-alfa,
IL-1 e IL-6 y la adherencia de los complejos inmunes y
monocitos a las células endoteliales mediadas por molé-
culas como ICAM-1 o el receptor de IL-2 inducido por
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fitohemaglutinina que expresan los linfocitos.?”?® Otros
tratamientos incluyen ciclosporina y griseofulvina.l42

DISCUSION

Se presenta el caso debido a que el aspecto clinico de
las lesiones puede hacer pensar en otros diagndésticos
diferenciales como dermatitis ocre y esclerodermia, ya
que lo que predominaba eran las placas de color café
oscuro de superficie lisa y brillante mas que el compo-
nente purpdrico, sin embargo la paciente no tenia en-
fermedades concomitantes ni alteraciones en las prue-
bas de laboratorio que es la regla en los pacientes con
purpura pigmentaria. La imagen histologica es caracte-
ristica de las DPP. Al igual que como lo han hecho los
autores de forma reciente, los autores consideramos
que las antiguas entidades s6lo son como variantes cli-
nicas de un mismo patron reaccional de la DPP debido
a sus grandes similitudes en curso, histologia y pronés-
tico, por lo que el diagnéstico en nuestra paciente lo
nombramos so6lo como DPP. Se inici6 tratamiento con
aceponato de metilprednisolona debido a que la paciente
referia prurito y las lesiones continuaban apareciendo.
A 3 meses de seguimiento después de haber suspendi-
do el esteroide topico la paciente no ha presentado nue-
vas lesiones y se encuentra asintomatica, sin embargo
sabemos que el curso habitual de la DPP estéa caracte-
rizado por exacerbaciones y remisiones por lo que la
paciente se encuentra en vigilancia.
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