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Introduccién

Laenfermedad de Schamberg es una entidad que forma par-
te del espectro clinico de las dermatosis purpdricas pigmenta-
rias idiopéticas.

Estas entidades forman un conjunto de dermatosis benignas,
en general asintométicas, con similitudes clinicas e histol 6gicas
y de localizacién habitual en extremidades inferiores. Las le-
siones caracteristicas son de color eritematomarronéceo con
un punteado purparico en su periferia. Algunos autores englo-
ban estas entidades bajo €l término de purpura simplex®. Las
variantes incluidas dentro de este grupo son: la dermatitis pig-
mentaria purpurica progresiva o enfermedad de Schamberg y su
variante pruriginosa la purpura eccematoide de Doucas y
Kapetenakis, ladermatosis liquenoide purpurica pigmentaria de
Gougerot y Blum, laplrpuraanular telangiectoide de Mgjocchi
y d liquen aureus.

Observacion clinica

Paciente varon de 12 afios que consulta por primeravez en
nuestro servicio por unas lesiones cutaneas que afectan a ex-
tremidades inferiores de 8 meses de duracion. Lafamilia refie-
re que las primeras lesiones eran eritematosas y que posterior-
mente han adquirido una col oracion marronosa haciéndose pur-
pdricasy equimaéticas y evolucionando a brotes. El paciente
no tiene antecedentes familiares relevantes y no se ha consta-
tado exposicion afarmacos ni productos tdxicos, con la salve-
dad de que es un fumador ocasional. A excepcion de las lesio-
nes cuténeas el paciente ha permanecido siempre asintomati-
Co.

En laexploracion fisica se observalapresencia de lesiones
macul ares eritematomarronosas con un fino punteado purpd-
rico en su interior, en ocasiones confluente, localizadas en ex-
tremidades inferioresy con algunas lesiones aisladas en tronco
(Fig. 1y 2).

L as exploraciones complementarias practicadas. hemogra-
ma, VSG, PCR, bioquimica sanguinea, pruebas de coagulacion,
inmunoglobulinas, complemento, deteccion de inmunocomple
jos circulantes, serologias TORCH, IUes, hepatitisB y C, fun-
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Figura 1. Afectacion de ambas extremidades por |esiones cutaneas
eritematomarronosas que coexisten con otras de marcado aspecto purplrico
y equimatico.

cion rena y radiografia de torax, fueron todas normales.

Labiopsia cutanea demostr6 una capilaritis linfocitaria, con
espongiosis, extravasacion de hematies y depdsitos de hemosi-
derina, hallazgos que son compatibles con una parpura pig-
mentaria cronica (Fig. 3).

Durante 3 afios de seguimiento el paciente no ha consegui-
do estar libre de lesiones cuténeas en ningun momento. Ha se-
guido tratamiento con cremas emolientes, corticoides topicos,
vendas elégticas, sin que se halla constatado ninguna respuesta
favorable a estos tratamientos, y permaneciendo en todo mo-
mento libre de otros sintomas.

Discusion

A pesar de que la primera descripcion de la enfermedad de
Schamberg® se realiz6 en un adolescente de 15 afios, esta en-
tidad se suele presentar en adultos varones, siendo infrecuente,
aunque no rara, la presentacion en edad pediatrica.

Laetiologiatanto de esta entidad, como de |as restantes que
forman el grupo, permanece desconocida®9).

Laerupcion se presenta en forma de méculas eritematoma-
rronéceas de distintas formas y tamafios que son asintomati-
cas. En la periferia de estas | esiones existe un punteado purpU-
rico en forma de granos de pimienta de cayena que es caracte-
ristico de este grupo de enfermedades. Las lesiones, de locali-
zacion principal en extremidades inferiores, pueden extender-
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Figura 2. Detalle de | as |esiones cutaneas que muestran en su periferia
lesiones purpdricas puntiformes.

seatronco y extremidades superiores y tienen un curso croni-
€0, con exacerbaciones y remisiones asintoméaticas. Se han des-
crito evoluciones de hasta 20 afios™.

La purpura eccematoide de Doucas y Kapetenakis se dife-
rencia de la enfermedad de Schamberg por €l carécter prurigi-
noso de sus lesiones, por afectar con mas facilidad atronco y
extremidades superiores predominando en &reas de roce y por
presentar un curso involutivo mas corto.

Ladermatosis liquenoide purpurica pigmentaria o enferme-
dad de Gougerot y Blum se presenta con mayor incidenciaen
varones, cursa de formaasintométicay las lesiones son pdpulas
liquenoides, eritematomarronaceas, con telangiectasias punti-
formes en su superficie; estas papulas suelen confluir formando
placas que se localizan en extremidades inferiores y presentan
un curso cronico, a igual que las demés purpuras pigmentarias.

Lapurpuraanular telangiectoide o enfermedad de Mg occhi,
se presenta con més frecuenciaen el sexo femenino, se caracte-
rizapor lesiones purpricas puntiformes, perifoliculares con un
centro atréfico con telangiectasias prominentes, que adoptan una
distribucion anular. Afecta, predominantemente, a extremidades
inferiores, aunque pueden verse afectados el tronco y las ex-
tremidades superiores y sigue un curso crénico con numero-
sas recaidas y remisiones.

El liquen aureus se presenta en ambos sexosy, aunque lama-
yoria de casos se presenta en adultos, hay casos descritos en ni-
fios. Las lesiones son pequefias papul as liquenoides que conflu-
yen formando placas (habitualmente Unica) de un color que
variadel dorado al pdrpura. Es mas comdn en extremidades
inferioresy habitualmente es unilateral. Las|esiones son de apa-
ricion bruscay pueden permanecer estables o ser lentamente pro-
gresivas.

Aungue yahemosindicado que |a etiopatogenia de estos pro-
cesos es desconocida existen diversas situaciones que pueden
ocasionar cuadros clinicosy anatomopatol dgicos indistinguibles
de una pdrpura pigmentaria cronica. Ratman y colaboradores®
en su serie de 174 casos identifican posibles factores etiol 6gi-
cosen e 25 % delos pacientes. Entre estas situaciones cabe des-
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Figura 3. Hallazgos microscopicos de labiopsia cutaneaen laque se aprecia
hiperpigmentacion de la basal, exocitosis linfocitaria ocasional con
espongiosis, marcada extravasacion de eritrocitos y capilares dilatados con
infiltrado perivascular linfohistiocitario. Hy E (x 40).

tacar la hipersensibilidad a farmacos?®-367) (carbamidas, barbi-
taricos, sulfonamidas), dermatitis por estasis2367, dermatitis de
contacto aropa de lanat®), y dermatitis ficticia3.

Histol dgicamente lalesion caracteristica esla de una capi-
laritis linfociticat:34679 consistente en infiltrado de linfocitos,
macréfagos y algunas células de Langerhans en la dermis pa-
pilar y reticular superficial, extravasacion de hematies que lue-
0o se sustituyen por depositos de hemosidering, y tumefaccion
de las células endoteliales de los capilares. La extravasacion
de hematies es |a responsable de la plrpuray los depositos
de hemosiderina son los responsables de la pigmentacion. Estos
hallazgos se han intentado explicar desde 3 posibles puntos de
vista:

1.- Unadteracion delacirculacion periférica con debilidad
de los vasos sanguineos.

2.- Alteracion de lainmunidad humoral, ya que en estudios
de inmunofluorescencia directa se han observado depdsitos de
C3y depdsitos de inmunoglobulinas.

3.- Ultimamente se postula que el proceso primario es un
evento inmunomediado por células* 9, derivado de un subtipo
cuténeo especifico de células T helper, y que el depdsito dein-
munocomplejos en ladermis papilar seriae resultado de un atra
pamiento secundario de los inmunocomplejos por e dafio vas-
cular. A favor de estateoriaesté el hecho, comprobado mediante
estudios inmunchistoquimicos“9 , de que es escasa la presen-
ciade linfocitos B en €l infiltrado celular® y de que éste esta
formado, principalmente, por linfocitos T helper, algunos ma-
créfagos y algunas células de Langerhans*9.

No existe un tratamiento Unico y eficaz para estas entidades.
Para algunos autores |a mayoria de pacientes no requieren méas
que tratamiento con emolientes paralubricacion y esteroidesté-
picos para el componente eccematoso®. Los corticoides sisté-
micos se han mostrado eficaces, pero dado €l caracter benigno
y cronico de estas entidades no parece indicado su uso®.

Se hainformado de un tratamiento exitoso con pentoxifili-
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na® en un adulto que presentaba una purpura de Schamberg
asociada ala persistencia del antigeno de superficie de la he-
patitis B, con resolucion del cuadro en dos meses una vez ini-
ciadalaterapia.

Creemos que dado el carécter cronico de laenfermedad, pa-
rapoder informar y tranquilizar d pacientey sufamilia, esobli-
gada la préctica de una biopsia cutanea diagnostica.

Nos gustaria concluir que, a evaluar un nifio que presenta
una erupcidn purplrica, se deberiaincluir en lalista de diag-
ndstico diferencial, ademés de | as ya consabidas vasculitis ne-
crotizantes, purpuras trombopénicas, plrpuras por infeccion,
purpuras por discrasias sanguineas, dermatitis de contacto, en-
fermedades del colageno vascular, paraproteinemiay crioglo-
bulinemia, alas plrpuras pigmentarias.
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