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Purpura progresiva de Schamberg: reporte de un caso
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Resumen

La dermatitis purpurica pigmentada comprende un grupo de dermatosis benignas carac-
terizadas clinicamente por petequias puntiformesy ptirpura sobre una base hiperpigmentada e
histologicamente por capilaritis. La etiologia es desconocida aunque se ha propuesto una in-
munidad celular aberrante. Se presenta el caso de una escolar femenina de 7 afios que presenta
manchas purpuricas e hipercromicas, pruriginosas en extremidades inferiores de 2 meses de
evolucion, concomitantemente edema pretibial y coloracion violacea plantar. La paciente era
sanay los estudios de laboratorio fueron normales. El examen histoldgico demostr6 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
antihistaminicos, esteroide tOpicoy lubricantes por 6 semanas, con lo que las manchas remitie-
ron en su mayor parte.
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Schamberg Progressive Purpura: Case Report

Abstract

Pigmented purpuric dermatitis is a group of benign dermatoses characterized clinically
by pinpoint, purpura petechiae on a hyperpigmented base, and histologically, by capillaritis.
The etiology is unknown, although an aberrant cellular immunity has been proposed. The case
of a 7-year-old female student presented with hyperchromic and purpuric spots, itching on the
lower extremities of 2 months duration, concomitant pretibial edema and violaceous plantar
coloration. The patient had been healthy, and laboratory studies were normal. Histological ex-
amination showed perivascular lymphocytic infiltrate in the superficial dermis and foci of ex-
travasated erythrocytes. The clinical and histological findings were consistent with pigmented
purpuric dermatitis. She was treated with antihistamines, topical steroids and lubricants for 6
weeks, and most of the spots subsided.

Keywords: progressive pigmented purpuric dermatitis, Schamberg’s disease.

Introduccion

Se define a las dermatosis purpuricas pigmentarias,
como un grupo de enfermedades cronicas, de apariencia
histolégica similar, que se caracterizan por la presencia de
inflamacidon de los pequefos vasos sanguineos superficia-
les de la piel con extravasacion de eritrocitos y depdsitos
de hemosiderina en los macréfagos [1]. Su presentacion es
infrecuente en nifios, aunque pueden ocurrir a cualquier
edad, predominando en adultos, con un promedio de ini-
cio entre los 40y 60 anos de edad. La etiologia es descono-
cida [2]. Ocasionalmente aparece como reaccion a una
medicacion, un aditivo alimentario, un contacto, una in-
feccion o incluso después del ejercicio, probablemente
asociada a una reaccion de tipo celular retardada [5].

Clinicamente cursa con lesiones maculares café-rojizas
puntiformes, descritas como pimienta de cayenay una pig-
mentacion anaranjada residual debida al depésito de he-
mosiderina. Son predominantes en extremidades inferio-
resy generalmente asintomaéticas, aunque puede manifes-
tarse prurito leve. El curso de la enfermedad es variable.

Las lesiones pueden ser de inicio insidioso y progresion
lenta, tienden a desaparecer en semanas, o bien seguir un
curso recurrente con remisiones y exacerbaciones o persis-
tir durante afios [3]. El diagndstico es eminentemente cli-
nico; se basa en la apariencia y topografia de las lesiones y
se apoya en el examen histologico [4]. Ademads, hay que

descartar mediante pruebas complementarias otras enti-
dades causantes de purpura en ninos, tales como: trombo-
citopenia (de origen inmunoldgico, oncoldgico o infeccio-
sa), pirpura traumdtica, sindrome de Cushing, vasculitis
(Henoch-Schoenlein, enfermedad de Kawasaki), coagu-
lopatia, vasculitis leucocitoclastica, policitemia, enferme-
dad de Hodgkin y micosis purpurica. La biometria hemati-
ca, tiempos de coagulacion, pruebas hepaticas y renales
son normales. En la histopatologia, se observa espongiosis
de la epidermis, exocitosis de mononucleares, infiltrado
perivascular linfohistiocitario en la dermis con extravasa-
cién de eritrocitos, asi como depdsitos de hemosiderina en
lesiones antiguas y ausencia de necrosis fibrinoide [5]. En
la inmunofluorescencia pueden encontrarse depositos
granulares de C3 o Clq con o sin inmunoglobulinas y de-
positos de fibrina en los vasos capilares. No existe trata-
miento curativo, y ante formas sintomaticas, pueden em-
plearse antihistaminicos orales y corticoides tOpicos para
aliviar el prurito [6].

La enfermedad de Schamberg, es el prototipo de las
purpuras pigmentosas benignas, sin embargo, son pocos
los reportes en la literatura nacional e internacional de
esta patologia en la infancia. Cabe destacar que a pesar de
ser una entidad clinica descrita principalmente en adultos,
no esta exenta de presentarse en la infancia, y dado a ser
una condicién emergente en ninos y a su semejanza clinica
con otras dermatitis purpuricas al momento de establecer



)

diagnésticos diferenciales, se presenta el caso de una esco-
lar asistida en el Hospital de Ninos Dr. Jorge Lizarraga Va-
lencia-Edo. Carabobo.

Caso clinico

Escolar femenina de 7 afios de edad, quien inicia enfer-
medad actual 2 meses antes de la consulta, tras presentar
lesiones hiperpigmentadas parduzcas y purpuricas, a nivel
de las extremidades inferiores, con discreto prurito y lige-
ro edema pretibial bilateral con coloracion violacea plan-
tar (Figura 1). Durante su hospitalizacion, se constatan di-
ferentes fases evolutivas con involucion, pigmentacion y
aparicion de nuevas manchas purpuricas (Figura 2).

Como antecedente de interés destaca la presencia de
amigdalitis tratada con Amoxicilina, 15 dias antes del co-
mienzo del cuadro. A la exploracion fisica se evidenciaron,
multiples maculas hiperpigmentadasy brillantes en ambos
miembros inferiores (Figura 3), de 1 a 2 cm de didmetro,
con elementos micropetequiales de tamano variable y
contorno irregular. Resto de la exploracion sin alteracio-
nes. Los exdmenes analiticos, incluyen biometria hemati-
ca, perfil bioquimico, estudio de coagulacion, examen de
orina, pruebas de funcién hepética y renal, inmunoglobu-
linas, C3, C4, resultaron normales. La biopsia cutdnea ob-
tenida por puncion revel6: piel con hiperqueratosis y pre-
sencia en dermis de un infiltrado linfocitario perivascular
superficial con hematies extravasados, caracteristico de
purpura pigmentosa créonica. Durante su evolucion, las ca-
racteristicas clinicas de nuestro paciente fueron coinci-
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Figura 1. Lesiones cutaneas, hiperpigmentadas parduzcas y
purptricas, a nivel de extremidad inferior izquierda.

Figura 2. Se observan lesiones con diferentes fases evolutivas con involucidn, pigmentacion y aparicion de nuevas manchas purpuri-

cas.
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Figura 3. Lesiones maculares en ambas extremidades inferio-
res.

dentes con la enfermedad de Schamberg. La historia clini-
cay los exdmenes de laboratorio permitieron la exclusién
de otras causas de purpuray el examen histoldgico corro-
bord el diagnodstico. No se evidencio ninguna etiologia de-
sencadenante. En asociacion a la presencia de prurito se
indico tratamiento con antihistaminicos via oral, esteroi-
des topicosy lubricantes por seis (6) semanas. Alo largo de
las semanas siguientes, las lesiones remitieron y no ha pre-
sentado recurrencias desde entonces.

Discusion

La primera descripcion de la enfermedad de Scham-
berg [7] se realiz6 en un adolescente de 15 afios, y se suele
presentar en adultos, de sexo masculino, siendo poco fre-
cuente, aunque no rara, la presentacion en edad pediatri-
ca. Su etiologia es de origen desconocido [8].

La erupcion se presenta a manera de maculas eritema-
tosas parduzcas de distintas formay tamafos que son asin-
tomaticas. En la periferia de estas lesiones existe un pun-
teado purpurico en forma de granos de pimienta de caye-
na que es caracteristico de este grupo de enfermedades.
Las lesiones, de localizacion principal en extremidades in-

3

feriores, pueden extenderse a troncoy extremidades supe-
riores y tienen un curso cronico, con exacerbaciones y re-
misiones asintomaticas.

No existe un tratamiento inico y eficaz para esta enfer-
medad. Para algunos autores la mayoria de los pacientes
no requieren mas que tratamiento con emolientes para lu-
bricacion y esteroides tOpicos para el componente ecce-
matoso [9].

En este orden de ideas y dado el carédcter cronico de la
enfermedad, para brindar tranquilidad con bases teoricas
al paciente y su familia, es obligatorio la practica de una
biopsia cutanea diagnostica.

Para finalizar se puede concluir que, al evaluar un pa-
ciente pediatrico con erupcion purpurica, se deben plan-
tear como diagnésticos diferenciales ademas de las vascu-
litis necrotizantes, las parpuras trombocitopénicas, pur-
puras por infeccion, purpuras por discrasias sanguineas,
dermatitis de contacto, enfermedades del colageno vascu-
lar, paraproteinemia y crioglobulinemia, a las purpuras
pigmentarias.
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