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Dermatosis purpurica pigmentada o
enfermedad de Schamberyg.

GUERRERO-FERNANDEZ J*, ALFAGEME ROLDAN F **,
* Hospital Infantil La Paz.** Hospital Gregorio Marafion.(Madrid)

Dermatosis crénica que afecta tipicamente a los
adultos y de la que existen pocos casos descritos
en la infancia. También denominada purpura
cronica pigmentada o purpura de Schamberg.
Otros términos como la purpura de Majocchi
(descrita como purpura anular telangiectasica),
el liquen aureus (caracterizado por placas
solitarias de color dorado, con purpura), la
purpura de Gougerot-Blum (papulas liquenoides
con purpura en las extremidades inferiores) y la
purpura eccematoide de Doucas y Kapetanakis
(caracterizada por prurito y pigmentacién color
naranja) han sido utilizados para designar
cuadros diferentes que, en la actualidad, parecen
pertenecer al espectro clinico de una misma
entidad. A esta conclusion han llegado algunos
autores tras concluir que no existen diferencias
histoldgicas entre ninguna de ellas.

ETIOPATOGENIA

Su causa es desconocida aunque existen indicios
que apuntan a mecanismos autoinmunes debido
al frecuente hallazgo de inmunoglobulinas y/o
complemento alrededor de los vasos dérmicos.
Esta capilaritis es responsable de la
extravasacion de células sanguineas y el
depdsito de hemosiderina que explica las
caracteristicas tipicas del cuadro.

CLINICA

La erupcion cutanea comienza muy sutilmente
en forma de petequias no palpables localizadas
en miembros, tronco y cuello, en ausencia de
cualquier signo o sintoma sistémico. La
aparicion de estas lesiones es lenta, progresiva y
sigue la tipica evolucién cromatica de las
lesiones hemorragicas (rojo, marrén y amarillo)
dejando, en el transcurso de varias semanas,
lesiones pigmentadas que perduran largo
tiempo.
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Aunque la historia natural de esta entidad no
esta bien definida, a lesiones previas se le
afladen otras nuevas en un periodo que puede
durar 1 6 2 afios.
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DIAGNOSTICO

La evolucion del cuadro clinico permite la
sospecha; la confirmacién viene dada con la
biopsia de una de las lesiones en la que pueden
detectarse infiltrados mononucleares
perivasculares, con eritrocitos extravasados y
depositos moderados de hemosiderina en la
dermis superior, sin signos de dafio vascular ni
de la membrana basal (con tinciéon de PAS). La
tincion mediante azul de prusia permite detectar
la presencia de hemosiderina.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Las causas mas frecuentes de purpura petequial
en la infancia son la purpura de Shonlein-
Henoch (y su variante edema hemorragico
agudo del lactante), la purpura
trombocitopénica idiopatica, la coagulacion
intravascular diseminada en el contexto de una
sepsis (meningococica y otras) y la asociada a
infecciones menos importantes. Otros
diagnosticos son recogidos en la tabla 1.
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Tabla 1. Diagnéstico diferencial de las piirpuras
en la infancia

a) Vasculitis (Purpura de Henoch-Schénlein,
edema hemorragico agudo del lactante,
sindrome hemolitico urémico)

b) Trombocitopenia (debido a enfermedades
inmunologicas -PTI-, oncolégicas,
infecciosas, PTT)

c) Tromboastenia (Bernard Soulier, Chediak-
Higashi, Alport, etc)

d) Coagulopatia (debido a enfermedades
hereditarias o infecciosas -CID-)

e) Purpura traumatica (succién, maltrato, etc.)

f) Farmacos (AINEs, esteroides)

g) Otros (sindrome de Cushing, escorbuto,
purpuras pigmentadas)

TRATAMIENTO

No se ha establecido una terapia eficaz para las
purpuras cronicas pigmentadas pese al éxito
obtenido con griseofulvina, pentoxifilina o
PUVA en algunos pacientes. Sin embargo,
teniendo en cuenta la naturaleza benigna de las
purpuras pigmentadas, el uso de estos
tratamientos en niflos pequefios no esta
justificado.
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