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Resumen

Se han descrito hasta nueve tipos de dermatosis purpuricas pigmentarias (DPP). Su etiologia sigue siendo desconocida. Touraine describié una variante
de purpura anular telangiectoide a la que denominé purpura telangiectoide arciforme, debido a que las lesiones eran menos numerosas, pero sin
embargo mas irregulares y de mayor tamano. Todas las DPP se caracterizan por la presencia de hematies extravasados en la dermis y un infiltrado linfo-
citario perivascular, predominantemente de linfocitos T CD4+. La asociacién entre DPP y micosis fungoide sigue siendo controvertida. Ningun trata-
miento ha demostrado ser efectivo en el caso de las DPP.

(Chavarrfa Mur E, Gonzalez-Carrascosa Ballesteros M, Lecona Echeverria M, Suérez Fernandez R. Dermatosis purpurica pigmentaria de Touraine. Med Cutan Iber Lat Am
2006;34:279-282)
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Summary

Nine types of purpuric dermatoses have been proposed. Touraine described a variant of the annular telangiectoides purpura of Majocchi, which was
characterized by few irregular plaques in an arciform pattern. These entities show the same histopathologic findings: red blood cells and lymphocytes
around vessels, and CD4+ lymphocytes. Association between purpuric dermatoses and mycosis fungoides is still unclear. No treatment has been satis-
factory.
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Se han descrito hasta nueve tipos de dermatosis purpuricas
pigmentarias (DPP): la enfermedad de Majocchi o purpura
anular telangiectoide, la enfermedad de Schamberg, la derma-
tosis purpurica pigmentaria liqguenoide de Gougeroty Blum, la
purpura eccematide-like de Doucas y Kapetanakis, la purpura
pruriginosa de Lowenthal, el liquen aureus, la dermatosis pur-
purica pigmentaria transitoria, la dermatosis purpurica pig-
mentaria lineal y la dermatosis purpurica pigmentaria granulo-
matosal1]. Hay autores que han intentado englobarlas a todas
bajo una denominacién comun, a pesar del amplio espectro de

manifestaciones clinicas posibles, puesto que apenas hay dife-
rencias histopatoldgicas entre ellas[2].

Caso clinico

Mujer de 38 afios de edad sin antecedentes personales de
interés. Refiere desde hace cuatro afios brotes de lesiones
pruriginosas en miembros inferiores que desaparecen de
forma espontanea en dos o tres semanas. Los brotes suelen
presentarse en los meses calidos.
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A la exploracion fisica presenta en ambas extremidades
inferiores placas anulares con borde eritematopurpurico,
edematoso, con aclaramiento central. El borde interno de la
lesién se acompana de un collarete descamativo (Figura 1).
Algunas de las lesiones mas antiguas dejan una placa atrofi-
ca residual. No se aprecian lesiones en las mucosas ni en
otras localizaciones.

Se realizaron hemograma, biogquimica completa con
funcién hepética y renal, VSG, proteinograma, coagulacion
con estudio de proteinas C y S, complemento, anticuerpos
antinucleares, crioglobulinas, inmunoglobulinas y serologias
de VHB, VHC y HIV. Ninguna de las pruebas mostr¢ altera-
ciones significativas. Se realizé un cultivo de una de las lesio-
nes que resulté ser negativo.

La biopsia de una de las lesiones muestra una epidermis
espongidtica con exocitosis de algunos linfocitos. Dichos lin-
focitos no presentan anomalias citolégicas. En la dermis
aparecen multiples hematies extravasados acompafiando a
un infiltrado inflamatorio intersticial y perivascular de linfoci-
tos e histiocitos (Figura 2). Las células endoteliales estén
engrosadas, pero no se aprecian depdésitos de fibrina alrede-
dor de los vasos sanguineos ni tampoco neutrofilos con frag-
mentacion de sus nucleos.

Con técnicas inmunohistoquimicas se demuestra que el
infiltrado inflamatorio estd compuesto por linfocitos CD8+. El
marcador ki67 es negativo. La técnica de reordenamiento
genético por PCR de la cadena gamma del TCR muestra una
poblacién policlonal de linfocitos T.

Fue diagnosticada de dermatosis purpurica pigmentaria
(subtipo purpura anular telangiectoide de Majocchi, varie-
dad de Touraine).

Comentario

La etiologia de este trastorno sigue siendo desconocida. Se
han descrito multitud de factores etiolégicos, como reaccio-
nes de hipersensibilidad a farmacos (IECAs, hipolipemian-
tes, antagonistas del calcio, beta-bloqueantes, antihistami-
nicos, antidepresivos, analgésicos)[3], dermatitis de estasis
por aumento de la presién venosa y efecto de la gravedad,
dermatitis alérgica de contacto por tintes de la ropa u otras
sustancias[4], e incluso se ha sospechado que se tratara de
una dermatosis facticia. Por ello, la mayoria de las DPP se
clasifican como idiopaticas.

En cuanto a la etiopatogenia, la mayoria de los estudios
apoyan la teoria de la existencia de un antigeno capaz de esti-
mular la inmunidad celular, con la consiguiente interaccién
entre queratinocitos, linfocitos, células endoteliales y células
de Langerhans[1, 5]. Se ha demostrado que los queratinoci-
tos afectados en esta dermatosis expresan en su superficie
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Figura 1. Placas anulares con borde eritematopurpurico y
aclaramiento central que presenta un collarete descamativo
en extremidades inferiores.

antigenos caracteristicos de las dermatosis mediadas por cito-
quinas. Ademas, se han descrito casos de DPP que presentan
depositos de inmunoglobulinas y/o complemento alrededor
de los vasos sanguineos. Ello sugiere que en la patogenia
intervienen los depositos de inmunocomplejos(1, 61. En defi-
nitiva, se trataria de una lesion vascular en el contexto de un
trastorno inmunolégico mediado por células.

La purpura anular telangiectoide fue descrita por Majocchi
en 1896. Afecta preferentemente a adolescentes y adultos
jovenes. Se caracteriza por la aparicién de maculas simétricas,
purpuricas, con telangiectasias, especialmente en las extremi-
dades inferiores y nalgas, pero es posible la afectacién del tron-
coy de las extremidades superiores. Estas méaculas pueden
coalescer para formar maculas y placas anulares, que no des-
aparecen con la vitopresion. Con el tiempo pueden volverse
lesiones lineales, estrelladas o serpiginosas. Pueden persistir
durante afios, y en ocasiones desarrollan una atrofia central.
Generalmente son lesiones no pruriginosas[71.

Touraine describié una variante de parpura anular telan-
giectoide a la que denomind purpura telangiectoide arciforme,
debido a que las lesiones eran menos numerosas, pero sin
embargo mas irregulares y de mayor tamafio[8]. Histopatologi-
camente, todas las DPP se caracterizan por la presencia de
hematies extravasados en la dermis, macrofagos cargados de
hemosiderina, dilatacion de los vasos sanguineos, tumefac-
cion de las células endoteliales, y un infiltrado linfocitario peri-
vascular, predominantemente de linfocitos T CD4+[1-18]. En
nuestro caso, no obstante, predominaban los linfocitos T
CD8+. Clasicamente las DPP se denominaron purpuras sim-
ples o capilaritis. Ackerman refiere que no se trata de capilari-
tis, puesto que no hay depoésitos de fibrina en la pared de los
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Figura 2. En la dermis se aprecian multitud de hematies
extravasados, dilatacion de los vasos sanguineos y un infil-
trado inflamatorio perivascular e intersticial de linfocitos y
monocitos. En la epidermis hay espongiosis y exocitosis de
algunos linfocitos.

vasos, ni tampoco trombos en su interior®. Existen otras carac-
teristicas histopatolégicas que pueden acompafar a las DPP:
espongiosis, exocitosis de algunos linfocitos (con caracteristi-
cas citolégicas normales), infiltrado linfocitario en banda, dege-
neracion vacuolar de los queratinocitos basales y presencia de
granulomas en la dermis[10, 11]1. Con inmunofluorescencia
directa se ha demostrado el depdsito de fibrinégeno, IgM y/o
C3en la pared de los vasos sanguineos de la dermis superior, y
en algunos casos, en la membrana basall1, 6].

Para descartar otros procesos, muchos de los cuales cur-
san con afectacion sistémica, a diferencia de las DPP, es pre-
ciso realizar una serie de pruebas complementarias: hemo-
grama con VSG, PCR, coagulacion, bioquimica completa con
funcion hepatica y renal, inmunocomplejos circulantes, factor
reumatoide, anticuerpos antinucleares, crioglobulinas, inmu-
noglobulinas, complemento, proteinograma, serologia de
VHB, VHC, HIV y sffilis, y si las manifestaciones clinicas lo
sugieren, pruebas epicutédneas, ecografia abdominal, radio-
grafia de térax y TAC téraco-abdominal. En el contexto de una
DPP las pruebas complementarias suelen ser normales[12].
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