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CASOS PARA DIAGNOSTICO

Parpura no palpable @
en paciente con sindrome -
de Sjogren

Nonpalpable Purpura in a Patient
With Sjogren Syndrome

Una mujer de 30 afos consultd por unas lesiones cutaneas localizadas
en ambas piernas, que cursaban en brotes de una periodicidad variable,
asociando un prurito discreto. Como antecedente personal destacado, la
paciente estaba diagnosticada de un sindrome de Sjogren con sindrome
seco, sustentado en una histologia observada en una biopsia de glandulas
salivales compatible, y en la presencia de anticuerpos antinucleares con
anti-Ro/SSa y anti-La/SSb*. Las lesiones descritas aparecian en forma de
una purpura no palpable, que duraban en torno a 5 dias, tras el ejercicio,
la bipedestacion prolongada y el estrés, aunque también habia advertido
su presencia estando en reposo. Ocasionalmente asociaba dolor e inflama-
cion articular en las rodillas y los tobillos. Negaba fiebre u otros sintomas
sistémicos.

A la exploracion se apreciaban unas petequias y manchas purpuricas
no palpables, que no blanqueaban a la digitopresion, localizadas en ambos
miembros inferiores de forma bilateral y simétrica, confluyentes en los
muslos, y algunas petequias mas aisladas en el dorso de los pies (fig. 1).
Era llamativo el fendmeno de Rumple-Leede en la cara interna de ambas
piernas coincidente con la costura del pantalon.

Analiticamente destacaba una elevacion de VSG (76 mm), un factor reu-
matoide 84 Ul/ml e IgG de 2.680 mg/dl (hipergammaglobulinemia policlonal
en la inmunofijacion), junto con anticuerpos antinucleares, anti-Ro/SSa* y
anti-La/SSb* ya conocidos. El resto de estudios (hemograma, estudio de
coagulacion, bioquimica basica, serologias y complemento) no mostraron
alteraciones.

Figura 1 Manchas purpdricas no palpables en ambos miem-
bros inferiores, con lesiones petequiales salpicadas en las
piernas y el dorso de los pies, y un fendomeno de Rumple-Leede
en la cara interna de ambas piernas, que coincide con la costura
del pantalon.

https://doi.org/10.1016/j.ad.2021.06.017

El estudio histoldgico de una biopsia de una de las maculas purpuri-
cas mostro un infiltrado denso, linfocitario y polimorfonuclear, perivascular
con leucocitoclasia y sin necrosis fibrinoide localizado en la dermis papi-
lar y reticular alta (figs. 2 y 3). La inmunofluorescencia directa (IFD) fue
negativa.

Figura 2 Imagen histologica panoramica.

Figura3 Imagen histologica a mayor aumento, que muestra la
lesion centrada en la dermis con un infiltrado de predominio lin-
focitario y leucocitoclasia abundante y extravasacion hematica
(tincion de hematoxilina-eosina, magnificacion x20).

¢Cual es su diagnéstico?
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CASOS PARA DIAGNOSTICO

Diagnéstico
Purpura hipergammaglobulinémica de Waldenstrom.

Comentario

A tenor de la historia clinica, en la que destaca su aparicion en una mujer
joven con un sindrome de Sjogren y brotes recurrentes de parpura en los
miembros inferiores, los hallazgos analiticos con hipergammaglobulinemia,
factor reumatoide y VSG elevados, y los hallazgos histoldgicos, se establecio
el diagnostico de purpura hipergammaglobulinémica de Waldenstrom.

La pUrpura hipergammaglobulinémica de Waldenstrém es una rara enti-
dad de aparicion mas habitual en mujeres de edad media, consistente en
brotes de lesiones petequiales de predominio en miembros inferiores, que
pueden ser confluyentes formando manchas purpuricas (como se aprecian
en nuestra paciente), y que raramente llegan a ser palpables. Puede aso-
ciar sensacion de picor o quemazon, o incluso dolor. Los brotes se suceden
en intervalos muy variables de semanas hasta anos. A veces, el cuadro
puede acompanarse de adenopatias, artritis o fiebre. Los brotes suelen
estar desencadenados por el incremento de la presion hidrostatica, por
ejemplo por la bipedestacion prolongada’.

Se reconocen 2 formas de purpura de Waldenstrém: la primaria, no aso-
ciada a otras enfermedades, y la secundaria, mas frecuente, relacionada
con trastornos autoinmunes, enfermedades granulomatosas o discrasias
sanguineas. Dentro de las secundarias, la principal relacion es con el
sindrome de Sjégren?, seguido del lupus eritematoso®, el fenomeno de
Raynaud y el mieloma multiple.

Analiticamente, destaca la hipergammaglobulinemia policlonal, a
expensas del IgG, asi como IgA e IgM*. Se suele apreciar ademas, ele-
vacion de la VSG coincidente con los brotes. El factor reumatoide esta
presente habitualmente a titulos altos. Pueden encontrarse alteraciones en
el hemograma que suelen ser leves (anemia, leucopenia), titulos positivos
de ANA, y en menor frecuencia hipocomplementemia o crioglobulinemia,
que ocasionan errores diagndsticos con otras entidades autoinmunes’.

A nivel histologico se reconocen 2 patrones con una frecuencia simi-
lar, la vasculitis leucocitoclastica y el infiltrado perivascular linfocitario
sin leucocitoclastia. El infiltrado suele ser de predominio polimorfonuclear
en lesiones tempranas (de menos de 24h de evolucién), con extravasa-
cion hematica y necrosis fibrinoide, para evolucionar posteriormente hacia
un infiltrado mononuclear o mixto. La IFD (IgG, IgA e IgM) es raramente
positiva, siendo critico el tiempo de evolucion de la lesion para su deter-
minacion.

El diagnostico diferencial incluye, entre otros, las vasculitis leucocito-
clasticas y la urticaria vasculitis. Esta ultima se consideré menos probable
en nuestro caso, al presentar lesiones eminentemente purpdricas, esca-
samente pruriginosas y no dolorosas, sin hiperpigmentacion residual, con

una ausencia de hipocomplementemia y negatividad de la IFD, asi como el
dato adicional de la hipergammaglobulinemia, que apoya el diagndstico de
purpura de Waldenstrom.

La condicion benigna y generalmente poco sintomatica de esta enfer-
medad hace innecesario el uso de tratamientos agresivos en la mayoria de
casos. Se suele recomendar el reposo relativo con piernas en alto, aso-
ciando ocasionalmente un corticoide topico de potencia media. También
se han descrito casos tratados con hidroxicloroquina, indometacina, plas-
maféresis, aspirina, colchicina o corticoides orales de mantenimiento, con
resultados variables.
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