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Purpura Pigmentaria Progresiva

La purpura pigmentaria progresiva (PPP) es un grupo heterogéneo de afecciones cutaneas caracterizadas
por la aparicion progresiva de lesiones purptricas, que resultan en una decoloracién distintiva de la piel.
Estas afecciones incluyen la enfermedad de Schamberg, la dermatitis liquenoide de Gourgerot-Blum, la
purpura anular telangiectasica de Majocchi y el liquen aureus. Entre estas, la enfermedad de Schamberg es
el subtipo mas comun, aunque algunos dermatdlogos argumentan que la diferenciacion de estas afecciones
en subgrupos puede ser innecesaria, dadas sus caracteristicas clinicas superpuestas. La PPP se manifiesta
principalmente como manchas de color marrén oxidado en la piel con puntos rojos caracteristicos,
denominados manchas de "pimienta de cayena", debido a la extravasacién de glébulos rojos.

Caracteristicas Clinicas y Patogénesis

La PPP se caracteriza principalmente por la aparicién gradual de decoloraciones cutaneas de color marrén
oxidado. Estas manchas se distribuyen irregularmente y a menudo se presentan en ambos lados del cuerpo.
Las lesiones pueden aparecer en parches pequeios o mas grandes, con la caracteristica distintiva de ser la
presencia de numerosos puntos rojos diminutos dispersos por todas las manchas. Estos puntos rojos
resultan de la extravasacion de sangre, que se filtra desde los capilares dafiados hacia el tejido circundante.
El hierro presente en la sangre se deposita luego como hemosiderina, dando lugar al color parduzco
distintivo asociado con la afeccion.

Las manchas generalmente comienzan en las piernas inferiores y pueden extenderse lentamente hacia
arriba con el tiempo. En algunos casos, las manchas pueden extenderse a otras areas del cuerpo, incluidas
las palmas. La PPP es generalmente asintomatica, con la mayoria de los individuos sin experimentar
sintomas internos o efectos sistémicos. Sin embargo, puede ocurrir picazén en algunos casos,
particularmente en formas mas extensas de la afeccion. La naturaleza progresiva de la PPP es evidente en
su tendencia a persistir con el tiempo, con algunos pacientes experimentando episodios de recurrencia. En
muchos casos, la PPP puede resolverse espontaneamente en semanas, pero en otros casos, puede persistir
durante afos, requiriendo manejo continuo.

Etiologia

La causa exacta de la PPP permanece poco clara. Sin embargo, el examen histopatolégico de la piel afectada
tipicamente revela inflamacién alrededor de los pequefios capilares, que estan dafiados y permeables, lo
que lleva a la extravasacion de globulos rojos y la posterior formacién de los puntos rojos caracteristicos.
Aunque no se ha identificado un factor causante tnico, se han sugerido varios desencadenantes potenciales:

> Medicamentos: Ciertos medicamentos recetados, particularmente aquellos con efectos
anticoagulantes u otras implicaciones vasculares, pueden provocar PPP.

> Alérgenos: Las alergias a tintes de ropa, caucho, conservantes alimentarios o agentes colorantes
artificiales también se han relacionado con el desarrollo de PPP.
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> Enfermedades Cutaneas Subyacentes: La PPP puede surgir ocasionalmente secundaria a otras
afecciones dermatoldgicas.

> Anomalias Vasculares: En algunos casos, la PPP puede ser causada por venas o arterias anormales
debajo de la piel, lo que potencialmente requiere medias de compresion o intervencién quirdrgica
para resolverse.

Diagnéstico

La PPP se diagnostica principalmente a través de la evaluacion clinica, con confirmacién histopatoldgica a
menudo requerida para diferenciarla de otras afecciones similares. Una biopsia de piel tipicamente revela
inflamacidn perivascular alrededor de los capilares y eritrocitos extravasados. Los puntos rojos
caracteristicos son resultado de la sangre que se filtra a través de las paredes capilares dafiadas, mientras
que la decoloracién marrén se debe a los depdsitos de hemosiderina. Una biopsia puede ser ttil para
confirmar el diagndstico y excluir otras causas potenciales de cambios cutaneos similares.

Opciones de Tratamiento

El tratamiento de la PPP generalmente esta dirigido a aliviar los sintomas y prevenir una mayor progresion,
aunque en muchos casos, el tratamiento no es necesario, ya que la PPP puede resolverse espontidneamente.
Las opciones de manejo incluyen tanto tratamientos tépicos como terapias sistémicas, dependiendo de la
gravedad y extension de la enfermedad.

> Tratamientos Topicos:

o Corticosteroides: Las cremas con esteroides recetadas, particularmente aquellas de potencia
moderada a potente, se usan comunmente para reducir la inflamacién y controlar la
picazdn. En algunos casos, el uso de corticosteroides puede llevar a la resolucién completa
de las lesiones, especialmente si estan localizadas y no son extensas.

> Tratamientos Sistémicos:

o Pentoxifilina: Para casos mas extensos, se puede considerar la pentoxifilina oral. La
pentoxifilina mejora la circulacién y se ha demostrado que tiene un efecto terapéutico en la
PPP, aunque puede tomar varios meses para que los resultados sean evidentes.
Generalmente es bien tolerada, siendo el malestar estomacal un efecto secundario raro.

> Suplementacion Vitaminica:

o Algunos estudios y evidencia anecdoética sugieren que la vitamina C (500 mg dos veces al
dia) y los complejos de bioflavonoides que contienen rutina pueden ayudar en el manejo de
la PPP al apoyar la salud vascular y promover la resolucién de los depdsitos de
hemosiderina.

> Intervenciones Vasculares:

o En casos donde la PPP es causada por estructuras vasculares anormales, pueden ser
necesarias intervenciones como medias de compresion o procedimientos quirtrgicos para
corregir problemas vasculares subyacentes.

Prondstico y Manejo a Largo Plazo

La PPP tipicamente no es una afeccidn potencialmente mortal, y la mayoria de los pacientes experimentan
solo problemas cosméticos. Sin embargo, la afeccién puede persistir o recurrir con el tiempo, y puede
requerir tratamiento continuo en algunos casos. En muchos individuos, la PPP se resuelve
espontdneamente después de unas pocas semanas, aunque puede ocurrir recurrencia. En casos raros,
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particularmente cuando se asocia con anomalias vasculares, pueden ser necesarias intervenciones mas
invasivas.

Conclusion

La purpura pigmentaria progresiva (PPP) es un grupo de afecciones relacionadas que resultan en las
lesiones cutaneas caracteristicas de color 6xido debido a la extravasacidn de sangre de los capilares
dafiados. La afeccion es tipicamente benigna y autolimitada, aunque el tratamiento puede ser necesario
para el alivio sintomatico, particularmente en casos con lesiones extensas o persistentes. Las opciones de
tratamiento actuales incluyen corticosteroides tépicos, pentoxifilina y suplementacién vitaminica. Un
enfoque de tratamiento personalizado, dependiendo de la gravedad y las causas subyacentes, puede
manejar efectivamente la PPP y reducir el impacto en la calidad de vida de los pacientes.
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