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RESUMO

Objetivos: Revisdo da doenca de Schamberg enfo-cando os
aspectos imunoldogicos e terapéuticos.

Métodos: A doenca de Schamberg, o liquen au-reus, e as
purpuras de Majocchi, Gougerot-Blum, e eczematosa de
Doucas-Kapetanakis, pertencem ao es-pectro das chamadas
purpuras simples. As lesdes pur-plricas pigmentadas sédo
geralmente assintomaticas e nao tém etiopatogenia
estabelecida.

Resultados: A purpura de Schamberg apresenta um quadro
histopatoldgico de inflamagao com he-morragia, sem necrose
fibrindide (capilarite ou per-vasculite). A agresséo vascular,
com estravazamento de hemécias e conseqiiente deposicao
de hemossideri-na, € secundaria a reac¢des imunoldgicas
mediadas por linfécitos T na regido capilar dérmica. As
citocinas e o aumento da expressdo das moléculas de
adesdo en-doteliais promovem a aderéncia células T-
queratiné-citos. A ativagdo precoce destes receptores de
adesdo endoteliais, determina a organiza¢éo do infiltrado in-
flamatorio  pericapilar.  Alteracdes sutis no sistema
coagulacdo-fibrindlise foram descritas. N&o ha terapia
definida. A pentoxifilina, diminuindo a adeséo de cé-lulas T as
células endoteliais e aos queratindcitos, foi Util no controle
das lesdes de alguns casos. Ha um po-tencial futuro para a
utilizacdo de outras estratégias terapéuticas antiinflamatorias.

Conclusdes: A purpura de Schamberg é uma capi-larite com
a participacdo de linfocitos T, queratinéci-tos, citocinas e
moléculas de adesdo. Requer terapia antiinflamatéria potente.
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ABSTRACT

Objectives: A review on Schamberg’s disease is made
focusing in the immunological data and the the-rapeutical
approaches.
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A purpura anular pés-exercicios aerobicos® e a estomatite

purpurica pigmentar6 também foram relatadas. A
histopatologia de uma variante pur-puarica granulomatosa foi
discutida’. As parpuras psicogénicas sao espontaneas,
recorrentes, idio-péticas, mais freqlientes em mulheres que
apre-sentam dificuldades emocionais®.
Imunopatogénese

A patogenia das erupgBes purplricas pigmen-tadas ainda
nao foi totalmente delineada. Os es-tudos imunopatoldgicos
sugerem um imunofené-tipo comum. H& uma dermatite
perivascular su-perficial (perivasculite ou capilarite) com
estra-vazamento focal eritrocitario e consequente de-posicao
de hemossiderina. O infiltrado inflama-tério € composto
predominantemente de células T. Raramente sao observados
linfécitos B e ma-créfagos. Foi sugerido que a agresséo
vascular e o estravazamento de hemécias seriam secunda-

rios as reagfes imunolégicas com mediagao ce-lular®.

Quanto aos pardmetros hemostéticos, encon-trou-se:
trombocitose reacional com alteracdes morfolégicas, elevagéo
dos agregados plaqueta-rios circulantes, aumento da
resposta de agrega-cdo plaquetaria a doses baixas de
diferentes ago-nistas, diminuicdo funcional dos ativadores da
fi-brindlise e reducdo da atividade da fracdo de coa-gulacao
dependente do cininogénio de alto peso molecular. Foi
sugerido que as erupgdes purpu-ricas pigmentadas das
angiodermatites  seriam  se-cundarias as alteracdes
hematolégicas do sistema da coagulacdo (plaquetas,
cinigénio de alto peso molecular, células endoteliais

cutaneas, cininas e disfuncéo fibrinolitica)lo. Recentemente
foi pro-posto que a imunopatogénese da doenca de
Schamberg seria do tipo mediado por células e que a
organizacdo do infiltrado inflamatdrio peri-capilar seria
determinada pela expressdo precoce dos receptores das

moléculas de adesdo endote-liais1?.

Tratamento
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Methods: Schamberg’'s disease, lichen aureus, Ma-jocchi's
purpura, Gougerot-Blum purpura and Dou-cas-Kapetanakis
eczematous purpura belong to the spectrum of purpura
simplex. Those pigmented pur-puric eruptions are relatively
assymptomatic with unknown pathogenesis.

Results: Schamberg’s purpura shows the histolo-gical picture
of inflammation and hemorrhage with-out fibrinoid necrosis of
vessels (capilaritis or peri-vasculitis). The vascular damage
and erythrocyte lea-kage are secondary to a localized T cell-
mediated event in the vicinity of the capilaries of the dermis.
Cytokines and encreased expression of endothelial adhesion
molecules might promote the T cell-ke-ratinocyte adherence.
The early endothelial expres-sion of those adhesion receptors
may determine the pattern of organization of the pericapilary
inflam-matory infiltrate. Subtle alterations in the coagula-tion-
fibrinolysis system have been described. Treat-ment is usually
of limited benefit. Pentoxifylline has been successful in a few
patients by decreasing T cell adherence to endothelial cells
and keratinocytes. The-re are potential other therapeutical
anti-inflammatory approaches to be tried in the future.

Conclusion: Schamberg’s purpura is a form of ca-pilaritis
with the participation of T cells, keratinocy-tes, cytokines and
adhesion molecules. It requires po-tent antiinflammatory
therapy.

Rev. bras. alerg. imunopatol. 1999; 22(2):57-59 Schamberg’s disease, purpuric
eruptions, vasculitis, immunopathogenesis, treatment.

INTRODUCAO

Ha controvérsia sobre as purpuras simplex se-rem ou nao
vasculites. Nas purpuras simplex estariam incluidas as
doencas de Schamberg, de Majocchi, de Gougerot-Blum e o

liquen aureusl. A histopatologia revela inflamacéo e
hemorragia sem necrose fibrindide dos vasos cutaneos, en-
contrada nas vasculites leucocitoclasticas. Pode ser uma
manifestacdo de farmacodermia e geral-mente o tratamento

proposto é falho.
Diagnostico diferencial da purpura de Schamberg

As principais vasculites s&o: a granulomatose de Wegener,
arterite de células gigantes, poliarte-rite nodosa, vasculites de
hipersensibilidade, vas-culites associadas as colagenoses,
vasculites urti-cariformes, sindrome de Churg-Strauss,
vasculi-tes leucocitoclasticas, doenca de Buerger, purpu-ra
de Henoch-Schonlein, vasculites do sistema nervoso central,
vasculites medicamentosas e vasculites indiferenciadas. As
vasculites purpuri-cas pigmentadas seriam capilarites.

A purpura consiste em hemorragia dérmica, podendo resultar
de um processo nao inflamaté-rio, como a purpura actinica,
ou de uma doenca inflamatéria, como uma vasculite.
Destacam-se nas purpuras inflamatérias: a doenca de
Scham-berg (purpura e petéquias com grande pigmenta-
¢do), o liquen aureus (purpura com lesGes doura-das), a
parpura de Majocchi (anular), e a purpura de Gougerot-Blum
(associada a dermatite lique-néide). O diagndstico
histopatoldgico diferencial inclui as parpuras de Loewenthal e
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A puarpura de Schamberg é uma capilarite cré-nica idiopatica.
Ndo ha ainda tratamento eficaz estabelecido. Pode ocorrer
remisséo espontanea. Em 1994, foi descrito um caso desta
doenca con-trolado com a utilizagdo de pentoxifilina oral
(1200mg diarios). O paciente possuia o antigeno de

superficie do virus da hepatite B12. A pentoxi-filina inibi a
acdo inflamatéria das citocinas e a aderéncia dos

imunocomplexos as células endo-teliais3. Em 1997, foram
relatados trés novos ca-sos da doenca de Schamberg,
tratados e bem su-cedidos com a pentoxifilina, a 300mg
diarios por oito semanas. A boa resposta terapéutica foi ob-
servada de duas a trés semanas. Um paciente apresentou
recidiva apés a suspensdo da medica-¢do, que uma vez
reinstituida tornou a controlar a perivasculite purpurica. Os
autores sugerem que o efeito terapéutico benéfico tenha
ocorrido ao nivel da aderéncia de células T as células
endote-liais e queratindcitos. A pentoxifilina tem tam-bém
sido utilizada em outras dermatoses infla-matdrias (vasculites
urticariformes, vasculites do livedo, vasculites
leucocitoclasticas, estomatite aftosa, e dermatite de contato).

Haveria reducéo na expressdo das moléculas de adeszol?.
Embora ndo haja documentacdo de uso da doenca de
Schamberg, haveria um potencial terapéutico pa-ra a

dapsonal®-17 e para a colchicinal8.
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de Doucas-Kapetanakis (associadas as escoriagdes eczema- Immunol. 1996:77:359-64.
tosas), a purpura da dermatite de estase e as pur-puras nao-

classificadas?.
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actinicas, das asso-ciadas as coagulopatias, das traumaticas

de repe-ticdo, e das secundarias a fragilidade capilar

(amiloidose, sindrome de Ehlers-Danlos, doenga de Cushing

e por corticosteroidoterapia prolon-gada). Deve ser também

diferenciada das outras puarpuras simples, das associadas as

doengas de imunocomplexo e das secundarias as infeccdes.

A doenca de Schamberg ou dermatite purpuri-ca pigmentada
€ uma capilarite idiopéatica, com lesdes petequiais dos
membros inferiores, porém acometendo ocasionalmente
também os mem-bros superiores e o tronco. Estas lesfes
sdo seme-lhantes a pimenta de Caiena. Pode ser raramente,
de origem medicamentosa. N&o ha terapia espe-cifica
estabelecida. H& casos atipicos. Foram des-critas a pUrpura

pigmentar progressiva unilateral?> e também a capilarite
purpurica linear unilateral®. O acetaminofen foi implicado na
inducdo de um caso da doenca de Schamberg4.
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