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C A S O  C L Í N I C O

Púrpura anular telangiectásica de Majocchi 
asociada a vitiligo: Reporte de un caso
Claudia Procel,* Gilda Zurita**

R E S U M E N 

La púrpura anular telengiectásica de Majocchi es una forma de presentación 

no tan común de las púrpuras pigmentadas progresivas, conlleva capilaritis de 

causa autoinmune por la participación de linfocitos CD4+; CD3+ y células de 

Langerhans, además del aumento de la expresión temprana de moléculas de ad-

hesión ICAM-1, ELAM-1 en los queratinocitos cercanos a las áreas de infiltrado 

linfocitario (CD11a) en la epidermis. La púrpura anular de Majocchi se presenta 

como lesiones maculares anulares hiperpigmentadas de color rojo violeta en 

su periferia acompañadas de telengiectasias y en su centro placa atrófica blan-

quecina, agrupadas o diseminadas, que no desaparecen a la vitropresion, ge-

neralmente aparecen en extremidades inferiores como lugar de origen, suelen 

ascender a tronco y a extremidades superiores teniendo mayor predisposición 

por mujeres adultas jóvenes. El cuadro puede acompañarse de prurito moderado. 

Asimismo el vitiligo es una enfermedad autoinmune desencadenada por di-

versos estímulos, en la cual el estrés oxidativo celular conlleva una respuesta 

autoinmune contra los melanocitos causando la despigmentación de la piel.

Presentamos el caso de una mujer de 38 años de edad con vitiligo de 2 años 

de evolución que presenta lesiones circulares hiperpigmentadas de color vio-

láceo en sus dos extremidades inferiores acompañadas de prurito de moderada 

intensidad, de un mes de evolución. La biopsia de la lesión es compatible 

con dermatosis purpúrica pigmentada progresiva; Mediante las caracterís-

ticas clínicas e histopatológicas de la lesión se hizo el diagnóstico de púrpura 

anular telengiectásica de Majocchi. La paciente comenzó tratamiento oral con 

1000mg de vitamina C (ácido ascórbico) al día por 30 días más fototerapia 

(UVB) dos veces por semana teniendo resultados muy satisfactorios.

I N T R O D U C C I Ó N

Las púrpuras pigmentadas progresivas (PPP) son derma-

tosis de evolución benigna y crónica, localizadas princi-

palmente en las extremidades inferiores y constituida por 

petequias y pigmentación café de aspecto clínico variado, 

sin trastornos hematológicos ni insuficiencia venosa.1

Conlleva capilaritis de causa autoinmune por la par-

ticipación de linfocitos CD4+; CD3+ y células de Lan-

gerhans que interactuarían con las células endote-

liales. Estos infiltrados se hallan bien organizados en 

patrones bien definidos. Las pruebas de inmunohisto-
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química revelan aumento de la expresión temprana de 

moléculas de adhesión ICAM-1, ELAM-1 en los quera-

tinocitos cercanos a las áreas de infiltrado linfocitario 

(CD11a) en la epidermis.2 Tradicionalmente se las ha 

dividido en cinco entidades clínicas: Dermatitis pig-

mentada progresiva de Shcamberg, Púrpura anular 

telangiectoide de Majocchi, Dermatitis liquenoide 

purpúrica pigmentada de Gougerot-Blum, Púrpura ec-

cematiforme de Doukas y Kapetanakis y Liquen áureo.3

La púrpura anular telangiectoide de Majocchi es una 

forma de presentación no tan común de las púrpuras 

pigmentadas progresivas, la cual tiene predisposición 

mayoritaria por el género femenino y sus extremidades 

inferiores presentándose como parches irregulares cir-

culares pruríticos de color rojo violáceo, es una entidad 

difícil de diagnosticar puesto que no es muy frecuente, 

y tiene algunos diagnósticos diferenciales que deben ser 

considerados a primera instancia, además de tener tra-

tamientos que no curan en su totalidad, representando 

un reto terapéutico para el médico tratante. 

Es bien conocido que el vitiligo como entidad autoinmune 

se relaciona con otras enfermedades inmunológicas, esta 

asociación entre púrpura anular telengiectásica de Ma-

jocchi y Vitiligo no la hemos encontrado en la literatura. 

Presentamos el caso de una mujer de 38 años con diag-

nóstico de vitiligo realizado hace 2 años que presenta le-

siones compatibles con púrpura progresiva pigmentada.

C A S O  C L Í N I C O

Historia Clínica

Una mujer de 38 años de edad con antecedentes per-

sonales de dermatitis atópica en la infancia, diabetes 

mellitus de 3 años de evolución, vitiligo de 2 años de 

evolución, antecedentes familiares de diabetes mellitus 

II por parte de su padre e HTA por parte de su madre. 

Acude a consulta por presentar manchas acrómicas 

circulares bilaterales asimétricas en extremidades in-

feriores acompañadas de máculas y pápulas de color 

rojo violáceo de disposición anular acompañadas de 

prurito de moderada intensidad que aparecen inicial-

mente en región posterior de la pierna diseminándose 

hacia la cara anterior de los muslos.

Exploración Física

La inspección revela máculas de color rojo violáceo que 

se agrupan formando parches, durante la palpación las 

máculas no cambiaban de color ni presentaban acla-

ramiento por presión, algunas manchas tenían con-

figuración anular y otras semianular. Algunas de las 

manchas se encuentran encima de la lesión de vitiligo 

diagnosticada hace varios años.

Exploraciones Complementarias

Se realizó biopsia punch de una de las lesiones en la cara pos-

terior de la pierna para que fuera estudiada histológicamente.

Imagen 1. Máculas que adoptan disposición circular en extremidad 
inferior del paciente.

Imagen 2. Máculas circulares de color rojo violeta que se encuentran 
dentro y alrededor manchas acrónicas compatibles con vitiligo en 
extremidades inferiores del paciente.

Imagen 3. Máculas circulares de color rojo violáceo que se en-
cuentran de manera difusa en ambas extremidades.



-040 Centro Dermatológico Dr. Úraga  |  Vol 2  |  Nº 1  2020

Reporte de Caso Clínico

D I A G N Ó S T I C O

Alteraciones histológicas compatibles con DERMA-

TOSIS PURPÚRICA PIGMENTARIA.

Histopatología

El examen histopatológico demuestra que la piel 

tiene arquitectura conservada. Epidermis con leve 

acantosis irregular y espongiosis. La dermis con in-

filtrado linfocitario perivascular superficial. Además 

de existir extravasación multifocal de eritrocitos. 

E V O L U C I Ó N  Y  T R A T A M I E N T O

Iniciamos fototerapia UVB de banda agosta, además 

de tratamiento oral de 1000mg al día de ácido as-

córbico así como rutosido (50mg diarios) e hi-

droxicina 25mg una vez en la noche más tratamiento 

tópico con desonida 0,1%.

Imagen 4. Zona donde se realizó la biopsia punch para obtener la 
muestra.

Imagen 5. El examen microscópico demuestra la extravasación mul-
tifocal del eritrocitos.

La evolución de las máculas en las extremidades in-

feriores ha sido satisfactoria, han disminuido su co-

loración de rojo violeta a café así como la intensidad 

del prurito de moderado a leve, existiendo épocas de 

recidiva del prurito intenso en ambas extremidades. 

Además se le explica la evolución crónica de esta en-

fermedad a la paciente así como los diversos trata-

mientos que existen actualmente.

D I S C U S I Ó N

El vitiligo y la púrpura telengectasica anular de Ma-

jocchi son enfermedades dermatológicas que desa-

rrollan respuestas autoinmunes específicamente de 

hipersensibilidad mediadas por células.

El vitiligo se desarrolla en individuos genéticamente 

susceptibles, los factores desencadenantes, que van 

desde quemaduras solares a un trauma mecánico y ex-

posición a sustancias químicas, en última instancia, 

causan una respuesta autoinmune que se dirige a los 

melanocitos causando la despigmentación. La fisiopa-

tología de esta enfermedad nos indica dos dianas claves 

que ocurren para el origen y perpetuación de la enfer-

medad: La reacción celular al estrés oxidativo excesivo 

como actor clave en la aparición de la enfermedad, y el 

componente autoinmune como factor principal para la 

evolución de la enfermedad.

En el vitiligo no hay una correcta reacción frente a los 

cambios oxidativos a nivel celular, hay reportes de au-

mento de producción de enzimas antioxidantes como 

superoxido dismutasa en tejidos perilesionales y en 

suero, dicho aumento provoca la activación de ¨Heat 

Schock Protein70¨ (iHSP70)  produciendo subsecuen-

temente la pérdida progresiva de melanocitos.6

El sensor de estrés celular y maduración de las proteínas 

se da en el retículo endoplásmico. Por el estrés oxidativo 

las proteínas no se plegan correctamente y el acumulo de 

proteínas mal formadas y plegadas activa la respuesta de 

la proteína desplegada (UPR) UNFOLDED PROTEIN RES-

PONSE, la activación sostenida de dicha proteína induce 

muerte celular afectando a los melanocitos, además 

induce la producción de Interleucinas (IL-6)-(IL-8) para 

la atracción de componentes inmunológicos a la piel.

C. Procel et. al
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La (UPR) puede así ser el vínculo entre un evento de 

disparo y la iniciación de una respuesta autoinmune 

que resulta en la progresión del vitiligo. Curiosamente, 

la UPR también contribuye a la activación de la res-

puesta inmune7 y juega un papel en los trastornos au-

toinmunes como la diabetes de tipo I y trastornos neu-

rodegenerativos.8

La respuesta citotóxica directa a los melanocitos es 

producida por los Linfocitos T CD8+, el interferón 

(IFN)-ү juega un papel central en la propagación de 

lesiones del vitiligo. Específicamente, se demostró que 

el IFN-ү causó un aumento en la expresión de CXCL10, 

una quimiocina que regula la invasión de tejidos epi-

dérmicos y foliculares por Linfocitos T CD8+. Además 

de producir apoptosis a los melanocitos.4

Algunos (pero no todos) los estudios previamente pu-

blicados han mostrado un aumento en el factor de ne-

crosis tumoral (TNF)-α asociado con vitiligo. Webb et 

al  observó que la inhibición de TNF-α se asoció con el 

bloqueo de la progresión en tres pacientes con vitiligo 

y señaló que este efecto podría haberse perdido pre-

viamente porque estudios anteriores se centraron en 

la capacidad de bloqueo de TNF-α para promover la 

repigmentación, un punto final muy diferente.9

La respuesta autoinmune que se da en la pírpura anular 

telengectasica de Majocchi es producida por hipersen-

sibilidad mediada por células ya que en los infiltrados 

suelen identificarse linfocitos CD4+; CD3+ y células 

dendríticas, los cuales interactuarían con las células 

endoteliales. Estos infiltrados se hallan bien organi-

zados en patrones bien definidos. Las pruebas de in-

munohistoquímica revelan aumento de la expresión 

temprana de moléculas de adhesión ICAM-1, ELAM-1 

en los queratinocitos cercanos a las áreas de infiltrado 

linfocitario (CD11a) en la epidermis. Este hallazgo sus-

tenta la participación de las células T en la patogenia 

de las dermatosis purpuricas pigmentadas. Investiga-

ciones paralelas determinaron que la expresión tem-

prana de receptores para moléculas de adhesión en el 

endotelio es la que determina el patrón de distribución 

del infiltrado pericapilar.

Estas moléculas de adhesión desempeñan un rol des-

tacado en la regulación del tráfico de leucocitos hacia 

adentro o afuera del tejido inflamatorio y en la regu-

lación de la interacción linfocito/célula dendrítica. A 

su vez los linfocitos presentes en el infiltrado liberan 

citoquinas, particularmente TNF alfa, que induce la 

expresión de moléculas de adhesión y causan la libe-

ración defectuosa de factor activador del plasminógeno 

endotelial y/o excesiva producción de inhibidor del ac-

tivador del plasminógeno. Este proceso contribuiría a 

la disminución de la fibrinolisis cutánea y depósito de 

fibrina intraperivascular característica de las DPP.2

C O N C L U S I Ó N

En ambas enfermedades la producción de TNF-α es 

primordial para la perpetuidad de la enfermedad, pro-

bablemente esta sea la citoquina que permitió la per-

durabilidad del vitíligo en la paciente produciendo la 

despigmentación de los melanocitos así como el de-

sarrollo de la púrpura telengiectásica de Majocchi 

después de algunos años, en la cual esta citoquina 

actuó a nivel del endotelio de los capilares, habría la 

posibilidad de pensar que esta proteína citotóxica es 

el nexo para la coexistencia de ambas enfermedades.
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