Enfermedad de Majocchi. Reporte
de un caso en edad pediatrica

Majocchi's disease. Report of a pediatric case
doi: 10.61997/bjm.v14i3.486

Lucia de la Caridad Diaz Morejon?, Mery Rosa Betancourt Trujillo?, Yoandra Ledn
Rayas?, Luis Omar Lépez Hurtado*

RESUMEN

Introduccion: Las dermatosis purpuricas pigmentadas incluye un grupo de enfermedades benignas y de curso crénico, mas
frecuentes en adultos y pocos reportes en edad pediatrica, dentro de las cuales encontramos la Enfermedad de Majocchi o
purpura anular telangiectoide, inicialmente descrita por Domenico Majocchi en 1896, se presenta como mdculas anulares,
purpuricas, telangiectasicas e hiperpigmentadas, mds frecuente en las extremidades inferiores y gluteos. Predomina en
mujeres, adolescentes y adultos jévenes, con pocos reportes en nifios; se caracteriza por presentar recaidas y remisiones,
con lesiones que pueden persistir por afnos. Presentacion de caso: Paciente de 6 afos, blanco, masculino, de procedencia
rural, producto de un embarazo y parto normal, con antecedentes de atopia referidos por la madre, por lo cual ha llevado
tratamiento con antihistaminico irregularmente. Fue evaluado en consulta de Dermatologia hace alrededor de un afio por
lesiones hiperpigmentadas, purpuricas, con puteado petequial discreto, que en ocasiones varia la coloracién entre oscuras
y mas claras, sin relieve, no desaparecen a la digitopresién, con predominio en miembros inferiores hasta los glateos. Varios
estudios hematoldgicos mostraron valores normales, pero en la periferia habia plaquetas desagregadas con macroplaquetas.
El estudio dermatologico confirmé una parpura anular telangiectoide o Enfermedad de Majocchi. Conclusiones: Se trata
de una entidad poco frecuente en Pediatria, con pocos reportes en la literatura, por lo cual es importante el conocimiento
y divulgacion de la misma, especialmente en estudiantes de pre, postgrado y otro personal médico del conociento de sus
caracteristicas clinicas y diagnostico.
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ABSTRACT

Introduction: Pigmented purpuric dermatoses include a group of benign, chronic diseases that are more common in adults
and rarely reported in children. Among these is Majocchi's disease, or telangiectatic annular purpura, first described by
Domenico Majocchi in 1896. It presents as annular, purpuric, telangiectatic, and hyperpigmented macules, most commonly
on the lower extremities and buttocks. It predominates in women, adolescents, and young adults, with few reports in children.
It is characterized by relapses and remissions, with lesions that can persist for years. Case presentation: A 6-year-old white
male patient from a rural area, born of a normal pregnancy and delivery, with a history of allergies reported by his mother, for
which he has been treated with antihistamines on an irregular basis. He was evaluated in a dermatology consultation about
a year ago for hyperpigmented, purpuric lesions with slight petechial spotting, which sometimes vary in color from dark to
lighter, without relief, do not disappear with finger pressure, and are predominant in the lower limbs up to the buttocks. Several
hematological studies showed normal values, but there were disaggregated platelets with macroplatelets in the periphery. The
dermatological study confirmed telangiectatic annular purpura or Majocchi's disease. Conclusions: This is a rare condition
in pediatrics, with few reports in the literature, which is why it is important to raise awareness and disseminate information
about it, especially among undergraduate and graduate students and other medical personnel, so that they are familiar with
its clinical characteristics and diagnosis.

Keywords: Pigmented purpuric dermatosis; Majocchi's disease

'Especialista en Medicina General Integral y Pedlatrla Master en Infectologla Profesor Asistente. Investigador Agregado. Hospital Pediatrico Universitario
“Paquito Gonzalez Cueto”. Cuba. ORCID: - . Correspondencia:

2Especialista en Pediatria y Dermatologia. Hospital Pediatrico Universitario “Paqmto Gonzalez Cueto”. Cuba. ORCID: https://orcid.org/0000-0001-8122-
8792.

SEspecialista en Pediatria. Master en Urgenuas Meédicas en Atencion Primaria de Salud. Profesor Auxiliar. Investigador Agregado. Direccion General de
Salud de Cienfuegos. Cuba. ORCID: -

“Especialista en Medicina General Integral y Pediatria. Dlplomado en Neuropedlatrla Profesor Asistente. Investigador Agregado. Hospital Pediatrico
Universitario “Paquito Gonzalez Cueto”. Cuba. ORCID: https://orcid.org/0000-0002-0223-7920

Creative Common License 4.0 (CC BY-NC)

)
m
o
®)
=
—
m
O
m
Q)
>
wn
@)



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.en
https://doi.org/10.61997/bjm.v14i3.486
https://orcid.org/0009-0004-1003-9897
mailto:luciadiamor1965%40gmail.com?subject=
https://orcid.org/0000-0001-8122-8792
https://orcid.org/0000-0001-8122-8792
https://orcid.org/0000-0001-5600-5853
https://orcid.org/0000-0002-0223-7920

Diaz Morejon L et al. Belize Journal of Medicine. 2025; 14(3)

INTRODUCCION

Las dermatosis purpuricas pigmentarias (DPP) representan
un grupo de enfermedades benignas, habitualmente de
curso cronico, que se caracterizan clinicamente por la
presencia de una erupcion purpurica-petequial sobre
una base hiperpigmentada, asintomatica, generalmente
simétrica, en los miembros inferiores y gluteos. La etiologia
es aun desconocida; son afectados los vasos superficiales
de la dermis, con extravasacion de eritrocitos y depositos
de hemosiderina, rodeados por un infiltrado inflamatorio
a predominio linfocitario, lo cual constituye una capilaritis
desde el punto de vista histoldgico.™

Para su clasificacion se agrupan en cinco entidades: Pdrpura
Pigmentaria Progresiva o Purpura de Shamberg, Parpura
Pigmentaria Liquenoide de Gougerot y Blum, Pdrpura Anular
Telangiectoide o Purpura de Majocchi, Purpura eczematoide
de Doucas y Kapetanakis, y liquen aureous. Ademas, existen
otras variantes que son infrecuentes y de rara aparicion
como son: Purpura Pruriginosa de Lowenthal, Parpura Lineal
Unilateral, Purpura Pigmentaria Transitoria de Shamberg, la
gravitacional y la granulomatosa.*”

Al tratarse de entidades clinicas poco frecuentes, benignas,
y no conocerse claramente los mecanismos patogénicos, no
se han establecido terapias eficaces para su tratamiento.” De
forma general, todas ellas predominan en adultos, aunque se
han reportado casos en edades pediatricas y siguen un curso
clinico muy benigno sin que haya relacién con alteraciones
hematologicas ni circulatorias demostradas.*®’

La Parpura Anular Telangiectoide (PATM) o Enfermedad de
Majocchi, fuedescrita por Domenico Majocchien1896.6Esuna
variedad rara de DPP de etiologia desconocida, pero se asocia
a fragilidad capilar (por alteraciones en la microcirculacion);
se describen factores desencadenantes como el ejercicio
prolongado o traumatismos repetidos, infecciones virales
previas, exposicion al frio, y en raros casos, enfermedades
autoinmunes. Se caracteriza por lesiones simétricas, anulares
y en ocasiones arciformes (variedad de Touraine), con un
componente purpurico prominente. Se observan maculas de
patron anular rojo-pardas con puntilleo purpurico, la mayoria
con disposicion folicular asociada a lesiones telangiectasicas.
Predomina en gluteos y miembros inferiores. Ocasionalmente
produce prurito, tiene como particularidad exacerbarse
en areas de friccion con la ropa, y puede confundirse con
vasculitis. Predomina en adolescentes y adultos jovenes. De
todas las DPP, parece ser la variante mas comun en nifos y
mujeres jovenes. Entre sus probables etiologias se mencionan
una asociacion con la gravidez y la insuficiencia venosa."**

Por la baja incidencia descrita en la literatura, especialmente
en ninos, este articulo describe las caracteristicas clinicas y el
diagnostico de este caso particular.

CASO CLINICO

Paciente de 6 anos, blanco, masculino, de procedencia rural
(Tro de Mayo, municipio Aguada, Cienfuegos, Cuba), producto
de un embarazo y parto normal. Antecedentes de atopia
referidos por la madre, para lo cual ha llevado tratamiento
con antihistaminicos irregularmente.

Fue evaluado en la consulta de Dermatologia hace alrededor
de un aio por manchas rojizas en las piernas, que se describen
como dreas hiperpigmentadas, purpuricas, con punteado
petequial discreto, que en ocasiones varia la coloracién
entre oscuras y mas claras, sin relieve, no desaparecen a la
digitopresion, localizadas en los miembros inferiores y en los
gluteos en ocasiones. No refiere otra sintomatologia.

Al examen fisico se constatan varias mdculas de tamafio
variable con la semiologia ya descrita (eritemato-parduzcas,
purpdricas, localizadas en cara anterior de ambos miembros
inferiores, de aproximadamente un centimetro de diametro o
mas pequenas). Figuras 1y 2.

No otros hallazgos positivos detectados al examen fisico.

Figura 1. Mdculas eritemato-parduzcas, purpuricas en la cara
anterior de los miembros inferiores, de aproximadamente un
centimetro de didmetro.

Figura 2. Mdculas hiperpigmentadas eritemato-parduzcas,
irregulares y punteado purpurico en miembros inferiores.
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Examenes complementarios

Hemograma:

Hb: 132 g/I; Hto 0,41. Leucocitos: 8,13 x109/I, Stabs: 000;
Segmentados: 0,41; Eosindfilos: 0,03; Monocitos: 000;
Linfocitos: 0,49; Células linfomonocitarias: 0,07.

Lamina periférica: normocromia, normocitosis, leucocitos
normales, linfocitosis ligera, plaquetas normales en
namero, con alteraciones en la morfologia, desagregadas y
macroplaquetas, células de aspecto linfomonocitarias (0,07)

Coagulograma: dentro de parametros normales.

Biopsia de las lesiones de piel:

Muestra de piel donde se observa una capilaritis de los vasos
dérmicos superficiales (proliferacién endotelial, edema e
infiltrado inflamatorio intersticial y prerivascular de células
de Langerhans, macrofagos e histiocitos); extravasacion de
eritrocitos y depositos de hemosiderina en los macréfagos.

Diagnostico anatomopatoldgico: Los hallazgos histologicos
sugieren una Dermatosis Purpurica Pigmentada (Enfermedad
de Majocchi).

Tratamiento y evolucion

- Restriccion de la actividad fisica al inicio y durante
agudizaciones de las lesiones purpuricas.

- Vitaminoterapia incluyendo el acido ascérbico.

- Crema tépica de triamcinolona o hidrocortisona, dos
veces al dia localmente.

El paciente evoluciono satisfactoriamente, y se mantiene en
la actualidad con seguimiento por consulta de Dermatologia
y Hematologia, sin aparicién de nuevas lesiones.

DISCUSION

Las DPP se caracterizan por la aparicion subita o insidiosa
de lesiones petequiales eritematoparduzcas, en forma de
mdculas de diferentes formas y tamafios, que resultan
asintomaticas y que son purpuras no palpables que pueden
en ocasiones acompanarse de liquenificacion, descamacion y
atrofia de la piel. Las manifestaciones clinicas por lo general
afectan a los miembros inferiores, respetando casi siempre
la cara, las palmas de las manos y las plantas de los pies. La
progresion es lenta y la diseminacion puede durar semanas.*®

La PATM o purpura de Majocchi, predomina en adolescentes
y adultos jovenes. Algunos estudios sugieren un ligero
predominio del sexo femenino pero no hay concenso claro.
Se han reportado pocos casos en nifios (puede haber casos
familiares),”® sin embargo, no existe historia familiar de
dicha enfermedad en los antecedentes patologicos familiares
recogidos al interrogatorio de este caso; tampoco se
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describen factores desencadenantes (ejercicio prolongado o
traumatismos repetidos).

La incidencia no esta claramente establecida en la literatura
médica actual, ya que es una enfermedad rara y la mayoria
de los datos disponibles provienen de casos clinicos aislados
0 series pequenas.’

Las lesiones suelen presentarse en forma simétrica en las
extremidades inferiores, a partir de los tobillos y en ascenso
con escasas lesiones, como es el caso que nos ocupa.*’
En la revisién realizada por Martinez Pallaz se describe
que la erupcién comienza en las estremidades inferiores,
posteriormente se extiende a tronco y brazos, hasta alcanzar
un gran numero de lesiones, lo cual no se corresponde con la
evolucion del paciente presentado, cuyas lesiones quedaron
circunscritas a los miembros inferiores.

Hay que tener presentes los diagnosticos diferenciales
frecuentes en la infancia, para establecer una adecuada
conducta a seguir. Las causas de purpura petequial son la
purpurade Schonlein-Henoch, eledemaagudohemorragicodel
lactante, la trombocitopenia inmune primaria, la coagulacion
intravascular diseminada en el contexto de una sepsis
(meningococica y otras), la parpura asociada a infecciones
virales, el sindrome hemolitico urémico, las coagulopatias de
origen hereditario o infecciosas, la purpura facticia, purpura
traumatica, empleo de farmacos (AINES, esteroides), micosis
fungoide u otros diagndsticos como el sindrome de Cushing,
el escorbuto y las purpuras pigmentadas.’®'»"

En relacion a la terapéutica, no existe un tratamiento de
referencia totalmente eficaz, aunque se reporta el uso
de diferentes tratamientos como el dcido ascorbico y
bioflavonoides, basados en el efecto que ejercen sobre
el aumento de la sintesis de coldgeno, lo cual reduce la
permeabilidad vascular y por tanto mejora el funcionamiento
de la barrera endotelial.®™ En el caso presentado, hubo
mejoria del cuadro con el empleo del 4cido ascorbico.

No se empled en el paciente fototerapia, a pesar que se
describe por Kimak A, et al ™ con buenos resultados en caso
de lesiones extensas y que no han respondido a corticoides
topicos por el efecto inmunomodulador, a través de la
modificacion dela actividad de los linfocitos Ty la disminucion
de la produccién de la IL2. Ademds, hay reportes del uso de
reposo relativo, medias eldsticas, asi como antihistaminicos
en casos de prurito local.’"

Varias publicaciones presentan casos aislados de las
diferentes variedades de las dermatosis pigmentarias con
respuesta a diversos tratamientos como griseofulvina,
colchicina, metrotexate, ciclosporina y la pentoxifilina.™™
En el caso que se describe no hubo necesidad de emplear
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dichos medicamentos, pues se logro la respuesta y evolucién
favorable con el empleo de vitaminoterapia y reposo.

Es importante reconocer que la mayoria de los casos tienen
una evolucion banal con regresion espontdnea, aunque
algunos pueden encubrir la aparicién inhabitual de un linfoma
cutaneo, por lo que se debe investigar y dar seguimiento
adecuado a estos pacientes.> Ademas, Rivas Condo JR, et al
describieron un caso asociado a vitiligo.

CONCLUSIONES

La purpura anular telangiectoide, o purpura de Majocchi,
es rara en la edad pediatrica al igual que el resto de las
dermatosis, pero debe plantearse como diagnostico
diferencial de una erupcion purpurica en la infancia. Las
caracteristicas propias de las lesiones, la habitual ausencia
de otros sintomas asociados y los resultados de laboratorio
generalmente normales, son tipicos de esta entidad. Los
hallazgos histopatologicos definitivamente permiten arribar
al diagndstico, con un seguimiento adecuado en el tiempo a
pesar de su curso cronico y benigno.
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