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Introduccién: El sindrome de Achenbach es un trastorno vascular de manos y pies, de etiolo-
gia desconocida y de curso benigno. Dada su baja frecuencia de presentacién, la literatura
disponible es escasa; la mayoria son reportes de casos. No se encontraron publicaciones
latinoamericanas sobre el tema. Aqui se presenta un caso clinico, en un hombre de 58 afios,
y se hace una revisién sistematica de la literatura para describir sus caracteristicas clinicas.
Métodos: Se realizé una bliisqueda de literatura en PubMed, Embase y Lilacs utilizando tér-
minos libres y vocabulario controlado (MeSH, Emtree y DeCS).
Resultados: Se evaluaron 23 articulos de los cuales 19 fueron reportes de caso. Los reportes de
caso muestran la historia de 46 pacientes, 43 mujeres y 3 hombres, en 7 paises. El trastorno
se presenta mds frecuentemente en mujeres mayores de 50 afios y se manifiesta por la
aparicién subita de una coloracién azul de la cara palmar de los dedos y menos frecuente
en los pies.
Conclusiones: El sindrome de Achenbach es benigno y no requiere intervenciones médi-
cas. Los métodos diagnésticos son de poca utilidad. Es necesario reconocerlo para evitar
procedimientos innecesarios.
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Introduction: Achenbach’s syndrome is a vascular disorder of the hands and feet. It is of unk-
nown aetiology and has a benign course. Because of its low prevalence, available literature is
limited, and most publications are case reports. No Latin-American publications were found
on the subject. The case of a 58 year-old man is presented, along with a systematic review
of the literature to describe its clinical characteristics.
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Ecchymosis Methods: A literature search was conducted in PubMed, Embase and Lilacs using free terms
Fingers and controlled vocabulary (MeSH, Emtree, and DeCS).
Toes Results: An analysis was made on a total of 23 articles, 19 of which were case reports, with a

total of 46 patients, 43 women and 3 men, from 7 countries. The disorder occurs most often
in women over 50 years, and is manifested by the sudden appearance of a blue coloration

of the palmar surface of the fingers. It is less common in the feet.
Conclusions: Achenbach’s syndrome is benign, and does not require medical intervention.
Diagnostic methods are of little use. Therefore, identification is important to avoid unne-

cessary procedures.

© 2017 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U.

All rights reserved.

Caso clinico

Un profesor universitario de 58 afnos asiste a la consulta
para referir unos episodios recurrentes, que se iniciaron hace
25 anos, que comienzan con un dolor moderado punzante,
subito, generalmente localizado en regién interfaldngica de
una de las manos (mas cominmente la derecha, fig. 1) y menos
frecuentemente en los pies (fig. 2), a veces con compromiso de
la palma (regién tenar, fig. 3) o la planta. A los pocos segun-
dos o minutos el dolor se acompana de un cambio intenso
de la coloracién, que se torna equimética y, en ocasiones, se
presenta edema y calor localizados. Los episodios tienen una
frecuencia variable, en ocasiones pasan meses sin sintomas,
en otras se pueden presentar 3y 4 episodios en un mismo mes.
Aunque no describe factores precipitantes claros, si considera
que hay una asociacién con frio y con traumas leves.

Como antecedentes, el paciente tiene asma leve, que se
inicié también hace 25 afios y hace 2 afos se le diagnosticé
hipertensién (en tratamiento con losartan 100 mg e hidroclo-
rotiazida 25mg dia). Como antecedentes familiares, refiere

Figura 1 - Compromiso del dedo medio de la mano derecha.

Figura 2 - Lesion en pie derecho.

que una hermana presenta episodios similares, que nunca la
han llevado a consultar.

El examen fisico, durante un periodo intercritico, no mues-
tra alteracién alguna. Trae, sin embargo, fotografias tomadas
durante diferentes episodios. Los examenes de laboratorio,
que incluyen cuadro hematico, glucemia, electrélitos, perfil
lipidico y pruebas de funcién hepatica y renal, son todos nor-
males.

Introduccién

Existen diferentes condiciones patoldgicas que se presentan
con cambios en la coloracién de las extremidades. Los cam-
bios agudos son de interés ya que pueden ser la representacién
subyacente de una enfermedad potencialmente seria’. Den-
tro de este amplio grupo de enfermedades se encuentra el
sindrome de Achenbach, también denominado hematoma
paroxistico de los dedos. Este sindrome es una condicién
clinica de baja prevalencia y de etiologia desconocida’. Se
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Figura 3 - Equimosis en region tenar de mano derecha.

presenta como edema de aparicién subita, doloroso, en uno
o mas dedos, asociado a un cambio en la coloracién, similar
a una equimosis en la cara palmar de la mano. El curso de
esta condicién es benigno, los sintomas se resuelven sin dejar
secuelas permanentes®™. La literatura disponible sobre el sin-
drome de Achenbach es escasa dada su baja frecuencia de
presentacién. La mayoria de las publicaciones que se encuen-
tran corresponden a reportes de casos. En Latinoamérica no
hay publicaciones sobre el tema.

El escaso conocimiento y divulgacién que ha tenido esta
condicién, sumado a la gran variedad de enfermedades
potencialmente graves que se presentan con cambios en la
coloracién de las extremidades, resalta la importancia de
mejorar la informacién disponible para evitar diagndsticos
errados y gastos innecesarios para los sistemas de salud®.
El objetivo de este estudio fue realizar una revisién
sistematica de la literatura para dar un enfoque global sobre
el sindrome de Achenbach, las posibles causas, curso clinico,
diagnéstico y manejo de los pacientes afectados.

Métodos

Se realizé una busqueda de literatura en 3 bases de datos,
PubMed, Embase y Lilacs. Los siguientes fueron los términos
que se utilizaron de manera libre y como vocabulario contro-
lado (MeSH, Emtree y DeCS): blue, purple, cianosis, cyanoses,
cianosis, cyanotic, haematoma, hematoma, ecchymosis,
digit, fingers, toe, Achenbach. La biisqueda no se limité por
idioma, lugar ni fecha de publicacién. Dos evaluadores, de
manera independiente, revisaron los titulos y resimenes
de las referencias encontradas excluyendo aquellas clara-
mente irrelevantes y seleccionando aquellas que trajeran
datos de pacientes individuales, ya fueran estos casos Gnicos
o series de casos. Posteriormente, se realizé una revisién de las
referencias citadas en cada uno de los articulos incluidos para
encontrar articulos adicionales.

Resultados

La busqueda en las 3 bases de datos evaluadas arrojé 7.290
referencias iniciales, nimero que se redujo a 7.219 tras

eliminar los duplicados y a 44 tras eliminar las que se con-
sideraron irrelevantes. Tras revisar los textos completos, se
seleccionaron 8 articulos?*>/~!! que sirvieron para extraer
la informacidn; al revisar las referencias citadas en estos, se
encontraron 4 adicionales'” ™, 11 articulos se hallaron por
otras fuentes de buisqueda'®?°, La primera descripcién data
de 1958, por el médico aleman Walter Achenbach'® como una
condicién a la que llamé «paroxismal hand hematoma» o
«finger apoplexia»?*. Present6 6 casos de mujeres que habian
sufrido ataques recurrentes en diferentes dedos de las manos;
todos los ataques comenzaban con dolor de inicio agudo en la
regién palmar de los dedos, seguido de cambios en la colo-
racién de los mismos?*. El primero en hablar de sindrome de
Achenbach fue Korting, en 1967'°. La siguiente publicacién, en
Inglaterra, es de 1982, en donde se describié como dedo azul
agudo (acute blue finger)’. Como afirman Griffiths et al., es posi-
ble que este trastorno sea mas comun de lo que se reporta en
la literatura’®.

Las caracteristicas clinicas de los 46 pacientes (mujeres 43;
93,4%) descritos en los 19 articulos se presentan en la tabla 1.
Las edades de los pacientes estan comprendidas entre 22y 76
anos (media de 52,3 anos y mediana 50 anos) en mujeres, en
los hombres hay 2 casos con edad de 60 afios y uno con edad de
20 anos (media de 46,6 anos). Excepto por 2 casos publicados
en EE. UU. y otros 2 en Japén, todos los demas son europeos,
principalmente del Reino Unido (22 casos), pero también de
Francia (3 pacientes) y 8 casos para Alemania, Paises Bajos y
Suiza.

Discusién

El sindrome de Achenbach se caracteriza por la aparicién
de hematomas, esponténeos o asociados con traumatismos
menores, en la cara palmar de los dedos. Compromete con
mayor frecuencia los dedos de las manos, aunque hay repor-
tes de compromiso en las palmas, plantas o dedos de los pies.
Se asocia a dolor, sensacién de calor y edema en el lugar de
aparicién del hematoma?™> 1112,

El predominio femenino de esta condicién es claro y ha
sido descrito por Kampfen et al.°, que hablan de una relacién
de 7 mujeres por cada hombre. Aunque puede presentarse
a cualquier edad, su pico maximo parece estar alrededor
de los 50 afios, la frecuencia de presentacién aumenta en
mayores de 50 afios?>**8%12, Sy etiologia es desconocida, sin
embargo, se ha encontrado asociacién con condiciones como
acrocianosis, enfermedades gastrointestinales, enfermedades
biliares y migrafia®. Un caso se asocié con lupus eritematoso
sistémico?!. Se cree que esta condicién podria tener un ori-
gen vascular®; la fragilidad capilar asociada a la edad podria
explicar los sintomas que presentan los pacientes afectados
por esta condicién’?.

La Unica revisién sistematica del tema, publicada en 2015,
incluyé a 12 pacientes, con edades entre 22 y 76 anos. La
descoloracién de los dedos se presenté en todos los pacien-
tes, mientras que la coloracién azul Unicamente en 10; 7
presentaban dolor, 7 edema, 3 parestesias y 3 comezén. El
tiempo medio de resolucién de los sintomas fue de 4 dias. La
regién anatdmica afectada con mayor frecuencia fue la cara
palmar de los dedos. Todos los pacientes fueron estudiados
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Tabla 1 - Reportes de caso, sindrome de Achenbach, en orden cronolégico de publicacién

Autor, ano Pais Edad Anatomia comprometida Duracién
Sexo
Dijk, 1973 Paises Bajos 61 afios, M Cuarto dedo mano derecha 3 dias
Deliss, 1982 Reino Unido 60 anos M No reportado 1dia
71 anos, M No reportado 1a2dias
43 anos, M No reportado 2 dias
51 anos, M No reportado 2 a 3 dias
49 anos, M No reportado 1dia
55 anos, M No reportado 1a3dias
Eikenboom, 1991%’ No reportado 50 anos, M Cara palmar del indice y No reporta
73 anos, M dedo medio Recurrente
Cara palmar
Layton, 19932 Reino Unido 46 anos, M Cara palmar de los dedos 24 a 48 horas
Parslew, 1995° Reino Unido 30 anos, M Palma distal derecha No reportado
58 anos, M Dedos y palma izquierda No reportado
Kahira, 2001** Reino Unido 60 afios, H Meiiique izquierdo 2 a 3 dias
60 anos, H Anular derecho 3 dias
73 anos, M Dedo medio izquierdo 3 dias
54 anos, M Dedo medio derecho 2 semanas
47 anos, M Anular derecho 1 a2 semanas
70 anos, M No reportado 1a2semanas
58 anos, M Dedo medio izquierdo 1a 2 semanas
39 anos, M Anular izquierdo 3 a4dias
46 anos, M Dedo medio izquierdo 1 semana
49 anos, M Varios dedos 3 a 4 dias
50 anos, M Dedo medio izquierdo 4 dias
Robertson, 2002* Reino Unido 41 anos, M fndice y anular derechos y 3 meses
dedo medio izquierdo
32 anos, M Interfalangica proximal Mas de 2 meses
indice derecho
Kampfen, 2005° Suiza 60 anos, M Falange distal del pulgar 2 semanas
Huikeshoven, 2009° Paises Bajos 54 anos, M Cara palmar muneca 1 semana
derecha
Mehmetia, 20107 Suiza 57 afios, M Falange proximal del dedo No reporta
medio izquierdo
Kluger, 20112 Francia 72 anos, M Segunda falange de tercer y 1mes
cuarto dedos derechos
Weinberg, 201222 Estados Unidos 46 anos, M Pulgar y cuarto dedos de la No reporta
mano derecha
Thies, 2012%* Alemania
58 anos, M Dedos de las manos No reporta
46 anos, M Dedo medio, izquierdo No reporta
27 anos, M Palma y dedo No reporta
47 anos, M Dedos de las manos No reporta
69 anos, M Muneca No reporta
45 anos, M Dedos de las manos No reporta
76 anos, M fndice izquierdo No reporta
Harper, 2013’ Estados Unidos 22 anos, M Cara palmar indice 72 horas
izquierdo
IchiToru, 2010 Japén 46 anos, M fndice y anular izquierdos No reporta
Echeverri, 201428 No reportado 76 anos, M Cara palmar de un dedo Dias
Frerix, 2015 Alemania 49 anos, M Cara palmar del dedo 3 horas
medio
Fiief3], 2015%° Alemania 50 anos, M Dedo anular izquierdo 2 a 3 dias
Wollina, 2016 Alemania 42 anos, M Dedo en la cara palmar Horas
Takeuchi, 2016 Japén 20 anos, H Cara palmar del pulgar e No reporta
indice izquierdos
Sigha, 2016™ Francia 52 anos, M No reportado, pero siempre 1 semana
es el mismo
53 anos, M indice derecho 2 semanas




234 REV COLOMB REUMATOL. 2017;24(4):230-236

mediante pruebas de coagulacién, cuadro hematico, velocidad
de sedimentacion, electrdlitos y pruebas inmunolégicas. En
algunos se realiz6 radiografia, ecografia de mano, angiografia
y biopsia, que siempre fueron negativas. En resumen, ninguno
de los estudios realizados a los pacientes mostré resultados
fisiopatolégicos conclusivos, sin embargo, dadas las caracte-
risticas clinicas alarmantes para el paciente y el médico, lo
usual es que los pacientes se vean sometidos a maultiples
estudios.

Cowen et al., en el Reino Unido, en un estudio retrospec-
tivo, analizaron a 22 pacientes que consultaron por acute blue
finger, 17 de ellos mujeres. En solo 3 de ellos, los episodios
fueron recurrentes (incluyendo una mediana de seguimiento
de 19 meses). El dedo mas frecuentemente afectado fue el
indice. Otros sintomas, ademés del cambio de coloracién, que
en promedio llevaba 6 dias al momento de la consulta, fueron
dolor, alteracién en la sensibilidad, edema y sensacién de dedo
frio. Cinco pacientes fueron hospitalizados, uno recibié hepa-
rina intravenosa y posteriormente warfarina, y 15 recibieron
terapia antiagregante. A la semana 6 de seguimiento, en solo
2 pacientes persistia la sintomatologia. Los autores concluyen
que el sindrome de dedo azul agudo es una condicién rara que
afecta principalmente a mujeres, que no hay métodos diag-
nosticos efectivos pero que conviene descartar alteraciones
cardiacas o trombédticas antes de establecer el diagnéstico. No
existen intervenciones con resultados comprobados para su
manejo'’.

Como parte de un estudio de fenémeno de Raynaud, se rea-
liz6 un estudio en 3 areas geograficas de Francia que incluy6
a 802 pacientes, 548 mujeres y 254 hombres, con edades entre
18 y 84 afios, a quienes se les realiz6 una serie de preguntas
que permitieron llegar al diagnéstico de hematoma paroxis-
tico de los dedos en los pacientes que reportaron historia
de hematomas recurrentes de aparicién subita, espontanea y
dolorosa en los dedos. Los resultados reportan una prevalen-
cia para mujeres y hombres del 12,4 y 1,2%, respectivamente;
en total 71 pacientes fueron diagnosticados con la condicién.
No se encontraron diferencias geograficas en las 3 regiones a
pesar de la diferencia de clima. Se evidencié una fuerte rela-
cién con la edad, siendo mas frecuentemente reportado por
mujeres mayores de 40 afios. Dentro de los factores de riesgo
y condiciones asociadas se encontré una relacién significa-
tiva con tabaquismo, terapia estrogénica y bajo consumo de
alcohol; no se logré confirmar esta relacién al realizar el ana-
lisis ajustado por edad. Tampoco se evidencié una relacién con
variables asociadas con estrégenos o menopausia. La mayoria
de los pacientes no reportaron comorbilidades graves asocia-
das. Con relacién a los sindromes acrocianéticos, se encontrd
una asociacién significativa con el fenémeno de Raynaud y
cambios asociados al frio. En cuanto a la presentacién cli-
nica, se encontré que la media de edad de presentacién fue
de 48 anos, la frecuencia media de recurrencias fue de 1,2
al afio con un rango intercuartilico de 0,8-2,9. La afeccién de
los dedos fue mayor en el tercero seguido del segundo, sin
embargo, cualquier dedo podria verse afectado. La mano dere-
cha se vio afectada con mayor frecuencia que la izquierda
y fue mds frecuente el compromiso de la cara palmar. El
100% de los pacientes reportaron dolor y equimosis. La dura-
cién media del cuadro fue de 3 dias, rango intercuartilico
de 2-3%9,

En la busqueda de estudios que se realizd se encontraron
19 reportes de caso publicados y disponibles, y una revi-
sién sistematica que contiene la informacién de 46 pacientes
diagnosticados con sindrome de Achenbach. De los 46 casos
evaluados en los reportes de caso, 43 de los pacientes fue-
ron de sexo femenino; la edad minima para las mujeres fue
de 22 anos y la maxima de 76, con una mediana de 50 afnos.
Dos de los 3 sujetos de sexo masculino reportaron 60 afios de
edad y el tercero 20 anos. Las manos fueron el sitio anatémico
afectado con mayor frecuencia, 38 de los 46 casos reportaron
sintomas o signos en uno o varios de los dedos de las manos,
8 casos no reportan sitio anatémico. En cuanto a los sintomas,
el dolor fue el sintoma reportado con mayor frecuencia, en
20 casos, igual que los cambios en la coloracién, en 40 casos,
la presencia de hematomas se reporté en 19 casos. El tiempo
de resolucién de los sintomas fue muy variado, se encuen-
tran datos desde horas a dias o semanas. Hubo 23 casos que
reportaron recurrencia de la sintomatologia a intervalos de
tiempo no regulares. En los estudios se reporta la realizacién
de diferentes pruebas diagnésticas a los pacientes (ultrasono-
grafia doppler de arterias, angiografia, rayos X, capilaroscopia,
tiempo de protrombina, tiempo de trombina, INR, proteina C
reactiva, velocidad de eritrosedimentacién, recuento total de
leucocitos, recuento de plaquetas, cuadro hemético completo,
perfil inmunolégico y bioquimico). Ninguna de las pruebas de
laboratorio realizadas fue concluyente. Las biopsias de piel
fueron normales o mostraron resultados que no aportaron
informacién conclusiva al caso?’. En los pacientes a quienes
se lesrealiz6 capilaroscopia, no se encontraron hemorragias ni
otras alteraciones en la morfologia de los capilares o del flujo
sanguineo. Los resultados de la angiografia mostraron que
podria existir enfermedad de pequefio vaso*®14?*, La ultra-
sonografia doppler arterial no mostré alteraciones en ningin
paciente>’-1214,

Se encontrd que los sintomas y los cambios de coloracién se
presentan mas frecuentemente en las manos, con mayor afec-
cién de dedos indice y medio. Tres de los estudios incluidos
describen que, aunque es infrecuente, existe el compromiso
de las palmas o de uno o varios artejos>'>12,

La coloracién azul en los dedos puede ser la manifestacién
de una enfermedad potencialmente grave. Brown' propone un
algoritmo diagndstico para los pacientes que presentan colo-
racién azul en uno o varios dedos. En la evaluacién inicial se
debe descartar el trauma o las alteraciones en la coagulacién,
asi como cianosis secundaria a hipoxemia o metahemoglobi-
nemia. Puede tratarse también de un cambio en la coloracién
inducido por el frio, por trastornos vasoespasticos como el
fenémeno de Raynaud o por acrocianosis secundaria a altera-
ciones hematolédgicas, medicamentos, condiciones malignas,
enfermedades metabdlicas, neuroldgicas, psiquidtricas, de
la alimentacién o envenenamiento por arsénico. Se debe
considerar también la posibilidad de trombosis o embolismo
periférico.

Entre los diagnésticos diferenciales del sindrome de
Achenbach se encuentran varias condiciones con caracteristi-
cas clinicas similares, asociadas a presencia de coloracién azul
aguda de los dedos. Korzadeh et al.® describen un algoritmo
diagnéstico que permite la evaluacién de las caracteristicas
de algunos de los diagnédsticos diferenciales mas comunes.
Asi, los autores proponen partir de los sintomas (coloracién
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azul, dolor, edema y parestesias), comunes a la mayoria de
estas condiciones, y considerar diversos aspectos que ayu-
dan a diferenciarlas. La ausencia de pulsos distales indica
una probable isquemia aguda de los miembros. Los episodios
recurrentes y cronicos, los cambios progresivos de colora-
cién de azul a blanco en los dedos y la relacién de estos con
cambios en la temperatura sugieren un cuadro de sindrome
de Raynaud. Indica que, en pacientes jévenes, usualmente
ninos y menores de 30 anos, sin predileccién de sexo, que
desempenan actividades con exposicién a bajas temperatu-
ras, el razonamiento clinico deberia considerar la acrocianosis
como parte de los diagndsticos diferenciales. Las lesiones que
se presenten clinicamente con dolor, edema, palidez, prurito
y ulceracién deberian guiar el diagnéstico hacia la acrorri-
gosis o el pernio. Los pacientes que presentan cambios en
la coloracién asociados a dolor y edema en cualquier parte
del cuerpo, acompanados de cambios de personalidad, sin-
tomas vagales y sangrado, indican un cuadro de sindrome
de Diamond-Gardner. Finalmente, muestra que, en mujeres
mayores de 60 anos, con temperatura normal de los miem-
bros y antecedente positivo o negativo de trauma, hay una
alta probabilidad de que se trate de sindrome de Achenbach®.

A continuacién, se describen algunas de las caracteristicas
de las enfermedades y en la tabla 2 se muestran los principa-
les diagnésticos diferenciales de esta entidad. En el sindrome
de Raynaud, la edad media de inicio es a los 14 anos, son raros
los casos que comienzan después de los 30 afios. Dentro de los
hallazgos clinicos se encuentran palidez, cianosis y rubor en
los dedos de manos y pies, secundarios a un fenémeno vasoes-
pastico relacionado con el estrés y el frio'’. La enfermedad
vascular periférica se diferencia del sindrome de Achenbach
por su predominio en sexo masculino y una mayor edad de
presentacién que el anterior’. Al diferenciar el hematoma
paroxistico de los dedos con la trombosis venosa digital espon-
ténea, resulta util resaltar que la segunda rara vez ocurre en
mujeres y suele presentarse como un nédulo azulado y dolo-
roso en la articulacién interfaldngica proximal, sin embargo,
el dolor es menor al que presentan los pacientes con sindrome
de Achenbach’. Los pacientes con livedo reticularis muestran
un patrén moteado purpurico de la piel caracteristico de esta
enfermedad®.

Tabla 2 - Principales diagnésticos diferenciales del
sindrome de Achenbach

Sindrome de Raynaud

Vasculopatia isquémica de los miembros

Enfermedad de Buerger

Acrocianosis

Acrorrigosis

Sindrome de Gardner-Diamond

Alteraciones de las arterias del arco adrtico (aterosclerosis,
enfermedad de Takayasu, arteritis de células gigantes)

Compromiso de arterias subclavias y axilares

Alteraciones en arterias braquiales, radiales, ulnares y palmares
(enfermedades del colageno, aterosclerosis, enfermedad de
Buerger)

Compromiso de arterias digitales (vasoespasmo, enfermedades del
colageno, embolismos, trauma mecanico o térmico,
medicamentoso, hematolégico)

La acrocianosis es una entidad que se caracteriza por una
coloracién azul de manos y pies, secundaria a un bajo gasto
cardiaco o a trastornos vasomotores locales; se diferencia del
hematoma paroxistico de los dedos en que presenta una etio-
logia clara'. Dentro de las enfermedades autoinmunes, estd la
purpura vasculitica, una enfermedad de etiologia desconocida
que se presenta con mayor frecuencia en ninos, aunque puede
presentarse en adultos; se caracteriza por inflamacién de
vasos de pequenio calibre que da lugar a lesiones purpuricas,
palpables, atralgias, dolor abdominal tipo célico, hemorragias
gastrointestinales y nefritis, siendo esta la manifestacién mas
comun en adultos®!.
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