WLENA p

&
$

Andes pediatr. 2025;96(1):93-99
DOI: 10.32641/andespediatr.v96i1.5180

ANDES ol
PEDIATRICA

s REviSTA CHILENA DE PEDIATRIA

. -
y _JU Chile

www.scielo.cl

CASO CLINICO

Puarpura hipergamaglobulinémico de Waldenstrom como
manifestacion inicial de Sindrome de Sjogren primario pediatrico

Waldenstrom hypergammaglobulinemic purpura as the initial manifestation of

pediatric primary Sjogren’s syndrome

Gabriela Romero?®, Camila Valdés*®, Natalie Alarcon, Katherine Aranguiz*®,
Javiera Berho®®, Camila Downey?, Claudio Arce®, Alejandra King®

2Departamento Inmunoreumatologia, Hospital Dr. Luis Calvo Mackenna. Santiago, Chile.
®Departamento de Pediatria y Cirugia Infantil Oriente. Facultad de Medicina, Universidad de Chile. Santiago, Chile.

‘Departamento Inmunoreumatologia, Hospital Base Valdivia. Valdivia, Chile.

9Departamento Dermatologia, Hospital Dr. Luis Calvo Mackenna. Santiago, Chile
¢Departamento Anatomia Patoldgica, Hospital Dr. Luis Calvo Mackenna, Santiago, Chile

Recibido: 11 de marzo de 2024; Aceptado: 01 de agosto de 2024

3Qué se sabe del tema que trata este estudio?

El purpura hipergamaglobulinémico de Waldenstrom (PHGW) es
una entidad clinica en adultos que puede asociarse a enfermedades
sistémicas como Lupus Eritematoso Sistémico y sindrome de Sjo-
gren. A la fecha, ha sido esporddicamente reportada en la literatura
pedidtrica sin detalles sobre su presentacion clinica, evolucién, aso-
ciaciones y prondstico.

Resumen

El parpura hipergamaglobulinémico de Waldenstrom (PHGW) es una condicién infrecuente, de
evolucién benigna, que puede asociarse a enfermedades reumatolédgicas. Objetivo: Reportar un caso
de PHGW como manifestacion inicial de sindrome de Sjégren (SS) pedidtrico primario, condicién
desconocida en pediatria, lo cual hace que su diagnéstico y manejo sean desafiantes. Caso Clini-
co: Escolar femenina, desde los 6 afios con mdculas y pdpulas purpuricas simétricas recurrentes en
extremidades inferiores con hiperpigmentacion residual, artralgias de tobillos y edema de piernas, sin
otras manifestaciones. En exdmenes destacaba: eosinofilia, velocidad de eritrosedimentacién (VHS)

$Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

Este reporte describe a una paciente pedidtrica con PHGW como
manifestacién inicial de Sindrome de Sjogren que requirié multi-
ples inmunosupresores para su manejo, con respuesta favorable a
rituximab. Esta publicacién resalta la importancia de considerar el
PHGW dentro del diagnéstico diferencial de las vasculitis cutineas
en pediatria y su asociacién con enfermedades sistémicas.
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elevada, sin citopenias, anticuerpos antinucleares (ANA) 1/160 patrén moteado, factor reumatoi-
deo (FR) presente, complemento y orina normales, biopsia de piel con vasculitis leucocitoclastica.
Inici6 prednisona con recurrencia de sintomatologia cutdnea. Nuevo estudio luego de 4 meses de
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tratamiento: ANA 1/1280 moteado, anticuerpos contra antigenos nucleares extraibles (ENA) Ro y La
positivos, inmunoglobulina G (IgG) elevada (2.900 mg/dL), electroforesis de proteinas en sangre con
hipergammaglobulinemia policlonal, test de Schirmer normal. Se agregé parotiditis recurrente, biop-
sia de glandulas salivales compatible con compromiso por SS. Se plante6 PHGW secundario a SS,
indicindose corticoides e hidroxicloroquina, luego azatioprina y mofetil micofenolato, evoluciond
con corticodependencia y deterioro de calidad de vida. Se manej6 con rituximab, sin recurrencia a un
afio de seguimiento. Conclusiones: El PHGW es una manifestacién cutdnea infrecuente en pediatria
que puede asociarse a enfermedades sistémicas, por lo que requiere estudio clinico y de laboratorio
integral, con especial atencién en patologias como SS y Lupus eritematoso sistémico (LES).

Abstract

Hypergammaglobulinemic Purpura of Waldenstrom (HGPW) is an uncommon benign condition
that can be associated with rheumatic diseases. Objective: To report a clinical case of HGPW as the
initial manifestation of primary pediatric Sjogren’s syndrome (SS), an unknown condition in pedia-
trics, which makes its diagnosis and management challenging. Clinical Case: A 6-year-old female
with symmetrical purpura on lower extremities, residual hyperpigmentation, ankle arthralgia, and
recurrent leg edema without other manifestations. Laboratory tests showed eosinophilia, elevated
erythrocyte sedimentation rate (ESR), antinuclear antibodies (ANA) titer 1/160 with speckled pat-
tern, and rheumatoid factor (RF) as well as no cytopenia nor complement and urinalysis alterations.
Skin biopsy showed leukocytoclastic vasculitis. Prednisone was started with a good response initially,
but with recurrence of skin symptoms. After 4 months of treatment, a new analysis showed ANA titer
1/1280 with speckled pattern, positive antibodies against extractable nuclear antigens (ENA) anti-Ro
and anti-La, high serum immunoglobulin G (IgG) titers (2,900 mg/dL), hypergammaglobulinemia
on serum protein electrophoresis, and normal Schirmer test. Recurrent parotitis was reported and
salivary gland biopsy was compatible with SS. HGPW secondary to SS was suspected, therefore, she
was treated with prednisone and hydroxychloroquine, then azathioprine and mycophenolate mofetil;
she developed corticosteroid dependence and deterioration of her quality of life. She was treated with
rituximab without recurrence at one year of follow-up. Conclusions: HGPW is a rare skin manifes-
tation in pediatrics that can be associated with systemic diseases, thus it requires a comprehensive cli-
nical and laboratory study, especially in diseases such as SS and systemic lupus erythematosus (SLE).
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Introducciéon

El purpura hipergammaglobulinémico de Wal-
denstrom (PHGW) fue descrito por primera vez en
1943! y corresponde a una condicién poco frecuente,
caracterizada por episodios de purpura recurrente,
transitorio, no trombocitopénico, asociado a ede-
ma. Compromete principalmente las extremidades
inferiores de forma bilateral y resuelve con hiperpig-
mentacién cutdnea residual. Puede acompanarse de
prurito, sensacién urente y artralgias. Entre los fac-
tores desencadenantes, se encuentran el aumento de
la presion hidrostdtica sostenida, como sedestacion
prolongada, caminata, uso de ropa ajustada y expo-
sicién al calor. La duracién de las lesiones es diversa
y pueden prolongarse hasta 7 dias, con episodios que
recurren en intervalos variables, con frecuencia de
hasta una vez por semana?.

Por otro lado, el SS es una enfermedad autoinmu-
ne sistémica crénica caracterizada por el desarrollo de
autoanticuerpos e inflamacién de las glandulas exo-
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crinas, aunque otros érganos también pueden estar
afectados’. Es la segunda enfermedad reumatolégica
mads frecuente en adultos en EEUU". En nifos, su pre-
valencia e incidencia son desconocidas, con un au-
mento en el nimero de reportes en los tltimos afos,
llegando a mas de 500 casos en el afio 2020>°. En una
cohorte multinacional de SS primario, solo el 1,3%
de 12.083 casos fue diagnosticado antes de los 19 afios
y, en este grupo, mas del 80% de los pacientes eran
de sexo femenino con edad promedio de inicio de los
sintomas a los 13,2 afios®. No existen datos epidemio-
l6gicos chilenos en relacion a esta patologia.

El SS pedidtrico tiene un espectro amplio de pre-
sentaciones clinicas, pudiendo estar ausentes las ma-
nifestaciones clasicas del sindrome sicca (xerostomia
y xeroftalmia). Se reporta compromiso cutineo en
el 6-29% de los pacientes®, con cuadros variados que
incluyen puarpura, vasculitis, eritema anular, eritema
nodoso, amiloidosis cutdnea y fenémeno de Rayn-
aud®. En adultos, el PHGW no es infrecuente como
parte del compromiso cutdneo del SS, sin embargo en
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pediatria, s6lo se describe en reportes de casos, con
alrededor de 50 pacientes menores de 18 afios publi-
cados al afno 20207 poblacién donde se han descrito
pacientes a partir de los 2 afios de edad®.

El PHGW se clasifica en primario, si ocurre en
pacientes sin comorbilidades o secundario cuando
se asocia a enfermedades sistémicas. Inicialmente se
considerd que, en la infancia, la mayoria de los casos
eran primarios, sin embargo, una publicacién recien-
te de Theisen et al® sugiere que hasta dos tercios de
los pacientes son diagnosticados con una enfermedad
sistémica en el seguimiento a largo plazo. Las patolo-
gias reportadas incluyen LES, SS, fibrosis quistica, es-
clerosis multiple, inmunodeficiencia, colangitis escle-
rosante primaria, hepatitis autoinmune, enfermedad
mixta del tejido conectivo, artritis reumatoide (AR)
y enfermedad de Crohn’. Estos datos sugieren, que
el diagnéstico de PHGW en un paciente menor de
18 anos, debe incluir una evaluacioén exhaustiva para
descartar patologia concomitante.

La patogenia del PHGW no estd completamente
dilucidada. Se postula que complejos inmunes, que
contienen inmunoglobulinas (Ig) IgG, IgA y/o factor
reumatoideo (FR), jugarian un rol en el desarrollo de
la enfermedad?®, depositindose en los vasos sangui-
neos. Sin embargo, una serie de 9 casos reportados
por Kimura et al., mostré que los niveles séricos de
IgG no se modificarian durante los episodios de ptr-
pura, sugiriendo que otros mecanismos estarian in-
volucrados en la aparicién de este’. Cabe mencionar,
que esta entidad tiene un curso benigno en adultos y
no debe ser confundida con la macroglobulinemia de
Waldenstrom, patologia de cardcter oncolégico.

El objetivo del manuscrito es reportar el caso clini-

CASO CLINICO

co de una paciente escolar con PHGW como manifes-
tacion inicial de un SS primario pedidtrico, condicién
desconocida en pediatria, lo que plantea un desafio en
su diagnéstico y manejo.

Caso Clinico

Paciente femenina, eutrdfica, con antecedente de
asma en tratamiento. Inicié a los 6 afios de vida, cuadro
caracterizado por mdaculas y papulas purpuricas algu-
nas palpables, simétricas, en extremidades inferiores,
desde rodilla a distal, que resolvian espontineamente
con hiperpigmentacién residual, asociadas a artralgia
intensa de tobillos y edema de piernas, de duracién va-
riable (de 24 a 72 horas), sin otros sintomas (figura 1).
Inicialmente, el parpura tuvo una frecuencia de 1 vez
al mes, pero al ano de evolucién aument6 hasta 1 vez
por semana. Se planted en primera instancia el diag-
nostico de vasculitis IgA.

Dos anos después, con 8 anos de edad, por per-
sistencia de sintomas, se derivé para evaluacién por
inmuno reumatologia infantil. El estudio inicial se
describe en tabla 1, destacando hemograma con eosi-
nofilia, VHS elevada (70 mm/hr), sin citopenias, ANA
1/160 patrén moteado, FR presente (202 Ul/ml, valor
normal < 10 Ul/ml), antiestreptolisina O (ASO) ne-
gativo, anti DNA negativo, anticuerpos anticitoplas-
ma de neutréfilos (ANCA) por inmunofluorescencia
directa (IFI) positivo 1/160 sin disponibilidad de an-
ticuerpos anti MPO ni PR3 en ese momento, comple-
mento C3-C4 y orina completa normales. Biopsia de
piel efectuada previo a la derivacién, compatible con
vasculitis leucocitoclastica.

Figura 1. Iméagenes de pacien-
te al momento de la primera
evaluacién. Se observan le-
siones maculares y papulares
purpuricas simétricas en extre-
midades inferiores, desde rodi-
lla a distal, asociadas a edema
de tobillos y pies. Se observan
también areas de hiperpigmen-
tacion. Sin evidencia de Ulceras
ni costras.
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Se sospechd granulomatosis eosinofilica con po-
liangeitis por lo que se solicita tomografia computada
de cavidades paranasales con cambios inflamatorios
polisinusales, sin otros hallazgos y radiografia de térax
normal, sin sintomas respiratorios. No cumplié crite-
rios de dicha patologia, por lo que, a los 3 meses desde
la derivacién, se postulé una vasculitis de vaso peque-
o, y se decidié iniciar prednisona 1 mg/kg/dia por 2
semanas, con descenso progresivo.

Evolucioné con buena respuesta inicial al uso de
corticoides, con ausencia de lesiones cutdneas por 2
meses, pero al disminuir dosis de prednisona bajo
0,5 mg/kg/dia, evolucioné con reaparicién de vascu-
litis cutdnea con frecuencia de una vez al mes, con ar-
tralgia de tobillo que dificulta la marcha, por lo que
consulté en urgencias, donde se realiz6 manejo del
dolor con antiinflamatorios no esteroidales (AINES).
En una oportunidad present6 purpura distal de extre-
midades superiores. También manifest6 dos episodios
de parotiditis, sin xerostomia ni xeroftalmia.

Cuatro meses después de iniciado el tratamiento,
volvié a control, donde se solicitaron nuevos exdme-
nes en los que destac6 ANA 1/1.280 moteado, nuevo
ANCA por IFI negativo con anticuerpos anti MPO y
PR3 negativos, ENA con anticuerpos anti RO positivo
(> 200 U) y anti La positivo (51 U), VHS persisten-
temente elevada (97 mm/hr), IgG 2.900 mg/dL (valor
normal para la edad entre 858-1.855 mg/dL). La eco-
grafia de pardtidas mostré signos de parotiditis recu-
rrente bilateral, con sialografia normal.

Por parotiditis recurrente y serologia descrita, se
sospech6 un SS, se indicé hidroxicloroquina 5 mg/kg/
diay reinicié prednisona 1 mg/kg/dia que se disminuyd
progresivamente hasta 5 mg/dfa. Mantuvo tratamien-
to por 3 meses y luego suspendio, refiriendo falta de
respuesta, retomando controles a los 11 afos de edad,
donde relaté que persistia con pirpura recurrente (2
episodios por mes) y 3 parotiditis durante ese afio, se
reevalud el caso, con estudio actualizado que se des-
cribe en tabla 1. Destacé la persistencia de hipergam-
maglobulinemia, por lo que se solicité electroforesis de
proteinas que mostré hipergammaglobulinemia poli-
clonal. Para completar la evaluacién de un SS y realizar
el diagnéstico diferencial de vasculitis, se solicité sero-
logia de virus de la Inmunodeficiencia humana (VIH),
virus hepatitis C (VHC) y B (VHB) que resultaron ne-
gativas, VDRL negativo, crioglobulinas negativas, test
de Schirmer normal, ecografia de tobillos sin signos de
sinovitis, radiograffa de térax y ecografia abdominal
que resultaron normales.

Se tomé nueva biopsia de piel (figura 2) con in-
munofluorescencia, informando vasculitis leucocito-
cléstica con depésitos de IgA, C3 y fibrina en paredes
vasculares capilares e inmunoglobulina M (IgM) en
cuerpos citoides subepidérmicos. La biopsia de glan-
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dulas salivales muestra inflamacién linfoplasmocitaria
leve a moderada, con leve fibrosis y atrofia focal acinar,
compatible con compromiso por SS.

Luego de la evaluacién multidisciplinaria con reu-
matologia, inmunologia y dermatologia, se postul6 el
diagndstico de Purpura Hipergammaglobulinémico de
Waldenstrom secundario a SS primario con compro-
miso glandular y cutdneo. Se inicié prednisona 1 mg/
kg/dia con hidroxicloroquina 5 mg/kg/dia y como fér-
maco ahorrador de corticoides, azatioprina 2 mg/kg/
dia evolucionando con episodios aislados de parpura
en extremidades inferiores (2 recurrencias en 5 meses,
sin dolor asociado), sin nuevos episodios de parotidi-
tis ni otros sintomas, sin embargo, al disminuir corti-
coides sistémicos a dosis de prednisona 7,5 mg al dia,
paciente manifesté que lesiones purpuricas recurrian
(nuevamente con dolor y con frecuencia de 2 veces por
mes) principalmente al estar de pie por tiempos pro-
longados, al realizar actividad fisica, al viajar en avién
o en dias calurosos.

Se indicé cambio de azatioprina a mofetil micofe-
nolato en dosis de 690 mg/m?*/dia, con mantencién de
hidroxicloroquina y suspensién de prednisona, asocia-
do a medidas de evitaciéon de desencadenantes fisicos,
con excelente respuesta clinica por 6 meses, luego con
recurrencia de sintomas cutdneos de forma semanal y
compromiso de calidad de vida por estos. Se decidié
administrar rituximab 750 mg/m?* en dos dosis (dia 1
y 15), evolucionando asintomadtica a un afio de segui-
miento, manteniendo solo el uso de hidroxicloroqui-
na.

Discusion

El diagnéstico del PHGW en pediatria es desa-
fiante. El cuadro clinico de la paciente descrita en este
reporte es bastante cldsico, sin embargo, el diagnds-
tico fue complejo dado la baja frecuencia de la pa-
tologia en este grupo etario y la baja sospecha sobre
esta condicion. Entre los diagndsticos diferenciales en
pediatria se deben considerar las dermatosis purpu-
ricas pigmentadas, vasculitis leucocitoclastica idio-
pética, crioglobulinemia mixta esencial y vasculitis
hipocomplementémica'. En el estudio de laboratorio
del PHGW es frecuente encontrar hipergammaglobu-
linemia policlonal, con aumento de niveles de IgG y
en ocasiones IgA o IgM; elevacion de la VHS, FR po-
sitivo, anticuerpos anti Ro/La y ANA positivos, leve
anemia y leucopenia''. A diferencia de otras vasculi-
tis, la PHGW no tiene compromiso renal ni intestinal
y en comparacion a las purpuras pigmentadas, estas
ultimas no tienen edema y tiene un curso crénico. La
histopatologia es una herramienta ttil, sin embargo,
la biopsia en el PHGW es inespecifica, encontrandose
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Tabla 1. Resumen de examenes solicitados desde el inicio de evaluaciones en inmumnoreumatologia

Primera evaluacién
(8 anos de edad)

Segunda evaluacion
(9 anos de edad)

Tercera evaluacion
(11 anos de edad)

Laboratorio - VHS 70 mm/hr (VN < 20 mm/hr) - VHS 97 mm/hr (VN < 20) - Serologfa VIH, VHC y VHB negativas
- ANA 1/160 patréon moteado (VN negativo). - ANA 1/1280 moteado - VDRL no reactivo
No disponible ENA en ese momento (VN: negativo) - EFP con hipergammaglobulinemia
- ANCA por IFl positivo patron c-ANCA 1/160 - ANCA por IFl negativo, con policlonal
(VN: negativo). No disponible MPO ni PR3 en  anticuerpos anti MPO y PR3 - Crioglobulinas negativas
ese momento negativos
- Anti DNA negativo - ENA con anticuerpos anti RO
- Factor reumatoideo 202 Ul/ml (VN < 20 Ul/ml)  positivo (> 200) y La positivo
- Hemograma con 1.462 mil/ul eosinofilos (51) (VN: < 20U)
(10% del total de leucocitos), sin citopenias - 1gG 2.900 mg/dL (VN: 858-
- Complemento C3 105 mg/dl (VN: 86-206 mg/  1.855 mg/dl)
dl), C4 12 mg/dl (VN: 8-55 mg/dl)
- Orina completa normal
Imagenes - Tomografia computarizada de cavidades pa- - Ecografia de parétidas: signos de - Ecografia de tobillos: sin signos de
ranasales: cambios inflamatorios polisinusales parotiditis recurrente bilateral sinovitis
- Sialograffa de glandulas saliva- - Radiografia de térax: sin hallazgos
les: normal - Ecografia abdominal: normal
Biopsias - Piel: vasculitis leucocitoclastica - Piel: Dermatitis perivascular superfi-
cial y profunda, focalmente purpuri-
ca, linfoplasmocitaria con eosindfilos
y ocasionales neutrdéfilos, con focal
polvo nuclear. Inmunofluorescencia:
vasculitis leucocitoclastica con depo-
sitos de IgA
- Glandulas salivales: inflamacién linfo-
plasmocitaria leve a moderada, con
leve fibrosis y atrofia focal acinar,
compatible con compromiso por
Sindrome de Sjogren.
Otros - Test de Schirmer: no alterado

ANA: anticuerpos antinucleares. ANCA: anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos. Anti DNA: anticuerpos anti DNA de doble cadena. EFP: elec-
troforesis de protefnas. ENA: antigeno nuclear extraible. IgG: inmunoglobulina G. MPO: mieloperoxidasa. PR3: proteinasa 3. VDRL: Laboratorio
de Investigacion de Enfermedades Venéreas. VHB: virus hepatitis B, VHC: virus hepatitis C. VHS: velocidad de eritrosedimentacién. VIH: virus
inmunodeficiencia humana. VN: valor normal.

Figura 2. Biopsia de piel de lesiones cutaneas.
Piel revestida por epitelio escamoso de aspecto
conservado (Panel A, flecha azul), dermis super-
ficial y profunda presenta infiltrado inflamatorio
perivascular compuesta de linfocitos, plasmocitos,
eosinofilos, aisladamente se observa algunos
neutrofilos a nivel intersticial y focal polvo nuclear
(Panel B,C y D, flechas verdes). Se observan esca-
sos globulos rojos extravasados. No se observan
microorganismos, depdsitos de mucina, necrosis

fibrinoide ni degeneracién de paredes vasculares.
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generalmente extravasacion eritrocitaria con infiltra-
do linfocitico perivascular leve o, en ocasiones, vascu-
litis leucocitoclastica.

Cabe mencionar que inicialmente la paciente fue
diagnosticada como una vasculitis [gA dado que cum-
plia criterios clasificatorios de EULAR/PRINTO/PRES
por el compromiso cutdneo y la biopsia que describe
vasculitis leucocitocldstica con depdsitos de IgA'?, sin
embargo, estos criterios tienen una sensibilidad de 93%
y especificidad de 89%". Luego de la evaluacién multi-
disciplinaria con reumatologia, inmunologia y derma-
tologfa, impresiona que el diagndstico mas probable
es un PHGW, debido a que el cuadro estaba asociado
a hipergammaglobulinemia de tipo G persistente, sin
compromiso multisistémico (renal, gastrointestinal u
otros), con recurrencias durante 5 afios, en asociacion
con SS que es la patologia més frecuentemente aso-
ciada a PGHW en adultos?, en contraste a la vasculitis
IgA donde a la fecha, no se describe relacién con SS.
Si bien hay casos excepcionales, las recurrencias cutd-
neas de la vasculitis IgA se manifiestan en su mayoria
durante el primer afio desde el debut'?, mientras que el
PHGW tiene un curso prolongado, como ocurre con
esta paciente. En la literatura hay reportes similares en
pacientes pedidtricos con biopsias con vasculitis leu-
cocitocldstica y, dos casos, en que se describen ademads
inmunocomplejos compuestos por IgA en la biopsia
de piel'*!>'¢ al igual que en esta paciente.

El tratamiento del PHGW secundario a enferme-
dades autoinmunes no esta estandarizado. Un estudio
publicado en 1995 report6 que indometacina e hidro-
xicloroquina podrian ser utiles en el tratamiento de
PHGW leve, mientras que los corticoides serian utiles
en formas severas'. Se han publicado casos de esta
condicién con buena respuesta a colchicina'®', cuyo
mecanismo de accién en este escenario se desconoce.
En 2013, se reportd el uso de rituximab con buenos
resultados, en una paciente en tratamiento previo con
hidroxicloroquina y azatioprina®®*. El bortezomib
también se ha planteado como opcién terapéutica®.

En este caso, se decidié el uso de corticoides sis-
témicos inicialmente, a pesar de la ausencia de com-
promiso de otros érganos, debido a la afectaciéon en la
calidad de vida por artralgias y edema. Luego se indic6
tratamiento con hidroxicloroquina y azatioprina, pero
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present6 una evolucién corticodependiente, por lo que
se defini6 iniciar micofenolato por su efecto tanto en
inmunidad celular como humoral, con buena respues-
ta inicial, sin embargo, evoluciond con recurrencia del
cuadro, por lo que finalmente se decidié uso de ritu-
ximab con remisién completa de sintomas al afno de
seguimiento.

Conclusiones

El PHGW es una manifestacién cutdnea infre-
cuente en pediatria, cuya evolucién es benigna, pero
se asocia en la mayoria de los casos a una condicién
sistémica, principalmente a enfermedades del tejido
conectivo como LES y SS, por lo que requiere una eva-
luacién clinica y de laboratorio integral, con énfasis en
estas patologias. El caso reportado ejemplifica el desa-
fio diagnostico y terapéutico que implica, ademds de la
importancia de incorporar esta condiciéon en el diag-
nostico diferencial del purpura no trombocitopénico.
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