
igmente purpurik dermatozlar (PPD), venöz yetmezlik veya hema-
tolojik bozuklukla ilişkisi olmayan, kahverengi veya sarı renkli peteşi,
purpura ve kimi zaman telenjiektazilerle  karakterize bir grup der-

matozdur. Hastalık sinonimleri arasında persistan pigmente purpurik der-
matit, purpura simpleks ve purpura pigmentoza kronika yer almaktadır.1-3

PPD’lar, genellikle alt ekstremiteyi tutmakla birlikte, daha az sıklıkla
gövdeyi ve üst ekstremiteyi de etkileyebilir veya generalize tutulum göste-
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Pigmente Purpurik Dermatozlar

ÖZET Pigmente purpurik dermatozlar (PPD), venöz yetmezlik veya hematolojik bozuklukla ilişkisi
olmayan, kahverengi veya sarı renkli peteşi, purpura ve bazen telenjiektazi ile karakterize bir grup
dermatozdur. PPD sinonimleri arasında persistan pigmente purpurik dermatit, purpura simpleks
ve purpura pigmentoza kronika yer almaktadır. PPD çoğunlukla alt ekstremitede izlenir, fakat gövde
üst kısmında da lezyonlar saptanabilir ve nadiren yaygınlaşabilirler. Lezyonlar avuç içi, ayak tabanı
ve oral mukozada da yerleşim gösterebilir. Hastalık sıklıkla erkek yetişkinlerde gözlenmektedir
ancak çocuk ve kadın hastalarda da görülebilir. Lezyonlar genellikle iyi huylu, asemptomatik, nüks
ve remisyonların izlendiği kronik döküntülerdir. PPD’lar klinik ve histopatolojik bulgulara göre
sekiz alt grupta sınıflandırılmaktadır. PPD formları arasında Schamberg hastalığı, Majocchi
purpurası, Gougerot-Blum’un likenoid pigmente purpurik dermatiti, Doucas ve Kapetanakis’in
egzama benzeri purpurası, kaşıntılı purpura, liken aureus, unilateral lineer kapillarit, granülomatöz
pigmente purpura yer almaktadır.

Anah tar Ke li me ler: Purpura; dermatoz; telenjiektazi; pigmente

ABS TRACT Pigmented purpuric dermatoses (PPDs) are a group of skin disease characterized by
brown or yellow-colored petechial, purpuric and occasional telangiectatic macules unrelated to ve-
nous insufficiency or hematological disorders. The synonyms include persistent pigmented pur-
puric dermatitis, purpura simplex and purpura pigmentosa chronica. PPDs are mainly observed on
the lower extemities, however the lesions may involve the upper body and rarely become general-
ized. The lesions may also involve palm, sole and oral mucosa. The disease usually affects male
adults, but women and children patients may be involved as well. The lesions appear as benign,
asymptomatic eruptions that tend to have a chronic course with flares and remissions. PDs have
been classified under eight subgroups depending on clinical and histopathological features. PPDs
forms include Schamberg disease, Majocchi’s purpura, lichenoid pigmented dermatosis of Gougerot
and Blum, eczema-like purpura of Doucas and Kapetanakis, itchy purpura, lichen aureus, unilateral
linear capillaritis and granulomatous pigmented purpura. 
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rebilir. Avuç içi, ayak tabanı ve oral mukoza tutu-
lumu olan olgular da bildirilmiştir. 2-4

PPD’lar, çoğunlukla erkeklerde izlenir fakat
kadınlarda ve çocuklarda da görülebilmektedir.
Döküntüler genellikle asemptomatiktir, remisyon
ve relapslar ile kronik seyir göstermektedir.1-3

PPD’ların etyopatogenezinde, venöz hipertan-
siyon, egzersiz, yerçekimi, kapiller frajilite, fokal
enfeksiyon odakları (örn: idrar yolu enfeksiyonu),
boya ve giysilere karşı kontakt allerji gelişmesi,
alkol alımı ve bazı ilaçların (asetaminofen, aspirin,
adalin, karbromal, klordiazepoksit, glizipit, glibu-
zol, hidralazin, meprobamat, reserpin, thiamin, in-
terferon alfa, medroksiprogesteron asetat
enjeksiyonu) rol aldığı düşünülmekle birlikte
henüz netlik kazanmamıştır.4-6 Schamberg hastalı-
ğında immünohistokimyasal incelemelerde peri-
vasküler alanda CD3+, CD4+, CD1a+ hücrelerinin
tespit edilmesi, hücresel immünitenin hastalık pa-
togenezinde rol oynadığını düşündürmektedir.7

Ayrıca adezyon molekülleri incelenerek infiltras-
yon gösteren enflamatuvar hücrelerde lenfosit
fonksiyon ilişkili antijen (LFA-1), hücreler arası
adezyon molekülü1 (ICAM-1) ve E-selektin gibi
moleküllerin fazla miktarda eksprese edildiği gös-
terilmiştir. Bu moleküllerin, etkilenmiş alanda len-
fositler ile endotel ve dendritik hücreleri arasındaki
trafikte rol oynadığı düşünülmektedir. Dermal da-
marların etrafında immünglobulinler ve/veya kom-
pleman depozitinin tespit edilmesi immün
komplekslerin de etyopatogenezde rol aldığını akla
getirmektedir.2,4

PPD histopatolojisinde, üst dermiste yer alan
damarların endotelyal hücrelerinde şişme, lü-
mende daralma, perivasküler alanda yardımcı T
hücreler, Langerhans hücreleri, makrofajlar ve his-
tiyositler tespit edilmektedir. Ekstravaze eritrosit-
ler ile birlikte makrofajlarda belirgin hemosiderin
depoziti en tipik özelliktir. Epidermis genellikle
normaldir, bazen spongiyoz ve likenoid değişiklik-
ler tespit edilebilir. Histolojik bulgular arasında fib-
rinoid nekroz veya vaskülit saptanmaz.2,4,8

Ackerman, damar duvarında fibrinoid dejeneras-
yon ve lümende trombosit tespit edilmemesi nede-
niyle PPD’ların bir kapillarit olmadığını ileri

sürmüştür.9 PPD’larda tanıyı doğrulamak ve kuta-
nöz T hücreli lenfoma ile ayırımı sağlamak için bi-
yopsi alınması gerekli olabilir.

PPD’lar çeşitli sistemik hastalıklar ile ilişkili
olabilir. Bunlar arasında; diabetes mellitus, roma-
toid artirit, Ailevi Akdeniz ateşi, lupus eritemato-
zus, tiroid bezi hastalıkları, hematolojik hastalıklar,
karaciğer bozuklukları ve maligniteler yer almak-
tadır. 4,5

PPD’ların tedavisinde, kaşıntıyı önlemek ama-
cıyla topikal kortikosteroid ve antihistaminikler
verilebilir. Diğer tedavi seçenekleri arasında, pso-
ralen fotokemoteropi (PUVA), darbant UVB, gri-
seofulvin, pentoksifilin, siklosporin, askorbik asit
ve bioflavonoid rutosid  yer almaktadır.4,5,10,11

PPD’lar klinik ve histopatolojik bulgulara göre
sekiz alt gruba ayrılmışlardır. Bunlar arasında
Schamberg hastalığı, Majocchi purpurası, Gouge-
rot-Blum’un likenoid pigmente purpurik dermatiti,
Doucas ve Kapetanakis’in egzemç benzeri purpu-
rası, kaşıntılı purpura, liken aureus, unilateral li-
neer kapillarit, granülomatöz pigmente purpura yer
almaktadır (Tablo1).

SCHAMBERG HASTALIĞI
(Progresif Pigmente Purpurik Dermatoz)

İlk defa 1901 yılında, 15 yaşındaki erkek çocuğun
bacaklarındaki maküler pigmente erüpsiyon
“Schamberg hastalığı” olarak tanımlanmıştır. En sık
görülen PPD formudur.1, 2

Hastalığın kliniğinde birbirinden ayrı kırmızı-
kahverengi yama tarzında asemptomatik lezyonlar
ve bu lezyonların etrafında kırmızı biber tanesini
andıran kırmızı-kahverengi lekeler tespit edilir.1,2

Lezyonlar genellikle aniden, tek veya her iki ba-
cakta gelişir. Fakat uyluk, kalça, üst ekstremite ve
gövde de izlenebilmektedir. Nüks ve remisyonla-
rın gözlendiği kronik seyir gösterir. Hastalığın or-
talama başlangıç yaşı beşinci onyıldır.1,2,4

Histopatolojide, üst dermiste kapiller endotel
hücrelerinde ödem, kapiller çevresinde ekstravaze
eritrositler, lenfosit ve histiyositlerin oluşturduğu
hücresel infiltrat izlenir. Geç dönem lezyonlarda
bazal tabakada ve dermiste özellikle makrofajlar
içerisinde hemosiderin depolanması saptanırken,
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enflamatuvar infiltrat erken evrelere göre daha az

tespit edilir.1,2,4,7

Schamberg hastalığının etyopatogenezinde

ilaçlar ve boyalara karşı kontakt allerjinin rol aldığı

düşünülmüştür. Tedavisinde, potent topikal korti-

kosteroidler, PUVA ve darbant UVB yer almakta-

dır.12-14

MAJOCCHİ PURPURASI
(Purpura Annularis Telenjiektodes)  

Majocchi purpurası nadir görülen bir PPD formu-

dur. İlk defa Majocchi tarafından 1896 yılında 21

yaşındaki erkek olguda anüler purpurik lezyonlar

şeklinde tespit edilmiştir.1, 2

Klinik bulgular arasında, çeşitli sayılarda anü-

ler, eritematöz, asemptomatik plaklar ve yama tar-

zında lezyonlar izlenir. Lezyonların anüler tarzda

olması, santral silinme ve atrofi göstermesi ayırt

edici özelliklerdir. Lezyon periferinde telenjiektazi

izlenebilir. Genellikle alt ekstremitede ve kalçada

simetrik olarak yerleşim gösterir. Gövde ve üst eks-

tremiteye de yayılım görülebilmektedir.4,15

Histopatolojisinde, perivasküler lenfohistiyo-

sitik infiltrat ile kronik kapillarit bulguları sapta-

nır. 1, 2,4

Majocchi purpurası adölesan ve genç erişkinde
izlenir. Kronik seyirlidir. Tedavilere  dirençli bir
dermatozdur. Venöz stazı azaltmak için bacak ele-
vasyonu, kompresyon çorapları gibi destekleyici te-
daviler önerilir. Kaşıntı varlığında topikal steroidler
yararlı olabilmektedir.15

GOUGEROT-BLUM’UN LİKENOİD
PİGMENTE PURPURİK DERMATİTİ  

İlk defa 1925 yılında Gougerot ve Blum tarafından
41 yaşındaki erkek olgunun alt ekstremitesinde tu-
runcu-kırmızı renkli ayrı yerleşimli veya grup yapan
papüler lezyonlar şeklinde tespit edilmiştir.1,2,4

En önemli ayırt edici özelliği, primer lezyon-
lar olan kırmızı-kahverengi poligonal veya yuvar-
lak likenoid papüllerin ve bazen de telenjiektazinin
tespit edilmesidir. Ayrı yerleşimli papüler lezyon-
lar birleşerek skuamlı veya skuamsız plaklar oluş-
turur. Lezyonlar genellikle alt ekstremitede izlenir,
fakat kollarda ve gövde de yerleşim gösterebilmek-
tedir. Dermatoz sıklıkla yaşlı erkeklerde izlenmek-
tedir. Lezyonlar renkleri, morfolojileri ve
lokalizasyonları bakımından Kaposi sarkomunu
taklit edebilmektedir.16-18

Histopatolojisinde, PPD bulguları ile birlikte epi-
dermiste spongiyoz ve parakeratoz izlenebilmektedir.1
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TABLO 1: Pigmente purpurik dermatoz formları ve ayırt edici bulgular.

Pigmente purpurik dermatoz formu

Schamberg hastalığı

Majocchi pupurası

Gougerot-Blum’un likenoid pigmente purpurik dermatozu 

Doucas ve Kapetanakis’in ekzema benzeri purpurası

Liken aureus

Kaşıntılı purpura

Unilateral lineer kapillarit

Granülomatöz pigmente purpura

Özellikler

Sıklıkla alt ekstremitede yerleşim gösteren Cayenne-biberi görünümünde purpurik
maküler lezyonlar.

Anüler formda, santral lokalizasyonda atrofi, periferal telenjiektazilerin gözlendiği pur-
purik lezyonlar. 

Klinik olarak likenoid görünümde poligonal veya yuvarlak papüler, peteşial lezyonlar.
Klinik bulgulardan farklı olarak histopatolojik incelemede likenoid infiltrasyona rast-
lanılmaz.

Purpurik görünüme ek olarak eritemli, skuamlı (egzamatize) lezyonlar göze çarpar.
Histopatolojik olarak dermiste eritrosit ekstravazasyonuyla birlikte epidermal spongioz
ve parakeratoz yer alır.

Sıklıkla genç erişkinlerde gözlenir. Sarımsı-pas renginde peteşial papül ve plak
tarzında lezyonlar saptanır. Dermiste bant tarzında lenfositik infiltrasyon, eritrosit e
kstravazsyonu ve hemosiderin depoziti yer alır.

Pigmente purpurik dermatoz klinik ve histopatolojik bulgularına ek olarak yoğun
kaşıntı gözlenir.

Unilateral, lineer yerleşim gösteren liken aureus-benzeri lezyonlar. Histopatolojide
liken aureustan farklı olarak dermiste bant tarzında likenoid infiltrasyona rastlanılmaz.

Histopatolojik incelemede pigmente purpurik dermatoz bulgularına ek olarak granulo-
matöz infiltrasyon saptanır.



Gougerot-Blum’un likenoid purpurası, topikal
kortikosteroid ve PUVA tedavisine genellikle iyi
yanıt verir.1,4,16-18

DOUCAS vE KAPETANAKİS’İN
EGZAMA BENZERİ PURPURASI 

İlk defa Doucas ve Kapetanakis, bir grup olguda
özellikle ilkbahar-yaz aylarında görülen döküntü-
ler tanımlamıştır.1,2 Schamberg hastalığının daha
yaygın ve kaşıntılı bir formu olduğu düşünülmek-
tedir. 2

Ayırt edici özelliği yama tarzındaki lezyonla-
rın ve eritematöz maküllerin üzerinde ince skuam-
ların görülmesidir. Lezyonlar sıklıkla bacaktan
başlayıp hızlıca uyluğa, gövdeye ve üst ekstremi-
teye yayılır. Tabloya kaşıntı eşlik edebilir . Diren-
çli kaşıntı likenifikasyona neden olabilir. 1,2,4

Histopatolojisinde, PPD’larda izlenen bulgu-
lara ilave olarak epidermiste spongioz, parakeratoz
ve dermiste nötrofil infiltrasyonu tespit edilebil-
mektedir. Hastalık genellikle kronik seyirlidir. Çok
sayıda relaps ve remisyon dönemleri izlenir. Fakat
spontan remisyon da izlenebilmektedir.1,2,4

KAŞINTILI PURPURA
(Dissemine Purpurijinöz Anjiyodermatit) 

Akut başlangıçlı, yaygın dağılım gösteren turuncu-
kahverengi purpurik maküller izlenir. Lezyonların
ayırt edici özelliği oldukça kaşıntılı olmalarıdır.
Purpura, genellikle alt ekstremiteden başlayıp diğer
bölgelere doğru yayılır. Sıklıkla orta yaş erkekler
etkilenir. Şiddetli kaşıntı nedeniyle hastalarda uyku
bozukluğu ve depresyon bulguları gözlenebilir.
Kronik seyir göstermekle birlikte spontan remis-
yon da izlenebilmektedir.1,19

LİKEN AUREUS        

İlk defa 1958 yılında Martin tarafından “liken pur-
purikus” olarak tanımlanmıştır. Daha sonra Calnan
sarı-kahverengi  purpurik lezyonları tanımlamak
amacıyla tabloyu “liken aures” olarak isimlendir-
miştir. Buradaki “liken” terimi hem klinik hem de
histopatolojik bulguları tanımlamaktadır.2,4

Liken aures kliniğinde, izole veya kümeleşen
eritematöz, sarı, turuncu, kahverengi maküller, li-

kenoid papüller ve yer yer peteşiler izlenmektedir.
Genellikle asemptomatiktir, bazen şiddetli kaşıntı
görülebilir. Lezyonlar sıklıkla unilateral olarak alt
ekstremitede izlenir, fakat önkol ve gövde yerle-
şimi de gösterebilir.20,21

Literatürde segmental, dermatomal dağılım
gösteren olgulara da rastlanılmaktadır. Yüzeyel
(özellikle sefalik ven) ve derin venleri takip eden
dağılım görülebilir.2,21-23

Lezyonlar sıklıkla kronik seyir izler, uzun yıl-
lar stabil kalabilir veya yavaş progresif seyir göste-
rebilir. Spontan remisyon nadiren görülür.1,20-22

Histopatolojisinde, üst dermiste bant benzeri
mononükleer infiltrasyonla birlikte hemosiderin
yüklü makrofajlar (siderofjlar) ve ekstravaze erit-
rositler gözlenir.21

Sıklıkla genç erişkinlerde (ikinci ve üçüncü on
yıldır) ve daha az sıklıkla da çocuklarda izlenir. 1,21,24

Liken aures etyopatogenezi tam olarak bilin-
memektedir. Travmanın, kapiller frajilitenin,
venöz yetersizliğin ve ilaç alımının etyolojide rol
aldığı düşünülmektedir. 2,23,25

Tedavide topikal kortikosteroidlerin istenilen
sonucu vermediği bildirilmiştir.2,25 Diğer tedavi se-
çenekleri arasında intralezyonel kortikosteroid en-
jeksiyonu, topikal pimekrolimus, PUVA, darbant
UVB, pentoksifilin ile prostasiklin  yer almakta-
dır.5,20-22

UNİLATERAL LİNEER KAPİLLARİT      

Riordan ve ark. 1992 yılında yaş ortalamaları 22
olan dört olguda alt ekstremitede, lineer ve psödo-
dermatomal dağılım gösteren unilateral, pigmente
maküler lezyonlar tespit etmişlerdir. Bu lezyonlar
klinik olarak liken auerusa benzerlik göstermekle
birlikte histopatolojilerinde bant benzeri infiltras-
yon saptanmaması ve spontan düzelme göstermesi
tablonun farklı bir PPD olduğunu düşündürmüş-
tür.1, 25

Ma ve ark. yakın zamanda yayınladıkları spon-
tan düzelme göstermeyen unilateral lineer kapilla-
riti olan  bir olguda, PUVA tedavisi ile başarılı
sonuç  aldıklarını bildirmişlerdir.26
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GRANÜLOMATÖZ PİGMENTE PURPURA 

Granülomatöz pigmente purpura ilk defa 1996 yı-
lında Saito ve Matsuoka tarafından iki olguda ta-
nımlanmıştır.27 Ardından 2001 yılında Wong ve
ark. da iki olgu yayınlamışlardır.28 Literatürde bil-
dirilen olguların tamamının Asya ırkına ait olması,
patogenezde genetik faktörlerin rol alabileceğini
akla getirmektedir. Lezyonlar bilateral olarak ayak
dorsumunda yer almaktadır. 

Klinik bulgular arasında, kahverengi pigmen-
tasyonun eşlik ettiği hemorajik papüller saptanır.
Histopatolojide, papiller dermiste yoğun mono-
nükleer hücreler ile granülomlar tespit edilir. Ay-
rıca infiltratta kalınlaşmış kapillerler ve
hemosiderin depozitleri izlenir.4, 27, 28

Granülomatöz pigmente purpurada predilek-
siyon bölgesinin neden ayak dorsumu olduğu, et-
yolojide etnik ve coğrafik faktörlerin rolü olup
olmadığı net olarak bilinmemektedir.
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