I DERLEME REVIEW I

Dr. Jale YUKSEK?
Dr. Engin SEZERP

aDermatoloji Klinidi,

Ardahan Devlet Hastanesi, ARDAHAN
°Dermatoloji AD,

Gaziosmanpaga Universitesi

Tip Fakultesi, TOKAT

Gelig Tarihi/Received: 05.05.2008
Kabul Tarihi/Accepted: 04.07.2008

Yazisma Adresi/Correspondence:
Dr. Jale YUKSEK

Ardahan Devlet Hastanesi,
Dermatoloji Klinigi, ARDAHAN
jaleyuksek@mynet.com

Copyright © 2008 by Tiirkiye Klinikleri

Turkiye Klinikleri ] Dermatol 2008;18(4)

Pigmente Purpurik Dermatozlar

Pigmented Purpuric Dermatoses: Review

OZET Pigmente purpurik dermatozlar (PPD), venéz yetmezlik veya hematolojik bozuklukla iliskisi
olmayan, kahverengi veya sar1 renkli petesi, purpura ve bazen telenjiektazi ile karakterize bir grup
dermatozdur. PPD sinonimleri arasinda persistan pigmente purpurik dermatit, purpura simpleks
ve purpura pigmentoza kronika yer almaktadir. PPD ¢ogunlukla alt ekstremitede izlenir, fakat gévde
iist kisminda da lezyonlar saptanabilir ve nadiren yayginlagabilirler. Lezyonlar avug i¢i, ayak tabani
ve oral mukozada da yerlesim gosterebilir. Hastalik siklikla erkek yetiskinlerde gozlenmektedir
ancak ¢ocuk ve kadin hastalarda da goriilebilir. Lezyonlar genellikle iyi huylu, asemptomatik, niiks
ve remisyonlarin izlendigi kronik dékiintiillerdir. PPD’lar klinik ve histopatolojik bulgulara gore
sekiz alt grupta siniflandirilmaktadir. PPD formlar: arasinda Schamberg hastali§i, Majocchi
purpurasi, Gougerot-Blum’un likenoid pigmente purpurik dermatiti, Doucas ve Kapetanakis’in
egzama benzeri purpurasi, kagintili purpura, liken aureus, unilateral lineer kapillarit, grantilomat6z
pigmente purpura yer almaktadir.

Anahtar Kelimeler: Purpura; dermatoz; telenjiektazi; pigmente

ABSTRACT 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.

Key Words: Purpura; skin diseases; telangiectasis; nevus, pigmented
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igmente purpurik dermatozlar (PPD), venoz yetmezlik veya hema-
tolojik bozuklukla iligkisi olmayan, kahverengi veya sar1 renkli petesi,
purpura ve kimi zaman telenjiektazilerle karakterize bir grup der-
matozdur. Hastalik sinonimleri arasinda persistan pigmente purpurik der-
matit, purpura simpleks ve purpura pigmentoza kronika yer almaktadar.'?

PPD’lar, genellikle alt ekstremiteyi tutmakla birlikte, daha az siklikla
govdeyi ve iist ekstremiteyi de etkileyebilir veya generalize tutulum goste-
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rebilir. Avug ici, ayak tabani ve oral mukoza tutu-
lumu olan olgular da bildirilmigtir. 2

PPD’lar, ¢ogunlukla erkeklerde izlenir fakat
kadinlarda ve cocuklarda da goriilebilmektedir.
Dokiintiiler genellikle asemptomatiktir, remisyon
ve relapslar ile kronik seyir gostermektedir.'?

PPD’larn etyopatogenezinde, venoz hipertan-
siyon, egzersiz, yercekimi, kapiller frajilite, fokal
enfeksiyon odaklar1 (6rn: idrar yolu enfeksiyonu),
boya ve giysilere kars1 kontakt allerji gelismesi,
alkol alim1 ve bazi ilaglarin (asetaminofen, aspirin,
adalin, karbromal, klordiazepoksit, glizipit, glibu-
zol, hidralazin, meprobamat, reserpin, thiamin, in-
terferon alfa, medroksiprogesteron asetat
enjeksiyonu) rol aldigy diistiniilmekle birlikte
heniiz netlik kazanmamigtir.*® Schamberg hastali-
ginda immiinohistokimyasal incelemelerde peri-
vaskiiler alanda CD3+, CD4+, CD1a+ hiicrelerinin
tespit edilmesi, hiicresel immiinitenin hastalik pa-
togenezinde rol oynadigini disiindirmektedir.”
Ayrica adezyon molekiilleri incelenerek infiltras-
yon gosteren enflamatuvar hiicrelerde lenfosit
fonksiyon iliskili antijen (LFA-1), hiicreler arasi
adezyon molekiiliil (ICAM-1) ve E-selektin gibi
molekiillerin fazla miktarda eksprese edildigi gos-
terilmistir. Bu molekiillerin, etkilenmis alanda len-
fositler ile endotel ve dendritik hiicreleri arasindaki
trafikte rol oynadig: diisiiniilmektedir. Dermal da-
marlarin etrafinda immiinglobulinler ve/veya kom-
pleman depozitinin tespit edilmesi immiin
komplekslerin de etyopatogenezde rol aldigini akla
getirmektedir.>*

PPD histopatolojisinde, iist dermiste yer alan
damarlarin endotelyal hiicrelerinde sisme, lii-
mende daralma, perivaskiiler alanda yardime1 T
hiicreler, Langerhans hiicreleri, makrofajlar ve his-
tiyositler tespit edilmektedir. Ekstravaze eritrosit-
ler ile birlikte makrofajlarda belirgin hemosiderin
depoziti en tipik o6zelliktir. Epidermis genellikle
normaldir, bazen spongiyoz ve likenoid degisiklik-
ler tespit edilebilir. Histolojik bulgular arasinda fib-

rinoid nekroz 248

veya vaskiilit saptanmaz.
Ackerman, damar duvarinda fibrinoid dejeneras-
yon ve limende trombosit tespit edilmemesi nede-

niyle PPD’larin bir kapillarit olmadigini ileri
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surmigtir.” PPD’larda taniy1 dogrulamak ve kuta-
noz T hiicreli lenfoma ile ayirimi saglamak i¢in bi-
yopsi alinmas: gerekli olabilir.

PPD’lar cesitli sistemik hastaliklar ile iligkili
olabilir. Bunlar arasinda; diabetes mellitus, roma-
toid artirit, Ailevi Akdeniz atesi, lupus eritemato-
zus, tiroid bezi hastaliklar1, hematolojik hastaliklar,
karaciger bozukluklar1 ve maligniteler yer almak-
tadir. *3

PPD’larin tedavisinde, kasintiy1 6nlemek ama-
ciyla topikal kortikosteroid ve antihistaminikler
verilebilir. Diger tedavi secenekleri arasinda, pso-
ralen fotokemoteropi (PUVA), darbant UVB, gri-
seofulvin, pentoksifilin, siklosporin, askorbik asit

ve bioflavonoid rutosid yer almaktadir.*>101!

PPD’lar klinik ve histopatolojik bulgulara gore
sekiz alt gruba ayrilmiglardir. Bunlar arasinda
Schamberg hastaligi, Majocchi purpurasi, Gouge-
rot-Blum’un likenoid pigmente purpurik dermatiti,
Doucas ve Kapetanakis'in egzem¢ benzeri purpu-
ras1, kagintili purpura, liken aureus, unilateral li-
neer kapillarit, graniilomatdz pigmente purpura yer
almaktadir (Tablo1).

SCHAMBERG HASTALIGI
(Progresif Pigmente Purpurik Dermatoz)

[k defa 1901 yilinda, 15 yagsindaki erkek cocugun
bacaklarindaki
“Schamberg hastalig1” olarak tanimlanmistir. En sik

makiiler pigmente eriipsiyon

goriilen PPD formudur."?

Hastaligin kliniginde birbirinden ayr kirmizi-
kahverengi yama tarzinda asemptomatik lezyonlar
ve bu lezyonlarin etrafinda kirmizi biber tanesini
andiran kirmizi-kahverengi lekeler tespit edilir.'?
Lezyonlar genellikle aniden, tek veya her iki ba-
cakta gelisir. Fakat uyluk, kalca, iist ekstremite ve
govde de izlenebilmektedir. Niiks ve remisyonla-
rin gozlendigi kronik seyir gosterir. Hastaligin or-

talama baglangi¢ yas: beginci onyildir.!>*

Histopatolojide, iist dermiste kapiller endotel
hiicrelerinde 6dem, kapiller cevresinde ekstravaze
eritrositler, lenfosit ve histiyositlerin olusturdugu
hiicresel infiltrat izlenir. Ge¢ dénem lezyonlarda
bazal tabakada ve dermiste 6zellikle makrofajlar
icerisinde hemosiderin depolanmasi saptanirken,
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TABLO 1: Pigmente purpurik dermatoz formlari ve ayirt edici bulgular.

Pigmente purpurik dermatoz formu Ozellikler

Schamberg hastali§i

Majocchi pupurasi
purik lezyonlar.

laniimaz.

Doucas ve Kapetanakis'in ekzema benzeri purpurasi

Liken aureus
Kasintill purpura
kasinti gozlenir.

Unilateral lineer kapillarit

Granulomatz pigmente purpura

Siklikla alt ekstremitede yerlesim gosteren Cayenne-biberi gériniminde purpurik
makdler lezyonlar.

Aniiler formda, santral lokalizasyonda atrofi, periferal telenjiektazilerin gézlendigi pur-

Gougerot-Blum’un likenoid pigmente purpurik dermatozu Klinik olarak likenoid gériinimde poligonal veya yuvarlak paptler, petesial lezyonlar.
Klinik bulgulardan farkli olarak histopatolojik incelemede likenoid infiltrasyona rast-

Purpurik gériiniime ek olarak eritemli, skuamli {egzamatize) lezyonlar gdze garpar.
Histopatolojik olarak dermiste eritrosit ekstravazasyonuyla birlikte epidermal spongioz
ve parakeratoz yer alir.

Siklikla geng eriskinlerde gozlenir. Sarimsi-pas renginde petesial papul ve plak
tarzinda lezyonlar saptanir. Dermiste bant tarzinda lenfositik infiltrasyon, eritrosit e
kstravazsyonu ve hemosiderin depoziti yer alir.

Pigmente purpurik dermatoz klinik ve histopatolojik bulgularina ek olarak yogun

Unilateral, lineer yerlesim gdsteren liken aureus-benzeri lezyonlar. Histopatolojide
liken aureustan farkli olarak dermiste bant tarzinda likenoid infiltrasyona rastlaniimaz.

Histopatolojik incelemede pigmente purpurik dermatoz bulgularina ek olarak granulo-
matéz infiltrasyon saptanir.

enflamatuvar infiltrat erken evrelere gore daha az

tespit edilir."**47

Schamberg hastaliginin etyopatogenezinde
ilaglar ve boyalara kars1 kontakt allerjinin rol aldig:
distintilmugtiir. Tedavisinde, potent topikal korti-
kosteroidler, PUVA ve darbant UVB yer almakta-

dlr 12-14

MAJOCCHI PURPURASI
(Purpura Annularis Telenjiektodes)

Majocchi purpuras: nadir goriilen bir PPD formu-
dur. 11k defa Majocchi tarafindan 1896 yilinda 21
yasindaki erkek olguda aniiler purpurik lezyonlar
seklinde tespit edilmigtir.2

Klinik bulgular arasinda, ¢gesitli sayilarda anii-
ler, eritemat6z, asemptomatik plaklar ve yama tar-
zinda lezyonlar izlenir. Lezyonlarin aniiler tarzda
olmasi, santral silinme ve atrofi gostermesi ayirt
edici 6zelliklerdir. Lezyon periferinde telenjiektazi
izlenebilir. Genellikle alt ekstremitede ve kal¢ada
simetrik olarak yerlesim gosterir. Govde ve st eks-

tremiteye de yayilim goriilebilmektedir.*!>

Histopatolojisinde, perivaskiiler lenfohistiyo-
sitik infiltrat ile kronik kapillarit bulgular: sapta-

nir. 24
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Majocchi purpuras: adélesan ve geng eriskinde
izlenir. Kronik seyirlidir. Tedavilere direncli bir
dermatozdur. Venoz stazi azaltmak icin bacak ele-
vasyonu, kompresyon ¢oraplari gibi destekleyici te-
daviler 6nerilir. Kagint1 varliginda topikal steroidler
yararh olabilmektedir."

GOUGEROT-BLUM'UN LIKENOID
PIGMENTE PURPURIK DERMATITI

Ik defa 1925 yilinda Gougerot ve Blum tarafindan
41 yasindaki erkek olgunun alt ekstremitesinde tu-
runcu-kirmizi renkli ayn yerlesimli veya grup yapan

papiiler lezyonlar seklinde tespit edilmisgtir.">*

En 6nemli ayirt edici 6zelligi, primer lezyon-
lar olan kirmizi-kahverengi poligonal veya yuvar-
lak likenoid paptillerin ve bazen de telenjiektazinin
tespit edilmesidir. Ayn yerlesimli papiiler lezyon-
lar birleserek skuaml veya skuamsiz plaklar olug-
turur. Lezyonlar genellikle alt ekstremitede izlenir,
fakat kollarda ve govde de yerlesim gosterebilmek-
tedir. Dermatoz siklikla yasli erkeklerde izlenmek-
tedir.
lokalizasyonlar1 bakimindan Kaposi sarkomunu
taklit edebilmektedir.'¢!®

Histopatolojisinde, PPD bulgulari ile birlikte epi-
dermiste spongiyoz ve parakeratoz izlenebilmektedir.!

Lezyonlar renkleri, morfolojileri ve
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Gougerot-Blum’un likenoid purpurasi, topikal
kortikosteroid ve PUVA tedavisine genellikle iyi

yanit verir.h1¢18

DOUCAS VE KAPETANAKIS'IN
EGZAMA BENZERi PURPURAS|

flk defa Doucas ve Kapetanakis, bir grup olguda
ozellikle ilkbahar-yaz aylarinda goriilen dokiintii-
ler tamimlamigtir."? Schamberg hastalifinin daha
yaygin ve kagintili bir formu oldugu distiniilmek-
tedir. 2

Ayirt edici 6zelligi yama tarzindaki lezyonla-
rin ve eritemat6z makiillerin {izerinde ince skuam-
larin goriilmesidir. Lezyonlar siklikla bacaktan
baslayip hizlica uyluga, govdeye ve st ekstremi-
teye yayilir. Tabloya kaginti eglik edebilir . Diren-

¢li kagint1 likenifikasyona neden olabilir. **

Histopatolojisinde, PPD’larda izlenen bulgu-
lara ilave olarak epidermiste spongioz, parakeratoz
ve dermiste notrofil infiltrasyonu tespit edilebil-
mektedir. Hastalik genellikle kronik seyirlidir. Cok
say1lda relaps ve remisyon dénemleri izlenir. Fakat
spontan remisyon da izlenebilmektedir.>*

I KASINTILI PURPURA
(Dissemine Purpurijindz Anjiyodermatit)
Akut baslangicli, yaygin dagilim gosteren turuncu-
kahverengi purpurik makiiller izlenir. Lezyonlarin
ayirt edici 6zelligi oldukca kasintili olmalaridar.
Purpura, genellikle alt ekstremiteden baslayip diger
bolgelere dogru yayilir. Siklikla orta yag erkekler
etkilenir. Siddetli kaginti nedeniyle hastalarda uyku
bozuklugu ve depresyon bulgular1 goézlenebilir.
Kronik seyir gostermekle birlikte spontan remis-

yon da izlenebilmektedir."'

I LIKEN AUREUS

[k defa 1958 yilinda Martin tarafindan “liken pur-
purikus” olarak tanimlanmigtir. Daha sonra Calnan
sari-kahverengi purpurik lezyonlar: tanimlamak
amaciyla tabloyu “liken aures” olarak isimlendir-
mistir. Buradaki “liken” terimi hem klinik hem de
histopatolojik bulgular1 tanimlamaktadir.?*

Liken aures kliniginde, izole veya kiimelesen
eritematdz, sari, turuncu, kahverengi makiiller, li-
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kenoid papiiller ve yer yer petesiler izlenmektedir.
Genellikle asemptomatiktir, bazen siddetli kaginti
goriilebilir. Lezyonlar siklikla unilateral olarak alt
ekstremitede izlenir, fakat 6nkol ve govde yerle-

simi de gosterebilir.?0?!

Literatiirde segmental, dermatomal dagilim
gosteren olgulara da rastlanilmaktadir. Yiizeyel
(6zellikle sefalik ven) ve derin venleri takip eden

dagihm goriilebilir. 22

Lezyonlar siklikla kronik seyir izler, uzun yil-
lar stabil kalabilir veya yavas progresif seyir goste-

rebilir. Spontan remisyon nadiren goriiliir.!?%%2

Histopatolojisinde, tist dermiste bant benzeri
mononiikleer infiltrasyonla birlikte hemosiderin
ylikli makrofajlar (siderofjlar) ve ekstravaze erit-
rositler gozlenir.”!

Siklikla geng eriskinlerde (ikinci ve ti¢iincii on
yildir) ve daha az siklikla da ¢ocuklarda izlenir. 1

Liken aures etyopatogenezi tam olarak bilin-
memektedir. Travmanin, kapiller frajilitenin,
venodz yetersizligin ve ila¢ aliminin etyolojide rol

aldig1 digiiniilmektedir. 223

Tedavide topikal kortikosteroidlerin istenilen
sonucu vermedigi bildirilmistir.>? Diger tedavi se-
cenekleri arasinda intralezyonel kortikosteroid en-
jeksiyonu, topikal pimekrolimus, PUVA, darbant
UVB, pentoksifilin ile prostasiklin yer almakta-

dlI' 5,20-22

I UNILATERAL LINEER KAPILLARIT

Riordan ve ark. 1992 yilinda yas ortalamalar1 22
olan dort olguda alt ekstremitede, lineer ve psddo-
dermatomal dagilim gésteren unilateral, pigmente
makiiler lezyonlar tespit etmislerdir. Bu lezyonlar
klinik olarak liken auerusa benzerlik gostermekle
birlikte histopatolojilerinde bant benzeri infiltras-
yon saptanmamasi ve spontan diizelme gostermesi
tablonun farkli bir PPD oldugunu distindiirmiig-

tiir. %

Ma ve ark. yakin zamanda yayinladiklar1 spon-
tan diizelme gostermeyen unilateral lineer kapilla-
riti olan bir olguda, PUVA tedavisi ile basarili
sonug aldiklarini bildirmiglerdir.?

Turkiye Klinikleri ] Dermatol 2008;18(4)
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I GRANULOMATOZ PIGMENTE PURPURA

Graniilomat6z pigmente purpura ilk defa 1996 y1-
linda Saito ve Matsuoka tarafindan iki olguda ta-
nimlanmigtir.”’  Ardindan 2001 yilinda Wong ve
ark. da iki olgu yayinlamiglardir.?® Literatiirde bil-
dirilen olgularin tamaminin Asya irkina ait olmasi,
patogenezde genetik faktorlerin rol alabilecegini
akla getirmektedir. Lezyonlar bilateral olarak ayak
dorsumunda yer almaktadir.

Jale YUKSEK ve ark.

Klinik bulgular arasinda, kahverengi pigmen-
tasyonun eslik ettigi hemorajik papiiller saptanir.
Histopatolojide, papiller dermiste yogun mono-
niikleer hiicreler ile graniilomlar tespit edilir. Ay-
rica infiltratta kalinlasmis kapillerler

ve
hemosiderin depozitleri izlenir.* # 28

Graniilomatoz pigmente purpurada predilek-
siyon bolgesinin neden ayak dorsumu oldugu, et-
yolojide etnik ve cografik faktérlerin rolii olup

Schioeder T. Pigmented purpuric dermatoses.
In: Freedberg IM, Eisen AZ, Wolf K, Austen
KF, Goldsmith LA, Kafz Sl eds .Fizpatrick’s

olmadig net olarak bilinmemektedir.
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