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    Gruppo di patologie cutanee infiammatorie croniche. 
 

 Sono caratterizzate da petecchie,  e papule,  chiazze  o 
placche iperpigmentate, spesso localizzate 
unicamente agli arti inferiori. 
 

 La presenza di chiazze e placche di colore bruno-
arancio (color simile al pepe di Cayenna) le 
distinguono da altri tipi di porpora. 
 

 Prevalenza 3/100000 
 

 M>F 
 

 Il decorso risulta benigno nella quasi totalità dei casi. 
 

 Esami ematochimici nella norma nella totalità dei casi      
(assenza di piastinopenia o turbe nella coagulazione)     
 

 

DERMATOSI PIGMENTATE 
PURPURICHE 

Schamberg’s desease By Gary M and al 

Cayenne pepper 

Pigmented purpuric dermatoses an overview 
Sardana at al 
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        EZIOPATOGENESI 

 Eziopatogenesi sconosciuta 
 

 L’immunità cellulo-mediata sembrerebbe 
svolgere un ruolo importante 
 

 In letteratura sono riportati casi a 
trasmissione familiare AD 

 
 Patologie associate: diabete mellito, lupus 

eritematoso, sferocitosi, malattie 
epatologiche, porfiria, tumori maligni ed 
iperlipidemia 
 
 

 Cofattori comuni: Ipertensione venosa, 
fragilità capillare, attività fisica intensa, 
infezioni virali e batteriche, allergie da 
contatto ai coloranti, abuso alcolico e  
farmaci. 
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CD4+ CD3+ 
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Presentation Notes
L’immunositologia rivela un infiltrato linfocitario positivo per CD3,CD4  e Cdra+ cellule dendritiche
 La modulazione delle molecole di adesione cellulare a livello delle cellule endoteliali (icam-I e ELAM-I) e nei linfociti (LFA I) suggeriscono un meccanismo per il transito linfocitario e la sua interazione con le cellule endoteliali e dendritiche
 Riscontro di immunocomplessi e fattori del complemento  perivasali






QUADRO ISTOLOGICO 

 Infiltrato perivascolare nel derma papillare 
composto da linfociti e macrofagi 
 

  Stravaso eritrocitario e depositi di 
emosiderina nei macrofagi 
 
 

 Assenti i criteri indicativi di vasculite 
leucocitoclastica (Sebbene lievi alterazioni 
dei vasi capillari possano essere spesso 
riscontrate) 
 
 

 Si distinguono 5 varianti cliniche 
accomunate da un simile quadro isitologico 
 

Classificazione  delle dermatosi purpuriche pigmentate 

1. Porpora di Majocchi (1896) – Porpora anulare teleangectasica 

2. Porpora di Schamberg (1901) 

3. Dermatosi purpurica pigmentata lichenoide di Gougerot e Blum (1925) 

4. Porpora eczematosa di Doucas e Kapetankis (1953) 

5. Porpora pruriginosa di Lowenthal (1954) 

6. Lichen purpurico (Martin, 1958; Haber, 1958) Lichen aureus (Calnan, 1960) 

7. PPD transitorie ( Osment, 1960) 

8. PPD lineari (Hersh and Schwayder , 1991) 

9. Variante granulomatosa  (Saito e Matsuoka, 1996) 



   MALATTIA DI SCHAMBERG 
 
90% dei casi di PPD 
 
Petecchie e chiazze ovoidali o irregolari, di 
color bruno-arancio. 

 
Tipicamente interessa gli arti inferiori 
 
 Spesso associata ad insufficienza venosa 

 
Assenza di sintomatologia pruriginosa 
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Presentation Notes
Itching purpora of lowental, variante con sintomi più importanti
Le chiazze si scuriscono con il tempo
La malattia dura spesso anni
Medicinali, fragilità capillare, allergia ai coloranti e alla lana



 PORPORA DI MAJOCCHI 
 F>M  

 
 Interessa con maggior frequenza i bambini e i giovani adulti 
 
 Macule puntiformi telangectasiche  rosso scuro 
       a diffusione centrifuga, con progressivo sviluppo di lesioni 

anulari  iperpigmentate  con risoluzione centrale.    
 

 Lesioni solitamente simmetricamente su entrambi gli arti 
inferiori, non dolenti ne pruriginose, con lenta estensione al 
resto del tegumento 

 
 
 Infezioni virali e batteriche, e medicinali come: l’aspirina,  
       la carbamazepina e l’acetominofene, risultano essere una  
       comune causa scatenante la patologia. 
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Può persistere per anni






- Da poche lesioni ad innumerevoli
- Descritta da Toraine forma arciforme, caratterizzata da poche lesioni di grandi dimensioni irregolarmente arciformi



LICHEN AUREUS 
Più frequente nel giovane adulto 
 
Forma localizzata che esordisce come 
singola lesione unilaterale, o più lesioni 
localizzate nella stessa area cutanea.  
 
Macule, papule, o placche di varie 
dimensioni di color  giallognolo, petecchie 
puntiformi ai bordi od al centro delle lesioni 
 
 Infiltrato linfocitario a banda  
 
Comuni fattori scatenanti  risultano essere 
i  traumi, la presenza di varici, e i farmaci 
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- Solitamente sopra una vena varicosa
- Lesioni solitamente asintomatiche ma il paziente può provare talvolta dolore e prurito
- Possibile evoluzione in micosi fungoide
Tendenza a cronicizzarsi, con forte componente emotiva da parte del paziente




DERMATOSI PURPURICA PIGMENTATA DI 
GOUGEROT AND BLUM 

 Forma rara 
 

 Piccole papule lichenoidi purpuriche che 
confluiscono in placche che progressivamente 
si ispessiscono 
 

 Pruriginosa con andamento cronico 
recidivante 
 

  Non si riscontrano strie di Wickam 
 

 Diagnosi differenziale con morbo di kaposi e 
Pseudo-Kaposi 
 
 

 Presenza di infiltrato linfocitario a banda  
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Papule inizialmente rosa, poi marroni ed infine arancioni



PORPORA ECZEMATODIDE DI 
DOUCAS-KAPETANAKIS 

 
  Si caratterizza per la presenza di   

lesioni eczematose, insieme alle 
canoniche lesioni purpuriche 
 

 Forma solitamente estesa e 
sintomatica caratterizzata da forte 
prurito 
 

 Caratterizzata da Spongiosi 
Epidermica 
 

 Riportato un caso indotto da 
infliximab 
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Allergie da contatto ai coloranti, infezioni, fragilità capillare, abuso alcolico




PPD GRANULOMATOSE 
 Forma rara di PPD (<20 casi descritti) 

 
 Maggior prevalenza nella popolazione 

asiatica 
 

 Forma clinicamente sovrapponibile alle 
varianti classiche  
 

 Il dorso del piede risulta la sede 
maggiormente colpita 
 

 Presenza di infiltrato granulomatoso 
sovrapposto al classico quadro istologico 
delle PPD 
 

 Associate ad iperlipidemia 
 

 escludere Mycobatteriosi atipiche, GA, 
Sarcoidosi  
 
 
 
 

Granulomatous variant of chronic pigmented purpuric dermatosis: 
report of two cases.Wong WR al al 
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Alcuni casi poi diagnosticati come MF



PPD E MICOSI FUNGOIDE? 
 In letteratura sono descritti vari casi di evoluzione di 

PPD in MF 
 
 

 Profilo istologico e molecolare  delle PPD lichenoidi 
non è  sempre facilmente distinguibile da  quello della 
MF allo stadio iniziale 
 
 

 In vari studi sono state riscontrate popolazioni 
linfocitarie monoclonali in lesioni di pazienti affetti da 
PPD 
 
 

 Utile follow up nel tempo delle forme in cui manca 
una correlazione clinico-patologica 
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È TUTTORA OGGETTO DI DIBATTITO SE LA MF ALLO STADIO INIZIALE POSSA MIMARE LE PPD, SE LE PPD CON CARATTERE CRONICO ED AMPIO INFILTRATO LICHENOIDI ABBIANO POTENZIALITà EVOLUTIVA  IN MF, O SE LE DUE ENTITA’ SI POSSANO  RISCONTRARE  NELLO STESSO PAZIENTE 
 
Vari studi in cui sono state studiate le popolazioni linfocitarie tramite riarrangiamento della catena riportano una monoclonalità del 50%
 Nello studio di magro il 40% dei pazienti che presentavano una ppd con popolazioni linfocitarie monoclonali ha poi sviluppato una MF, inolte sempre in questo studio i pazienti con dermatosi purpuriche caratterizzate dalla presenza di popolazioni monoclonali presentavano una forma di malattia più estesa, atipie citologiche più marcate ed una maggiore riduzione dei markers CD7 e CD 62L rispetto ad i pazienti con PPD monoclonale 
nello studio di cerroni in 8 di 16 pazienti con diagnosi clinico ed istologica di lichen auereus è stato riscontrato una popolazione linfocitaria monoclonale, nessuno di quei pazienti a distanza di 102 mesi nessun paziente aveva sviluppato micosi fungoide
 LE PPD MONOCLONALI HANNO POTENZIALITA’ DI TRASPORMARSI IN MF


 



Diagnosi differenziale 
 Vasculiti leucocitoclastiche 

 
 Porpora trombocitopenica 

 
 Eczema da stasi 

 
 Infezioni virali 

 
 Scorbuto 

 
 Dermatite allergica da contatto 

 
 Tossidermie 

 
 Micosi fungoide 



Percorso diagnostico 

 
 Esame obbiettivo 

 
 Emocromo con formula, ves, funzionalità renale, 

test di fragilità capillare, Testi di coagulazione, ANA, 
c3,c4, FR, anti-HbsAg , Anti-HCV 
 

 Biopsia cutanea 
 

 Dermoscopia? 
 

 
 



Zaballos P. et al. Arch Dermatol 2004;140:1289-90.  
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Purpura annularis telangiectodes of Majocchi Progressive pigmentary dermatosis (Schamberg’s disease)
Pigmented purpuric lichenoid dermatosis of Gougerot and Blum



 
  

DERMATOSI 
PURPURICHE 
PIGMENTATE 

• Globuli rossastri 

• Background brunastro o 

rosso rame 



macular annular 

papular eczematoid 

Dermatosi pigmentate purpuriche Courtesy of Aimilios Lallas 

MAJOCCHI SCHAMBERG 
 

DOUCAS-KAPETANAKIS GOUGEROT-BLUM 



Porpora di Schamberg 
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multiple, red to bluish globules, 



Courtesy of Iris Zalaudek, Graz  

Lichen aureus 
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multiple, red to bluish globules, 



Courtesy of Aimilios Lallas 



Purpura annularis telangiectodes of Majocchi 

Courtesy of Aimilios Lallas 
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multiple, red to bluish globules, 



LESIONI PURPURICHE   

Senile (Bateman’s) purpura  Scurvy Urticaria vasculitis 

Pigmented purpuric 
dermatosis 

Leukocytoclastic vasculitis 
with erosions  

Leukocytoclastic vasculitis 

Arch Dermatol 2010;146:938. 
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PG= purpuric globules; scurvy  (Vit.C deficiency) consists of purpuric halos centered by hair follicles “Corkscrew hairs” and follicular hyperkeratosis
can also be visualized under the dermatoscope



DERMATITE DA STASI 



                  TRATTAMENTO 
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Presentation Notes
Non esiste un algoritmo terapeutico nel trattamento delle dermatosi purpruiche; Come si vede in questa review svariati trattamenti sono hanno portato beneficio in pazioenti affetti da PPD



      CASO CLINICO 
  Donna di 66 anni 

 
 In anamesi patologica remota: Ipotiroidismo in trattamento con 

Eutirox  
 

 Riferiva la comparsa di lesioni iperpigmentate, pruriginose, localizzate 
a livello degli arti inferiori da circa 2 anni 
 

 A settembre 2016 era stata bioptizata una lesione iperpigmentata a 
livello della gamba destra, con seguente referto: “IL QUADRO 
ORIENTA PER UNA FORMA INIZIALE DI MICOSI FUNGOIDE O DI 
ALTRE FORME DI LINFOMA CUTANEO T. LA DD PREVEDE UNA 
FORMA DI PAPULOSI LINFOMATODE O DI MALATTIA DI MUCHA 
HABERMAN. IL QUADRO CLINICO SARÀ DIRIMENTE” 



             CASO CLINICO 



              CASO CLINICO 
 
Background brunastro 

 
Punti e globuli rossastri 

 
Fine reticolo iperpigmentato 

 
 



          CASO CLINICO 2 
 Paziente di 56 anni 

 
 Affetto da LLC in trattamento 

polichemioterapico 
 

 Riferisce la presenza di lesioni 
iperpigmentate  agli arti inferiori da molti 
anni, con peggioramento negli ultimi 2 anni 



            CASO CLINICO 2 

 Background brunastro 
 
 Globuli rossiù 

 
 Aree biancastre 
 



           CASO CLINICO 3 
 Maschio di 36 anni  
 
 Da circa 5 giorni riferisce la comparsa di 

lesioni eritemato-purpuriche diffuse al 
tronco, in assenza di prurito 

 

 



    GRAZIE PER L’ATTENZIONE 
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