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Another, new dermatosis in the spectrum of pigmented
purpuric dermatoses or atypical variant of lichen aureus?
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Pigmented purpuric dermatoses (PPD) are
a group of dermatoses with common histopatho-
logical findings and diverse clinical presentation.
The traditional classification includes six subtypes:
lichen aureus, itching purpura, purpura annula-
ris telangiectodes (Majocchi purpura), pigmented
purpuric lichenoid dermatitis of Gougerot-Blum,
progressive PPD (Schamberg purpura), and eczem-
atid-like purpura of Doucas and Kapetanakis [1].
Nevertheless, there are some descriptions of cases
that share the histopathological features of PPD, but
the clinical presentation is not typical for any of the
above-mentioned entities [2-4]. We describe anoth-
er atypical case, which is clinically and dermato-
scopically similar to the one presented by Zalaudek
et al. [4].

A 13-year-old, otherwise healthy, girl presented
with a red-brownish plaque on the lower leg near the
lateral malleolus (fig. 1 A). The asymptomatic, slowly
growing lesion was present for 12 months. The patient
denied taking any medications and had no history of
trauma of the affected site. The family history was
unremarkable. On clinical examination the plaque
consisted of 1-2 mm confluent papules covered with
a whitish scale. Dermoscopically, the lesion present-
ed a pattern of red and brown irregularly distributed
globules and dots and a light-brown reticular network
at the periphery interrupted by a white scale in a linear
distribution (figs. 1 B-D). The histopathological exami-
nation of the lesion revealed psoriasiform hyperplasia
of the epidermis with discrete parakeratotic foci and
dense, band-like dermal infiltrate composed of small
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Barwnikowe dermatozy plamicze (pigmented purpuric
dermatoses — PPD) sa grupa choréb skéry o zblizonym
obrazie histopatologicznym i réznorodnym obrazie kli-
nicznym. Wedlug tradycyjnej klasyfikacji do spektrum
PPD zalicza sig: liszaja zlocistego, plamice $wiadowa,
plamice obraczkowa teleangiektyczna (chorobe Majoc-
chiego), liszajowate plamicze zapalenie skéry (zesp6t
Gougerota-Bluma), postepujaca plamice barwnikowa
(chorobe Schamberga) i plamice wypryskopodobna
(chorobe Doucasa-Kapetanakisa) [1]. W pisémiennic-
twie dostepne sa jednak opisy przypadkéow, w ktérych
obraz histologiczny jest charakterystyczny dla PPD,
a objawy klinicznie nie odpowiadaja Zadnej z wymienio-
nych choréb [2-4]. Przedstawiamy kolejny, nietypowy
przypadek, ktéry jest zblizony pod wzgledem obrazu
Klinicznego i demoskopowego do przypadku opisanego
w pracy Zalaudek i wsp. [4].

Trzynastoletnia, ogélnie zdrowa pacjentke konsul-
towano z powodu czerwono-brunatnej, asymptoma-
tycznej zmiany skérnej umiejscowionej w okolicy lewej
bocznej kostki (ryc. 1 A). Zmiana pojawita sie 12 miesie-
cy wezesniej i powoli sie powiekszala. Wywiad w kie-
runku przyjmowanych lekéw oraz ewentualnego urazu
byl ujemny, podobnie jak wywiad rodzinny w kierunku
choréb skéry. W badaniu przedmiotowym ujawniono
obecnosc¢ czerwono-brunatnej blaszki utworzonej z licz-
nych 1-2-milimetrowych grudek, pokrytej niewielka ilo-
Scig bialej tuski. W dermoskopii stwierdzono obecnosé
czerwonych i brazowych kropek oraz grudek o niere-
gularnym rozmieszczeniu, jasnobrazowej siatki barw-
nikowej oraz biatej tuski, miejscami o ukladzie linijnym
(ryc. 1 B-D). W badaniu histopatologicznym wykazano
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Figure 1. A — Clinical presentation: red-brownish plaque on the
lower leg near the lateral malleolus. B-D — Dermoscopy shows
the pattern of red and brown irregularly distributed globules and
dots, light-brown subtle reticular network at the periphery as well
as the white scale in a linear distribution

Rycina I. A — Obraz kliniczny: czerwono-brgzowa blaszka umiejsco-
wiona w okolicy kostki bocznej. B-D — W obrazie dermoskopowym
uwidoczniono nieregularnie rozmieszczone czerwono-brgzowe globu-
le i kropki, jasnobrgzowg, subtelng siatke barwnikowg w obwodowych
czesciach zmiany oraz biatq tuske, o linjinym ukfadzie

lymphocytes intermingled with scattered siderophag-
es and extravasated erythrocytes. Epidermal lympho-
cyte exocytosis was not present. CD4+ lymphocytes
prevailed slightly over CD8+ cells with a noticeable
decrease of CD7 expression. The whole appearance
confirmed the diagnosis of PPD (fig. 2). Clinically, it
did not match any of the above-mentioned subtypes.
Another biopsy performed after 6 months was similar
to the former one.

Pigmented purpuric dermatoses is a general term
relating to a group of chronic, uncommon dermatoses
characterized by similar histopathological features in-
cluding perivascular lymphocytic infiltration, eryth-
rocyte extravasation and hemosiderin deposition.
Apart from the six clinical categories of PPD, some
atypical presentations of PPD have been described.
There are limited data concerning PPD in the pedi-
atric population. It is known that all clinical variants
may occur in children, while Schamberg purpura is
the most common type [5].

Lichen aureus (LA) classically presents as
an asymptomatic, solitary, unilateral gold-brown
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tuszczycopodobna hiperplazje naskérka z zaznaczony-
mi ogniskami parakeratozy oraz widocznym w obrebie
skory wlaéciwej pasmowatym naciekiem utworzonym
przez niewielkie limfocyty z towarzyszacymi rozpro-
szonymi syderofagami i wynaczynionymi erytrocytami.
Nie stwierdzono egzocytozy limfocytéw do naskérka.
Stwierdzono lekka przewage limfocytéw CD4+ nad
CD8+ z wyraznym zmniejszeniem ekspresji CD7. Ca-
tos¢ obrazu klinicznego przemawiata za rozpoznaniem
PPD, jednak obraz kliniczny nie byl w pelni spéjny
z zadnym z powyzej wymienionych schorzen. Obraz
histopatologiczny kolejnego wycinka skérnego pobrane-
go po 6 miesigcach byt podobny.

Barwnikowe dermatozy plamicze sa grupa prze-
wlektych, rzadko wystepujacych chordb skéry, ktére
cechuje zblizony obraz histopatologiczny, obejmujacy
okolonaczyniowe nacieki limfocytarne, wynaczynienia
erytrocytow i obecnosé ztogéw hemosyderyny. Nieza-
leznie od szesciu kategorii klinicznych PPD opisywano
réwniez przypadki o nietypowym obrazie. Dane doty-
czace PPD u dzieci sa ograniczone. W tej grupie wie-
kowej moga wystepowac wszystkie warianty kliniczne,
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Figure 2. Histopathological presentation: the dermal infiltrate composed of lymphocytes shows focal erythrocyte extravasation (A) and
iron accumulation (B). The prevalence of CD4+ over CD8+ lymphocytes with slight decrease in CD7 expression is shown in the lower
row of illustrations (C, D)

Rycina 2. Obraz histopatologiczny: w obrebie skry wiasciwej widoczny jest naciek limfocytarny, miejscami z obecnoscig wynaczynionych erytro-
cytow (A) oraz ztogow zelaza (B). W obrebie nacieku przewazajq limfocyty CD4+ > CD8+ z niewielkim zmniejszeniem ekspresji CD7 (C, D)

lichenoid patch. The most frequent locations are the
lower extremities. The course of the disease is usually
stable, although spontaneous resolutions were also
noted - more commonly in pediatric patients. Clin-
ically, the present case met most clinical diagnostic
features of LA, but the white scale observed on the
surface of the lesion and lack of gold color made the
clinical diagnosis less obvious.

The initial diagnosis of PPD is based on clinical ex-
amination which may be supported by dermoscopy.
The most common, recently described, dermoscopic
findings are coppery-red pigmentation in the back-
ground, red globules, red dots, brown dots and a re-
ticular network [6]. We observed all these features
in the present case; additionally we observed white
lines corresponding to the superficial scale. Regard-
less of that, current evidence shows that in the case
of PPD, especially with atypical clinical presentation,
histopathological evaluation should always be per-
formed in order to exclude mycosis fungoides mim-
icking PPD [4, 7, 8]. Additionally, cases of PPD that
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przy czym najczestszym jest choroba Schamberga [5].
Klasyczny obraz liszaja zlocistego (lichen aureus - LA)
to pojedyncza, asymptomatyczna, ztocistobrgzowa
plama, czesto z drobnymi grudkami liszajowatymi na
obrzezu, umiejscowiona najczesciej w obrebie koriczyn
dolnych. Przebieg choroby jest zazwyczaj stabilny, cho¢
obserwowano réwniez przypadki samoistnego uste-
powania zmian (czesciej u pacjentéw pediatrycznych).
Z Klinicznego punktu widzenia przedstawiony przypa-
dek spelnia czes¢ kryteriow diagnostycznych LA, jednak
ze wzgledu na bialg tuske na powierzchni zmiany oraz
brak ztocistego zabarwienia rozpoznanie kliniczne nie
jest oczywiste.

Wstepne rozpoznanie PPD opiera si¢ na badaniu kli-
nicznym. Rola dermoskopii jest pomocnicza. W obrazie
dermoskopowym najczesciej stwierdza sie czerwone
grudki i kropki, brazowe kropki i siatke barwnikowa na
podtozu obszaréw bezstrukturalnych w kolorze mie-
dzianobrazowym [6]. Wszystkie wymienione cechy wy-
stepowaly w opisywanym przypadku. Ponadto obser-
wowano biale tuski o linijnym ukladzie. Dostepne dane
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progressed to mycosis fungoides (MF) have been
described. The clinical features that should raise
the suspicion of MF are extensive involvement and
persistent pruritus. Irrespectively, an assessment of
T-cell clonality should be performed as it is perceived
as lymphoid dyscrasia [9]. Cases with the presence
of a monoclonal T-cell population are more likely
to progress to malignancy and require a further fol-
low-up [8].

In summary, our case is another atypical presenta-
tion in the spectrum of PPD. Dermoscopy seems to be
a useful diagnostic tool in making the initial diagno-
sis, but further studies are warranted to establish the
specificity of the observed pattern.
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Pismiennictwo

wskazuja, ze w kazdym przypadku PPD, zwlaszcza
o nietypowym obrazie klinicznym, nalezy przeprowa-
dzi¢ badanie histopatologiczne w celu wykluczenia
ziarniniaka grzybiastego (mycosis fungoides - MF), nasla-
dujacego PPD [4, 7, 8]. W pismiennictwie opisywano po-
nadto przypadki progresji PPD do MF. Wér6d objawéw
Klinicznych, ktére powinny wzbudzi¢ podejrzenie MF,
nalezy wymieni¢ rozlegtoé¢ zmian i uporczywy swiad.
Pomocna jest ocena klonalnosci limfocytow T ze wzgle-
du na postulowane zaliczenie PPD do dyskrazji limfo-
idalnych [9]. W przypadkach, w ktérych stwierdza sie
obecno$¢ populacji monoklonalnych limfocytéw T, wy-
stepuje zwiekszone prawdopodobieristwo transformacji
nowotworowej - wymagaja one dalszej obserwacji [8].

Podsumowujac - przedstawiono kolejny przypadek
schorzenia ze spektrum PPD o nietypowym obrazie kli-
nicznym. Dermoskopia wydaje sie przydatnym narze-
dziem w diagnostyce PPD. Dalsze badania sa niezbedne,
aby ustali¢ czulos¢ i swoistos¢ diagnostyczng metody
w tym zakresie.
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