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OZET

Porokeratozis Mibelli Olgusu

Porokeratozis Mibelli nadir goriilen kaltsal bir keratinizasyon
bozuklugudur. Klinik olarak ortasi atrofik, ¢evresi hiperkerato-
zik halka ile gevrili anniiler plaklarla karakterizedir. Porokerato-
zun histopatolojik 6zelligi kornoid lamel olarak isimlendirilen
parakeratotik situnlarin varligidir. Burada klinik ve histopato-
lojik olarak porokeratozis Mibelli tanisi alan 22 yasindaki bayan
hasta ender goriilen bir hastalik olmasi nedeniyle sunulmus-
tur.
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ABSTRACT

Porokeratosis of Mibelli: A Case Report

Porokeratosis of Mibelli is a rare disorder of hereditary keratini-
zation. Clinically, central atrophy surrounded by a ring around
the annular hyperkeratotic plaques is characterized. The his-
topathologic characteristic of porokeratosis is the precense of
parakeratotic columns which are also called cornoid lamellae.
A 22-year-old woman patient clinically and histopathologically
diagnosed as porokeratosis of Mibelli has been presented as it
is rarely seen.
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Giris

Porokeratozis Mibelli (PM) ilk olarak 1893 yilinda Mibelli ve Respighi ta-
rafindan tanimlanmis, derinin nadir gérilen, premalign olabilen, ortasi
atrofik cevresi hiperkeratozik sinirla gevrili anniiler plaklarla karakterize
kalitsal bir keratinizasyon bozuklugudur (1, 2). Otozomal doninant ge-
cisli oldugu ve daha cok erkeklerde gorildigu bildirilmistir (2). Etyopa-
togenezi tam olarak bilinmeyen porokeratozun Porokeratozis Mibelli,
lineer porokeratoz, dissemine stiperfisyel aktinik porokeratoz, punktat
porokeratoz, palmoplantar porokeratoz olarak tanimlanmis 5 klinik tipi
vardir. Porokeratozun tim klinik tiplerinin ortak histopatolojik 6zelligi
kornoid lamel olarak adlandirilan ve periferal sinir boyunca uzanan ve
parakeratotik sttunlarin varligidir (3, 4). PM genellikle ekstremitelerde
lokalize olmakla birlikte, ylz, genital bolge ve kornea tutulumu olabil-
mektedir (5).

Olgu

22 yasindaki bayan hasta 2 yildir burun tzerinde var olan kasintisiz,
kahverengi lekeler sikayeti ile dermatoloji poliklinigimize basvurdu.
Oykiisiinde daha &nce bu sikayeti nedeniyle tedavi almadig ve lez-
yonlarinin sayisinda artma olmadigi 6grenildi. Sistemik hastaligi ve ilag
kullanim 6ykiisii olmayan hastanin yapilan genel muayene ve labora-
tuar tetkiklerinde anormal bir bulguya rastlanmadi. Ailesinde benzer
hastaligi olan kimse olmadigini belirten hastanin yapilan dermatolojik
muayenesinde buytkllkleri 1-4 mm arasi degisen burun Uzerine ve
kanatlarina lokalize anniiler, ortasi atrofik, cevresi ince hiperkeratozik
halka ile cevrili 4 adet plak tarzi lezyon ve krater benzeri papdl tespit
edildi (Resim 1). Hastadan alinan eksizyonel biyopsi 6rneginin histopa-

tolojik incelemesinde epidermiste ortohiperkeratoz, stratum korneum

icinde epidermise bir agI olusturacak sekilde yerlesmis parakeratotik
kolon (kornoid lamel) izlendi (Resim 2, 3). Bu kolonun altinda bulunan
epidermiste invaginasyon ve bazal tabakada kayip mevcuttu. Histopa-
tolojik bulgular porokeratozis Mibelli ile uyumlu olarak degerlendirildi.

Hastaya kriyoterapi tedavisi yapildi ve kontrole cagrildi.

Resim 1. Burun (izerine ve kanatlarinda anniiler sekilli, ortasi atrofik,

cevresi ince hiperkeratozik halka ile cevrili en blyigu 0,5 cm capl plak
tarzi lezyonlar ve krater benzeri papul.

Tartisma

PM merkezi atrofik, cevresi deriden kabarik hiperkeratotik bir halka ile
cevrili, diizensiz sekilli veya anniler tarzda hiper-hipo pigmente plak-
larla karakterize keratinizasyon bozuklugudur (1-3). Otozomal domi-
nant gecisli oldugu belirtiimekle birlikte bircok ailesel olmayan olgu
bildirilmistir (6). Olgumuzun &ykusiinde ailesinde benzer lezyonu olan
kimsenin olmayisi nedeniyle sporadik oldugunu disiinmekteyiz. Ge-
nellikle geng eriskinlerde ortaya ¢ikan hastalik T mm capta kraterimsi

ekskoriye paptl seklinde baglamaktadir. Bu papil zamanla etrafa dog-
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Resim 2 ve 3. Epidermiste ortohiperkeratoz, stratum korneum iginde epidermise bir ag1 olusturacak sekilde yerlesmis parakeratotik kolon (kornoid

lamel). Bu kolonun altinda bulunan epidermiste invaginasyon ve bazal tabakada kayip.

ru buyur ve ortasi atrofik, kenarlar hiperkeratozik halka ile gevrili an-
nuler plak halini alir (3). Bizim olgumuzda da kraterimsi papl seklinde

ekskoriye paptler lezyon mevcuttu.

Porokeratozun 5 klinik tipi tanimlanmistir. Porokeratozis Mibelli, lineer
porokeratoz, dissemine stiperfisyel aktinik porokeratoz, punktat ve pal-
moplantar porokeratoz formlari arasinda %36 ile dissemine stiperfisyel

aktinik tipten sonra en sik goriilen Mibelli porokeratozudur (7).

PM genellikle ekstremitelerde tek veya birka¢ adet anniiler plaklarla
seyreder. Govde, yiiz, genital ve korneal yerlesim olabilmektedir. Etyo-
patogenezi tam bilinmemekle birlikte, otozomal dominat gegcis disin-
da, immiinosupresyon, ultraviyole maruziyeti, yanik, radyoterapi, renal

transplantasyon etyolojide rolu olabilecek faktérlerdir (5, 8).

Histopatolojik incelemede kornoid lamel adi verilen parakeratotik si-
tunlarin varligi olduk¢a 6nemli bir bulgudur. Kornoid lamel bazal-sku-
amoz htcreli karsinom, verruka, aktinik keratoz, seboreik keratoz gibi
hastaliklarda da gorilebilmektedir. Epidermal invaginasyon oldukca
belirgindir. Epidermiste bazal tabakada hidropik dejenerasyon, kornoid
lamel altindaki epidermiste graniiler tabaka kaybi, diskeratotik hiicreler
ve vakuolll keratinositler olabilir (1, 3, 9). Bizim vakamizda da benzer

histopatolojik bulgular mevcuttu.

Porokeratozlar premalign bir klinik antitedir ve tim porokeratoz form-
larinda malign dejenerasyon olabilecegi gosterilmistir. PM'de malign
transformasyon oraninin %7.6 oldugu bildirilmistir. Porokeratoz lez-
yonlari Uizerinden Bowen hastalidi, bazal ve skuamoz hiicreli karsinom
gelisebilmektedir (10, 11, 12). Bu nedenle porokeratotik lezyonlar takip

ve tedavi gerektiren lezyonlardr.

Porokeratozda optimal tedavi hastaya, lokalizasyona ve lezyon buyuk-
luglne bagh olarak secilmelidir. Yerel retinoidler genellikle etkisizdir.
Kriyoterapi, D vitamini anologlari, kalsipotriol, elektrokoterizasyon, ye-
rel 5-florourasil, karbondioksit lazer, total eksizyon kiiclk lezyonlarda

etkili bir sekilde uygulanabilir. Porokeratozun yaygin ve hiperkeratozik
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tiplerinde sistemik retinoidler, lazer tedavileri, fotodinamik tedaviler,
dermabrazyon kullanilabilir (13,14). Biz hastamizin lezyonlarinin kiigik

olmasi nedeniyle kriyoterapi ile tedaviye baslamayi uygun bulduk.

Bu yazida oldukga tipik klinik ve histopatolojik 6zellikleri olan PM olgu-

su nadir goriilmesi ve premalign 6zelligi olmasi nedeniyle sunulmustur.
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