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o ro ke ra to zis Mi bel li (PM) 1893 yı lın da Mi bel li ta ra fın dan ta nım lan -
mış, kro nik, prog re sif, na dir gö rü len bir ke ra ti ni zas yon bo zuk lu ğu -
dur. Fa mil yal ol gu lar oto zo mal do mi nant ge çiş li olup, ço cuk luk

ça ğın da baş lar. Da ha ile ri yaş lar da spo ra dik ola rak da gö rü le bi lir. PM ço-
ğun luk la eks tre mi te ler de yer le şen bir kaç adet, or ta sı at ro fik, çev re si hi per -
ke ra to zik, dü zen siz sı nır lı anü ler plak lar la ka rak te ri ze dir. Yüz, ge ni tal böl ge
ve kor ne a da da yer le şe bi lir. Li te ra tür de je ne ra li ze lez yon la rı olan az sa yı da
PM ol gu su bil di ril miş tir. Bu ne den le Je ne ra li ze Po ro ke ra to sis Mi bel li (JPM)
ta nı sı koy du ğu muz ol gu mu zu sun ma yı uy gun bul duk.

OL GU SUNUMU
El li ye di ya şın da er kek has ta el ler, yüz, kol lar, ba cak lar ve göv de de or ta la rı
çö kük, ke nar la rı ka ba rık ve sert, ku ru, ka şın tı lı, hal ka şek lin de lez yon lar ve
cin sel or gan lar, kal ça, sağ ba cak ve sol ayak ta sert ver rü köz lez yon lar ne de-

Jeneralize Porokeratozis Mibelli

ÖZET Porokeratozis Mibelli ender görülen kalıtsal bir keratinizasyon bozukluğudur. Genellikle
merkezi atrofik, kenarları keratozik ve deriden kalkık, düzensiz sınırlı tek veya birkaç anüler plakla
ortaya çıkar. Jeneralize formu oldukça nadir görülmektedir. Histopatolojik incelemede kornoid
lamel olarak adlandırılan parakeratotik sütunların görülmesi en önemli tanı koydurucu özelliktir.
Klinik ve histopatolojik olarak Jeneralize Porokeratosis Mibelli tanısı alan 57 yaşında erkek hasta,
nadir görülen bir hastalık olması nedeniyle sunulmuştur.
Anahtar Kelimeler: Porokeratozis, olgu sunumu

ABSTRACT Porokeratosis of Mibelli is a rare disorder of hereditary keratinization. It usually appears
on the extremities with single or several irregular annular plaques with an atrophic center sur-
rounded by a raised, keratotic wall. Generalized form is rarely seen. Parakeratotic columns which
are also called cornoid lamellae on histopathological examination are the most important identical
feature. A 57-year-old male patient clinically and histopathologically diagnosed as generalized Poro-
keratosis of Mibelli has been presented as it is rarely seen. 
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niy le po lik li ni ği mi ze baş vur du. Has ta nın hi ka ye -
sin den lez yon la rın ilk ola rak 15 ya şın dan son ra el
sırt la rın da kü çük pa pül ler şek lin de oluş ma ya baş la-
dı ğı; yüz, ayak lar, ba cak lar ve ge ni tal böl ge sin de
lez yon la rın sa yı la rı nın za man la art tı ğı ve ge niş le -
di ği; son 2 yıl da ver rü köz bü yük lez yon la rın oluş-
tu ğu öğ re nil di. Bu şika yet le ri için da ha ön ce te da vi
al ma mış tı. Ai le hi ka ye sin de ben zer lez yon lar yok -
tu.

Der ma to lo jik mu a ye ne de yüz, kol, ba cak, el ve
ayak sırt la rı ve göv de de or ta la rı at ro fik, ke nar la rı
ke ra to zik ve de ri den kal kık, de ği şik bü yük lük ler de,
mul tipl anü ler ve ya dü zen siz şekil li plak lar; ge ni tal,
in gu i nal, glu te al böl ge, sol ayak dor su mu ve sağ
pre ti bi al böl ge de hi per ke ra to zik ver rü köz bü yük
plak lar gö rül dü (Re sim 1, 2, 3). Oral mu ko za nor-
mal gö rü nüm de idi. Göz kon sül tas yo nun da re kür -
ren ke ra to kon jonk ti vit ve kor ne al opa si te sap tan dı
ve te da vi ve ril di. Has ta nın sis te mik mu a ye ne si nor-
mal di.

Ba cak ve omuz da ki anü ler iki lez yon dan alı-
nan de ri bi yop si le ri nin his to pa to lo jik in ce le me sin -
de hi per ke ra toz ve bir alan da pa ra ke ra toz gös te ren
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RESĐM 1: El sırtında anüler plaklar.

RESĐM 2: Bacakta anüler plaklar.

RESĐM 3: Genital bölgede hiperkeratotik ve anüler plaklar.

RESĐM 4: Parakeratoz gösteren foliküler tıkaçla karakterize kornoid lameller
ve perifoliküler lenfohistositik hücre infiltrasyonu (HE x400).
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fol li kü ler tı kaç la ka rak te ri ze kor no id la mel içe ren
ve bu alan da va ku o li zas yo nun iz len di ği çok kat lı
yas sı epi tel al tın da, üst der mis de fol li kül et ra fın da
band tar zın da len fo his to si tik il ti ha bi hüc re in fil t-
ras yo nu gö rül dü ve po ro ke ra toz ile uyum lu bu lun -
du (Re sim 4). Has ta nın sağ pre ti bi al böl ge ve pe ri -
a nal böl ge de ki ver rü köz lez yon la rın dan po ro ke -
ra toz ve sku a möz hüc re li kar si nom ön ta nı la rıy la
alı nan bi yop si le rin his to pa to lo jik in ce le me sin de
ma lig ni te le hi ne bul gu sap tan ma dı, hi per ke ra to zik
tip po ro ke ra toz ile uyum lu bu lun du. Ru tin la bo ra -
tu var tet kik le ri se di men tas yon yük sek li ği (55
mm/sa at) dı şın da nor mal bu lun du.

Bü yük ver rü köz lez yon la ra va ze lin sa li si l %40;
göv de, üst ve alt eks tre mi te de ki lez yon la ra kri yo -
te ra pi baş lan dı. Has ta nın lez yon la rı je ne ra li ze ol-
du ğu ve tü mü ne kriy o te ra pi uy gu la ma sı müm kün
ola ma ya ca ğı için sis te mik re ti no id te da vi si plan lan -
dı. Of tal mo lo jik tu tu lum ve te da vi ye uy gun luk açı -
sın dan tek rar göz kon sül tas yo nu is ten di. Re kür ren
ke ra to kon jonk ti vi teye bağ lı kor ne al opa si te nin
has ta lı ğın bir bul gu su ola bi le ce ği be lir til di ve kon t-
rol le ri al tın da sis te mik re ti no id kul la nı mı için kon -
tren di kas yon dü şü nül me di. Sis te mik ola rak
asit re tin 35 mg/gün baş lan dı. De ri de aşı rı ku ru luk
ve mi yal ji le ri oluş tu ğu için bir ay son ra asit re tin 25
mg/gün do za dü şül dü. İkin ci ay so nun da lez yon la -
rın ol duk ça ge ri le me si ne kar şın, göz ku ru lu ğu,
kon jonk ti va da kı za rık lık, yan ma, bat ma, gör me bu-
la nık lı ğı na yol açan ke ra to kon jonk ti vit ne de niy le
asit re tin ke sil di. Asit re tin terapi si ni to le re ede me -
yen has ta nın te da vi si ne to pi kal ke ra to li tik, nem-
len di ri ci ler ve kri yo te ra pi ile de vam edil di.
Ver rü köz lez yon lar kıs men dü zel di. Kri yo te ra pi
uy gu la nan lez yon lar at ro fik skar ile iyi leş ti. 15 gün -
de bir kri yo te ra pi se ans la rı na de vam eden has ta 5.
ay dan son ra te da vi ye ve kon tro le gel me di.

TAR TIŞ MA
Po ro ke ra toz mer ke zi at ro fik, çev re si ke ra to zik ve
de ri den kal kık, dü zen siz şekil li ve ya anü ler plak-
lar la ka rak te ri ze en der gö rü len bir ke ra ti ni zas yon
bo zuk lu ğu dur. Po ro ke ra to zun et yo pa to ge ne zi tam
ola rak bi lin me mek te dir. Oto zo mal do mi nant ge çiş -
li ol du ğu ve daha çok er kek ler de gö rül dü ğü bil di -
ril miş tir. Sık gö rül me yen bir ke ra ti ni zas yon

bo zuk lu ğu olan po ro ke ra to zun 5 kli nik ti pi ta nım -
lan mış tır: Po ro ke ra to sis Mi bel li, li ne er po ro ke ra -
toz, dis se mi ne sü per fis yel ak ti nik po ro ke ra toz,
punk tat po ro ke ra toz ve pal mop lan tar po ro ke ra -
toz.1-3

Po ro ke ra to sis Mi bel li ge nel lik le eks tre mi te-
ler de tek ve ya bir kaç adet mer ke zi at ro fik, ke nar -
la rı de ri den kal kık, kes kin sı nır lı anü ler plak lar la
ka rak te ri ze dir. Ay rı ca göv de, yüz, ge ni tal böl ge ve
kor ne a da da yer le şe bi lir. Kor ne a da ke ra tit ve kor-
ne al opa si te le re yol aça bi lir. Lez yon lar sık lık la ço-
cuk luk ta or ta ya çık mak la bir lik te, eriş kin lik
dö ne min de de gö rü lür. Oto zo mal do mi nant ge çiş
dı şın da im mün sup res yon, ul tra vi yo le, ya nık, rad-
yo te ra pi, re nal trans plan tas yon et yo lo ji de rol oy-
na yan ne den ler dir. Or gan trans plan tas yo nu
ya pı lan, lö se mi ve len fo ma sı olan, oto im mün has-
ta lı ğı olup kor ti kos te ro id kul la nan olgu lar da po ro -
ke ra toz olu şu mu bil di ril miş tir.1-6

Li te ra tür de az sa yı da ya yın lan mış JPM ol gu su
bu lun mak ta dır. Eng ve Kol ton ’un bil dir dik le ri pso-
ri a zis ve je ne ra li ze erüp tif PM bir lik te li ği nin ol du -
ğu ol gu da, lez yon lar tüm vü cut ta yay gın, sir si ne
ma kül ler ve plak lar, ver rü köz lez yon lar şek lin de
ta rif len miş, baş lan gıç ta pso ri a zis lez yon la rı nın kli-
nik ve his to pa to lo jik ola rak PM lez yon la rı nı mas-
ke le di ği bil di ril miş tir.7 Bi zim ol gu muz da ise
pso ri a zis ve ya baş ka bir de ri has ta lı ğı ile bir lik te lik
bu lun ma mak ta dır. Tor ne ve ark. ise je ne ra li ze lez-
yon la rı olan ve lez yon la rın ço ğun da sku a möz hüc-
re li kar si nom ge li şen 2 JPM ol gu su bil dir miş ler dir.8

Re ed ve Le o ne, mu tant epi der mal hüc re klon-
la rı nın pe ri fe ral ola rak ge niş le di ği ni, bu nun da nor-
mal ke ra ti no sit ler ve klo nal po pu las yon ara sın da ki
sı nır da kor no id la mel olu şu mu na yol aç tı ğı nı ile ri
sür müş ler dir. Anor mal klon la rın ge liş me si muh te -
me len ka lıt sal dır ve ul tra vi yo le ışı ğı, fo to-
ke mo te ra pi ve im mün sup res yon gi bi te tik le yi ci
fak tör ler rol oy na mak ta dır. Bir baş ka hi po tez de ise
T hel per, T sup re sor ve Lan ger hans hüc re le rin den
olu şan mo no nük le er in fil tra tın ke ra ti no sit ler de mi-
to zu uya ra rak kor no id la mel la olu şu mu nu sağ la ya -
bi le ce ği dü şü nül müş tür.4,9Ol gu mu zun hi ka ye sin de
ai le de ben zer has ta lık yok tu. Ul tra vi yo le ve im-
mün süp res yon gi bi te tik le yi ci fak tör ler sap tan ma -
dı. Spo ra dik bir ol gu ola rak de ğer len di ril di.
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Po ro ke ra toz, kor no id la mel ile ka rak te ri ze, de-
ri nin dis ke ra to tik bir has ta lı ğı dır ve bu du rum de -
ri tü mör le ri için pre kan se röz ola bi lir.
Po ro ke ra to zun tüm var yant la rın da ma lign de je ne -
ras yon bil di ril miş tir. An cak ma lign de je ne ras yon
ris ki bü tün po ro ke ra toz tip le rin de eşit de re ce de de-
ğil dir. Uzun sü re dir var olan ge niş lez yon lar da ve
li ne er po ro ke ra toz da risk da ha faz la dır. Po ro ke ra -
to zik lez yon lar dan ma lign trans for mas yon ora nı
%7.5-11.6 ara sın da olup, PM’de bu oran %7.6 ola-
rak bil di ril miş tir. Po ro ke ra toz lez yon la rı üze rin den
bo wen has ta lı ğı, sku a möz hüc re li kar si no ma ve en -
der ola rak ba zal hüc re li epi tel yo ma ge li şe bi lir. Tor -
ne ve ark. lez yon la rı nın ço ğun da sku a möz hüc re li
kar si nom ge li şen iki JPM ol gu su ra por et miş ler -
dir.3,8,10,11 Po ro ke ra toz ol gu la rı ge li şe bi le cek ma lig -
ni te ler açı sın dan dik kat li ta kip edil me li dir. Özel
lik le uzun sü re dir olan ge niş lez yon lar da sku a möz
hüc re li ve ya ba zal hüc re li kar si nom ge li şe bi le ce -
ğin den, biz de ol gu mu zun ge niş ve ver rü köz olan
lez yon la rın dan mul tipl bi yop si ler al dık. His to pa to -
lo jik ola rak hiç bi rin de ma lig ni te sap tan ma dı, hi-
per ke ra to zik tip te po ro ke ra toz ola rak de ğer len di.

His to pa to lo jik ola rak kor no id la mel ola rak ad-
lan dı rı lan pa ra ke ra to tik hüc re ler den olu şan sü tu -
nun gö rül me si en önem li ta nı koy du ru cu özel lik tir.

Bu nun dı şın da no nin va ziv bir tek nik olan der ma -
tos ko pi po ro ke ra to zik lez yon la rın ta nı sın da ya rar -
lı dır. Der ma tos ko pi de mer kez de skar ben ze ri be yaz
ala nı çev re le yen anü ler be yaz-sa rı renk te ya pı gö-
rü lür.12

Op ti mal te da vi pro se dü rü lez yon la rın bü yük -
lü ğü ne ve lo ka li zas yo nu na, fonk si yo nel ve es te tik
ih ti yaç la ra gö re se çil me li dir. Ek siz yon, greft, kri-
yo te ra pi, elek tro de si kas yon, der mab raz yon, kar-
bon di ok sit la zer te da vi se çe ne ği ola rak kul la nı la bi -
lir. To pi kal 5 flu o ro u ra sil PM, li ne er po ro ke ra toz
ve dis se mi ne sü per fis yel ak ti nik po ro ke ra toz da et-
ki li dir. Oral re ti no id ler de po ro ke ra toz da kul la nıl -
mış tır ve dis se mi ne sü per fis yel ak ti nik po ro ke ra toz
da, yay gın PM’de, li ne er po ro ke ra toz da ve pal mop-
lan tar po ro ke ra toz da ba şa rı lı so nuç lar alın mış tır.
Re ti no id le rin ay rı ca po ro ke ra toz da ku ta nöz kar si -
no ge ne zi en gel le yi ci et ki si ola bi lir. Li te ra tür de je-
ne ra li ze li ne er po ro ke ra toz da to pi kal imi ki mod
kul la nı mıy la ba şa rı lı so nuç lar bil di ril miş tir.Bu nun
dı şın da te da vi de to pi kal vit D3 ano log la rı kul la nıl -
mak ta dır.13-17 Biz de ti pik kli nik ve his to pa to lo jik
bul gu lar la JPM ta nı sı koy du ğu muz bu spo ra dik ol-
gu muz da kı sa sü re li sis te mik re ti no id te da vi si ve
kri yo te ra pi ile ol duk ça iyi so nuç al dık. JPM na dir
gö rül dü ğü için sun ma yı uy gun bul duk.

1. Judge MR, McLean WHI, Munro CS. Disor-
ders of keratinization. In: Burns T, Breathnach
S, Cox N, Griffiths C eds. Rook’s Textbook of
Dermatology. 7th ed. Oxford: Blackwell Pub-
lishing; 2004. p: 34.75-34.77

2. Witkowski JA, Wood MG. Porokeratosis of Mi-
belli. A perforating disease of the epidermis.
Cutis 1982;29:171-2.

3. Wolff-Schreiner EC. Porokeratosis. In: Freed-
berg IM, Eisen AZ, Wolff K, Austen KF, Gold-
smith LA, Katz SI, eds. Fitzpatrick’s
Dermatology in General Medicine. 6th ed. New
York: Mc Graw Hill Company, 2003: 532-
42.

4. Bozdağ KE, Biçakçi H, Ermete M. Giant poro-
keratosis. Int J Dermatol 2004;43:518-
20.

5. Vire G, Latour D, King LE Jr. Porokeratosis
and immunosuppression. J Am Acad Derma-
tol 1986;14:683-4.

6. Wilkinson SM, Cartwright PH, English JS.
Porokeratosis of Mibelli and immunosuppres-
sion. Clin Exp Dermatol 1991;16:61-2.

7. Eng AM, Kolton B. Generalized eruptive poro-
keratosis of Mibelli with associated psoriasis.
J Cutan Pathol 1975;2:203-13.

8. Torne Escasany R, Villodres Ramos E, Umbert
Millet P, Guix M. Generalized Mibelli's poroker-
atosis in transformation to spinocellular carci-
noma. Clinical, histologic and ultrastructural
study. Favorable response to RO-109359. Med
Cutan Ibero Lat Am 1983;11:323-8.

9. Reed RJ, Leone P. Porokeratosis--a mutant
clonal keratosis of the epidermis. I. Histogen-
esis. Arch Dermatol 1970;101:340-7.

10. Sasson M, Krain AD. Porokeratosis and cuta-
neous malignancy. A review. Dermatol Surg
1996;22:339-42.

11. Maubec E, Duvillard P, Margulis A, Bachollet B,
Degois G, Avril MF. Common skin cancers in
porokeratosis. Br J Dermatol 2005;152: 1389-91.

12. Delfino M, Argenziano G, Nino M. Der-
moscopy for the diagnosis of porokeratosis. J
Eur Acad Dermatol Venereol 2004;18:194-5.

13. Harrison S, Sinclair R. Porokeratosis of Mi-
belli: successful treatment with topical 5% im-
iquimod cream. Australas J Dermatol 2003;44:
281-3.

14. Schamroth JM, Zlotogorski A, Gilead L. Poro-
keratosis of Mibelli. Overview and review of
the literature. Acta Derm Venereol 1997;77:
207-13.

15. Dereli T, Ozyurt S, Ozturk G. Porokeratosis of
Mibelli: successful treatment with cryosurgery.
J Dermatol 2004;31:223-7.

16. McDonald SG, Peterka ES. Porokeratosis (Mi-
belli): treatment with topical 5-fluorouracil. J
Am Acad Dermatol 1983;8:107-10.

17. Hacham-Zadeh S, Holubar K. Etretinate in the
treatment of disseminated porokeratosis of Mi-
belli. Int J Dermatol 1985;24:258-60.

KAYNAKLAR


