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Jeneralize Porokeratozis Mibelli

Generalized Porokeratosis of Mibelli:
Case Report

OZET Porokeratozis Mibelli ender gériilen kalitsal bir keratinizasyon bozuklugudur. Genellikle
merkezi atrofik, kenarlari keratozik ve deriden kalkik, diizensiz sinirh tek veya birkag aniiler plakla
ortaya gikar. Jeneralize formu olduk¢a nadir gértilmektedir. Histopatolojik incelemede kornoid
lamel olarak adlandirilan parakeratotik siitunlarin gértilmesi en 6nemli tan1 koydurucu 6zelliktir.
Klinik ve histopatolojik olarak Jeneralize Porokeratosis Mibelli tanis1 alan 57 yasinda erkek hasta,
nadir goriilen bir hastalik olmas: nedeniyle sunulmustur.

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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orokeratozis Mibelli (PM) 1893 yilinda Mibelli tarafindan tanimlan-

mis, kronik, progresif, nadir goriilen bir keratinizasyon bozuklugu-

dur. Familyal olgular otozomal dominant gegisli olup, ¢ocukluk
caginda baglar. Daha ileri yaslarda sporadik olarak da goriilebilir. PM ¢o-
gunlukla ekstremitelerde yerlesen birkag adet, ortasi atrofik, ¢evresi hiper-
keratozik, diizensiz sinirh aniiler plaklarla karakterizedir. Yiiz, genital bolge
ve korneada da yerlesebilir. Literatiirde jeneralize lezyonlar1 olan az sayida
PM olgusu bildirilmistir. Bu nedenle Jeneralize Porokeratosis Mibelli (JPM)
tanis1 koydugumuz olgumuzu sunmay1 uygun bulduk.

IOLGU SUNUMU

Elliyedi yasinda erkek hasta eller, yiiz, kollar, bacaklar ve gévdede ortalar1
¢okiik, kenarlari kabarik ve sert, kuru, kasintili, halka seklinde lezyonlar ve
cinsel organlar, kalca, sag bacak ve sol ayakta sert verritkdz lezyonlar nede-
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niyle poliklinigimize bagvurdu. Hastanin hikaye-

sinden lezyonlarin ilk olarak 15 yasindan sonra el
sirtlarinda kiiciik papiiller seklinde olugsmaya basla-
di8y; yuz, ayaklar, bacaklar ve genital bolgesinde
lezyonlarin sayilarinin zamanla arttig1 ve genisle-
digi; son 2 yilda verriikoz biiyiik lezyonlarin olus-
tugu 6grenildi. Bu sikayetleri i¢in daha 6nce tedavi
almamigti. Aile hikayesinde benzer lezyonlar yok-
tu.

Dermatolojik muayenede yiiz, kol, bacak, el ve
ayak sirtlar1 ve govdede ortalar atrofik, kenarlar
keratozik ve deriden kalkik, degisik biiytikliiklerde,
multipl aniiler veya diizensiz sekilli plaklar; genital,
inguinal, gluteal bolge, sol ayak dorsumu ve sag
pretibial bolgede hiperkeratozik verriikoz biiyiik
plaklar gorildii (Resim 1, 2, 3). Oral mukoza nor-
mal goriintimde idi. Gz konsiiltasyonunda rekiir-
ren keratokonjonktivit ve korneal opasite saptandi
ve tedavi verildi. Hastanin sistemik muayenesi nor-

ve perifolikiler lenfohistositik hiicre infiltrasyonu (HE x400).

Bacak ve omuzdaki aniiler iki lezyondan ali-
nan deri biyopsilerinin histopatolojik incelemesin-
RESIM 2: Bacakta aniller plaklar. de hiperkeratoz ve bir alanda parakeratoz gosteren
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follikiiler tikacla karakterize kornoid lamel iceren
ve bu alanda vakuolizasyonun izlendigi ¢ok kath
yass epitel altinda, iist dermisde follikiil etrafinda
band tarzinda lenfohistositik iltihabi hiicre infilt-
rasyonu goriildii ve porokeratoz ile uyumlu bulun-
du (Resim 4). Hastanin sag pretibial bolge ve peri-
anal bolgedeki verriikdz lezyonlarindan poroke-
ratoz ve skuamoz hiicreli karsinom 6n tanilariyla
alinan biyopsilerin histopatolojik inceleme sinde
malignite lehine bulgu saptanmadi, hiperkeratozik
tip porokeratoz ile uyumlu bulundu. Rutin labora-
tuvar tetkikleri sedimentasyon vyiiksekligi (55
mm/saat) disinda normal bulundu.

Bityiik verriikoz lezyonlara vazelin salisil %40;
govde, Ust ve alt ekstremitedeki lezyonlara kriyo-
terapi baslandi. Hastanin lezyonlar: jeneralize ol-
dugu ve tiimiine kriyoterapi uygulamasi miimkiin
olamayacag: i¢in sistemik retinoid tedavisi planlan-
d1. Oftalmolojik tutulum ve tedaviye uygunluk agi-
sindan tekrar goz konsiiltasyonu istendi. Rekiirren
keratokonjonktiviteye bagli korneal opasitenin
hastaligin bir bulgusu olabilecegi belirtildi ve kont-
rolleri altinda sistemik retinoid kullanimi i¢in kon-
trendikasyon dustintilmedi. Sistemik olarak
asitretin 35 mg/glin baglandi. Deride asir1 kuruluk
ve miyaljileri olustugu icin bir ay sonra asitretin 25
mg/giin doza diisiildii. fkinci ay sonunda lezyonla-
rin oldukca gerilemesine karsin, goz kurulugu,
konjonktivada kizariklik, yanma, batma, gérme bu-
lanikligina yol agan keratokonjonktivit nedeniyle
asitretin kesildi. Asitretin terapisini tolere edeme-
yen hastanin tedavisine topikal keratolitik, nem-
lendiriciler ve kriyoterapi ile devam edildi.
Verriikoz lezyonlar kismen diizeldi. Kriyoterapi
uygulanan lezyonlar atrofik skar ile iyilesti. 15 giin-
de bir kriyoterapi seanslarina devam eden hasta 5.
aydan sonra tedaviye ve kontrole gelmedi.

I TARTISMA

Porokeratoz merkezi atrofik, cevresi keratozik ve
deriden kalkik, diizensiz sekilli veya aniiler plak-
larla karakterize ender goriilen bir keratinizasyon
bozuklugudur. Porokeratozun etyopatogenezi tam
olarak bilinmemektedir. Otozomal dominant gecis-
li oldugu ve daha ¢ok erkeklerde gortldigii bildi-
rilmistir. Sik goriilmeyen bir keratinizasyon
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bozuklugu olan porokeratozun 5 klinik tipi tanim-
lanmigtir: Porokeratosis Mibelli, lineer porokera-
toz, dissemine stiperfisyel aktinik porokeratoz,
punktat porokeratoz ve palmoplantar porokera-
toz.!3

Porokeratosis Mibelli genellikle ekstremite-
lerde tek veya birkag¢ adet merkezi atrofik, kenar-
lar1 deriden kalkik, keskin sinirli antiler plaklarla
karakterizedir. Ayrica gévde, yliz, genital bolge ve
korneada da yerlegebilir. Korneada keratit ve kor-
neal opasitelere yol agabilir. Lezyonlar siklikla ¢o-
cuklukta ortaya c¢ikmakla birlikte, erigkinlik
doneminde de goriiliir. Otozomal dominant gegis
disinda immiinsupresyon, ultraviyole, yanik, rad-
yoterapi, renal transplantasyon etyolojide rol oy-
nayan nedenlerdir. Organ transplantasyonu
yapilan, l6semi ve lenfomasi olan, otoimmiin has-
talig1 olup kortikosteroid kullanan olgularda poro-

keratoz olusumu bildirilmigtir.!®

Literatiirde az sayida yayinlanmig JPM olgusu
bulunmaktadir. Eng ve Kolton’un bildirdikleri pso-
riazis ve jeneralize eriiptif PM birlikteliginin oldu-
gu olguda, lezyonlar tiim viicutta yaygin, sirsine
makiiller ve plaklar, verriik6z lezyonlar seklinde
tariflenmis, baslangicta psoriazis lezyonlarinin kli-
nik ve histopatolojik olarak PM lezyonlarini mas-
keledigi bildirilmistir.” Bizim olgumuzda ise
psoriazis veya bagka bir deri hastalig: ile birliktelik
bulunmamaktadir. Torne ve ark. ise jeneralize lez-
yonlar1 olan ve lezyonlarin ¢ogunda skuaméz hiic-
reli karsinom geligsen 2 JPM olgusu bildirmislerdir.?

Reed ve Leone, mutant epidermal hiicre klon-
larinin periferal olarak genisledigini, bunun da nor-
mal keratinositler ve klonal populasyon arasindaki
sinirda kornoid lamel olusumuna yol agtigini ileri
stirmiiglerdir. Anormal klonlarin gelismesi muhte-
melen kalitsaldir ve wultraviyole 1181, foto-
kemoterapi ve immiinsupresyon gibi tetikleyici
faktorler rol oynamaktadir. Bir bagka hipotezde ise
T helper, T supresor ve Langerhans hiicrelerinden
olusan mononiikleer infiltratin keratinositlerde mi-
tozu uyararak kornoid lamella olusumunu saglaya-
bilecegi distiniilmistiir.** Olgumuzun hikayesinde
ailede benzer hastalik yoktu. Ultraviyole ve im-
miinsiipresyon gibi tetikleyici faktorler saptanma-
d1. Sporadik bir olgu olarak degerlendirildi.
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Porokeratoz, kornoid lamel ile karakterize, de-
rinin diskeratotik bir hastaligidir ve bu durum de-
ri  timorleri igin  prekanserdz  olabilir.
Porokeratozun tiim varyantlarinda malign dejene-
rasyon bildirilmistir. Ancak malign dejenerasyon
riski biitlin porokeratoz tiplerinde esit derecede de-
gildir. Uzun siiredir var olan genis lezyonlarda ve
lineer porokeratozda risk daha fazladir. Porokera-
tozik lezyonlardan malign transformasyon orani
%7.5-11.6 arasinda olup, PM’de bu oran %?7.6 ola-
rak bildirilmigtir. Porokeratoz lezyonlar: tizerinden
bowen hastalig1, skuamoz hiicreli karsinoma ve en-
der olarak bazal hiicreli epitelyoma gelisebilir. Tor-
ne ve ark. lezyonlarinin ¢ogunda skuamoz hiicreli
karsinom gelisen iki JPM olgusu rapor etmisler-
dir 381011 Porokeratoz olgular: gelisebilecek malig-
niteler acisindan dikkatli takip edilmelidir. Ozel
likle uzun siiredir olan genis lezyonlarda skuamoz
hiicreli veya bazal hiicreli karsinom gelisebilece-
ginden, biz de olgumuzun genis ve verriikéz olan
lezyonlarindan multipl biyopsiler aldik. Histopato-
lojik olarak hicbirinde malignite saptanmadi, hi-

perkeratozik tipte porokeratoz olarak degerlendi.

Histopatolojik olarak kornoid lamel olarak ad-
landirilan parakeratotik hiicrelerden olusan siitu-
nun goriilmesi en 6nemli tan1 koydurucu 6zelliktir.

Saniye CINAR ve ark.

Bunun disinda noninvaziv bir teknik olan derma-
toskopi porokeratozik lezyonlarin tanisinda yarar-
lidir. Dermatoskopide merkezde skar benzeri beyaz
alani ¢evreleyen aniiler beyaz-sar1 renkte yap1 go-
riiliir.'?

Optimal tedavi prosediirii lezyonlarin biiyiik-
ligiine ve lokalizasyonuna, fonksiyonel ve estetik
ihtiyaglara gore secilmelidir. Eksizyon, greft, kri-
yoterapi, elektrodesikasyon, dermabrazyon, kar-
bondioksit lazer tedavi secenegi olarak kullanilabi-
lir. Topikal 5 fluorourasil PM, lineer porokeratoz
ve dissemine siiperfisyel aktinik porokeratozda et-
kilidir. Oral retinoidler de porokeratozda kullanil-
mistir ve dissemine siiperfisyel aktinik porokeratoz
da, yaygin PM’de, lineer porokeratozda ve palmop-
lantar porokeratozda basarili sonuglar alinmigtir.
Retinoidlerin ayrica porokeratozda kutanoz karsi-
nogenezi engelleyici etkisi olabilir. Literatiirde je-
neralize lineer porokeratozda topikal imikimod
kullanimiyla bagarili sonuglar bildirilmistir.Bunun
disinda tedavide topikal vit D3 anologlar: kullanil-
maktadir.”®*'” Biz de tipik klinik ve histopatolojik
bulgularla JPM tanis1 koydugumuz bu sporadik ol-
gumuzda kisa siireli sistemik retinoid tedavisi ve
kriyoterapi ile oldukg¢a iyi sonug aldik. JPM nadir
goriildiigii icin sunmay1 uygun bulduk.
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