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Ozet :
Porokeratozis = mibelli nadir goriilen, otozomal
dominant gegisli, kronik, ilerleyici bir keratinizasyon
bozuklufu hastalifidir. Burada, ileri yaglarda
baglayan ve yaygin lezyonlar1 olan bir porokeratozis
mibelli olgusu sunuldu.

Anahtar kelimeler : Porokeratozis mibelli

Summary

Porokeratosis mibelli is a rare, autosomal dominant
inherited, chronic, progressive diskeratinization
disorder. In this case, a patient with adult onset and
with generalized lesions was presented.
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Giris

Porokeratozis mibelli ilk kez 1893 yilinda Mibelli ve
Respighi tarafindan tammlanmigtir (1). Hastaligin
diger isimleri hyperkeratosis figurata centrifuga
atrophicans ~ (Ducrey  and  Resspighi) ve
hyperkeratosis eccentrica (Respighi)’dir. (1,2,3).
Porokeratozis mibelli nadir gériilen, kronik,
ilerleyici, keratinizasyon bozuklugu gosteren bir
hastaliktir. (4,5,6,7,8). Hastalik otozomal dominant
gecisli olup, tipik lezyon ortasi atrofik, cevresi
keratozik, deriden kalkik halka sekilli bir kenarla
gevrili plaktr (1,4,5,6).

Olgu

73 Yasmnda ev hammm olan UE. viicudundaki
kagintilh  dokiintillerden  yakinarak  dermatoloji
poliklinigine bagvurdu. Anamnezde 30 yil énce sol
bacaginda kasmtili bir leke olustugu ve daha sonra
bu kisimda kabarik, sert, kasmtili bir doékiintiiniin
gelistifi, yillar boyunca buna benzer dokiintiilerin
tim viicuduna yayildifi OZrenildi. Hastamn 6z
gecmisi  Ozellik  arzetmemekteydi.  Hastamn
soygecmisinde  ailesinden  kendisine  benzer
dokiintiisi  olan kimsenin olmadifi = Ogrenildi.
Sistemik muayenesinde; ates: 36.2°C, nabiz: 90/dk.,
TA: 130/90 idi. Oskiiltasyonda her iki hemitoraksta
yaygin kabaraller mevcuttu. Bunun disinda baska bir
patoloji tesbit edilemedi. Dermatolojik muayenede;
yanaklarda, alinda 0.5-1 cm; karinda ve
ekstremitelerde ise 0.5-5 cm c¢apinda oval, ortas:
atrofik, kenarlari deri yiizeyinden 1-4 mm kalkik,
hiperkeratozik ve kenarlari daha koyu renkte cok
sayida pembe plaklar mevcuttu (Sekil 1-2).
Laboratuvar tetkiklerinde; sedimentasyon: 15-27
olup, rutin biyokimya, hemogram, irogram
normaldi. Hastanin histopatolojik incelemesinde; ici
lameller gseklinde keratinle dolu invaginasyon ve
keratinin alt kisimlarinda parakeratoz mevcuttu,

keratinli invaginasyonun biri pilosebase follikiile
kadar uzamyordu (Sekil 3-4).

Tartisma

Porokeratozis  mibelli nadir - goriilen, kronik bir
keratinizasyon = bozuklugu  hastaligidir  (1,6).
Hastalifin otozomal dominant oldugu belirtilmekle
beraber nadiren nonfamiilyal olgularda bildirilmistir
(1,3). Bizim vakamizin annesinde ve babasinda da
bu hastaliktan goriilmediginden, hastamuzin otozomal
dominant gecisli porokeratozis mibelli olmadigim
sOyleyebiliriz. Baslangicin genellikle ¢ocuk yaslarda
oldugu belirtilmektedir (1,5). Baglangic lezyonu 1
mm ¢ap ve yikseklginde, kraterimsi, keratinize
kahverengi bir papiildiir. Ortasinda keratozik bir
tikac bulunabilir. Lezyon etrafina dogru genisleyerek
zamanla oval veya yuvarlak bir plak halini alir.
Lezyonun etrafinda hiperkeratozik verrii tarzinda bir
bordiir vardir. Bu bordiiriin enine olan ekseninin i¢
ve dis smn yiiksek, orta kismu ise ¢okiiktiir. Plagmn
orta kismu ¢ogunlukla atrofik olup, kuru, diiz, hafif
sklerotik ve kenar kismuna gore daha acik renktedir.
Kil follikiilii agizlar1 genellikle tikalidir (1,3,4,5,6).
Hastaligt 40 yasinda baglayan  olgumuzun
lezyonlarimin  goriiniimii  de tipik porokeratozis
mibelli lezyonlarina uymaktadir. Lezyonlar bir tane
olabilecegi gibi cok sayida da goriilebilir (1,5).
Hastammzin lezyonlari cok sayida olup yaygindi.
Hastalik siklikla el, ayak, ekstremiteler, yiiz ve
boyunu tutmakla beraber viicut yilizeyinin herhangi
bir - yerinde de goriilebilir (1,3,4). Hastamzin
lezyonlar1 ekstremitelerinde, yiizde ve govdedeydi.
Porokeratozis mibelli lezyonlar1 boy ve sekil olarak
cok degisik bicimde olabilir. Bazen genis verriikoid
nodiiller, lineer dizilmig lezyonlar veya zosteriform
bicimde yayilma goriilebilir. Nadiren agiz mukozasi
tutulabilir. Parmaklar: tuttufu zaman tirnak distrofisi
yapabilir (1,3,4). Vakamuzda mukoza ve tirnak
tutulumu yoktu. Ayrica tamda elastozis perforans
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serpiginosa, = graniiloma anniilare, liken plan
anniilare, verrii, arsenik keratozu, lineer epidermal
neviis  diigiiniilmelidir  (5,6). Atrofik skatrisler
tizerinde gelisen basal cell ca hastalikta goriilebilecek
komplikasyondur (6). Hastaligm histopatolojisinde
hiperkeratozik sahalar arasinda epidermis igine
dogru giden parakeratotik kisimlar  (kornuid
lamellalar), baz1 kisimlarda akantoz, bazi kisumlarda
ise atrofi, kornoid lamellalar kistunin altinda
stratum granulosumda kaybolma goriiliir. Dermiste
cogunlugunu lenfositlerin olugturdugu kronik iltihabi
infiltrasyon vardir (9). Tedavide tibbi ve' cerrahi
yontemler kullamlir. Tibbi tedavide; % 5°lik 5-
flurouracil krem, kortikosteroidli kremler ve
intralezyoner Kortikosteroid, % 0.1 tretionin krem
ve % 4’liik hydroquinone krem kullamlabilir.
Hastahigin cerrahi tedavisinde; total eksizyon ve
kriyosiriirji uygulanmaktadir (1,4,5). Nadir goriilen
bir hastalik olmasi, olgumuzun hastalifimn ileri
yaglarda  baglamasi, familyal olmamasi ve
lezyonlarin yaygin olmasi sebebiyle yayinlanmayi
uygun gordiik.
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