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ÖZ 

Porokeratoz nadir görülen, çoğunlukla otozomal dominant 

kalıtımlı bir keratinizasyon bozukluğudur. Merkezi atrofik 

kenarı hiperkeratotik annuler papül ve plaklarla 

karakterizedir. Porokeratozis Mibelli porokeratozun klinik bir 

alt tipidir. Bu hastalıkta yüz tutulumu nadirdir ve kornoid 

lamel denilen parakeratotik sütun görülmesi karakteristik bir 

histopatolojik bulgudur. Burada yüz tutulumlu,  klinik ve 

histopatolojik bulgularla porokeratozis Mibelli tanısı konulan 

26 yaşında erkek olgu sunulmaktadır. 

Anahtar kelimeler: Mibelli’nin porokeratozu, Yüz, Kornoid 

lamel. 

 

ABSTRACT 

Porokeratosis is a rare disorder of epidermal keratinization 

that is mostly  inherited in an autosomal dominant form. It is 

characterized by annular papules and plaques with an 

atrophic center and hyperkeratotic edges. Porokeratosis 

Mibelli is a clinical subtype of porokeratosis. Facial involve-

ment is rare in this disease and parakeratotic column is 

called cornoid lamellae  that is  characteristic histopathologic  

findings of porokeratosis Mibelli. Herein we present a 26-

year-old male patient that is clinically and histopathologically 

diagnosed as  porokeratosis Mibelli with facial involvement. 
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GİRİŞ 

Porokeratoz, epidermal keratinizasyon bozuk-

luğuyla karakterize otozomal dominant kalıtılan 

bir genodermatozdur. Kenarları deriden kabarık 

ve hiperkeratotik, ortası atrofik, sentrifugal ola-

rak genişleyen annuler plaklarla karakterizedir. 

Etyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Poroke-

ratozun porokeratozis mibelli (PM), dissemine 

süperfisyel aktinik porokeratoz, punktat poro-

keratoz, lineer porokeratoz ve palmoplantar 

porokeratoz olmak üzere beş klinik alt tipi bu-

lunmaktadır. Porokeratozis mibelli lezyonları; 

klasik olarak ekstremitelerde yerleşmekte olup 

palmoplantar bölge, mukozalar, genital bölge, 

yüz nadir görülen yerleşim yerleridir. Burada, 

yüz tutulumu olan, klinik ve histopatolojik bul-

gularla PM tanısı konulan 26 yaşındaki erkek 

hasta sunulmaktadır. 

 

OLGU 

Yirmi altı yaşında erkek hasta, polikliniğimize 

burunda alında kızarıklık şikayeti ile başvurdu. 

Bu şikayetlerinin yaklaşık iki aydır olduğu, daha 

önce bu nedenle çeşitli topikal tedaviler gördü-

ğü fakat tedavilerden fayda görmediği öğrenil-

di. 

Özgeçmişinde ve soy geçmişinde herhangi bir 

özellik yoktu. Herhangi bir ilaç kullanım öyküsü 

bulunmamaktaydı. Dermatolojik muayenesinde 

burunda ve alında keskin sınırlı ortası atrofik,  

çevresinde hiperkeratotik sınır bulunan plakları 

mevcuttu (Resim 1 ve 2).  

Hastadan yapılan punch biyopsi materyalinin 

histopatolojik incelemesinde;  foliküler kornoid 

lamel ve diskeratotik keratinositler izlendi (Re-

sim 3). Bu bulgular doğrultusunda hastaya PM 

tanısı kondu. Hastaya 5 fluorourasil (FU) tedavi-

si başlandı ve 6 haftalık tedavi sonrası kısmi 

yanıt alındı. Olgu halen tedaviye yanıt açısından 

izlenmektedir. 

 

Resim 1. Burunda keskin sınırlı ortası atrofik,  

çevresinde hiperkeratotik sınır bulunan plaklar. 

 

 

Resim 2. Alında merkezi atrofik plak çevresinde 

1 mm yüksekliğinde hiperkeratotik sınır. 

 
 

 

Resim 3. Foliküler kornoid lamel ve diskeratotik 

keratinositler, HE, x100. 
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TARTIŞMA 

Porokeratoz nadir görülen, merkezden etrafa 

doğru genişleyen, kabarık kenarlı, anüler hiper-

keratozik papül ve plaklarla karakterize bir ke-

ratinizasyon bozukluğudur (1). Porokeratozun, 

beş klinik alt tipi bulunmaktadır. Bunlar; PM, 

dissemine süperfisyel aktinik porokeratoz, 

punktat porokeratoz, lineer porokeratoz ve 

palmoplantar porokeratozdur. İlk olarak PM 

1893 yılında Mibelli tarafından tanımlanmıştır 

(2).  

Hastalığın klasik tipi olan PM otozomal domi-

nant kalıtımla geçen bir dermatozdur. Fakat 

sporadik vakalar da bildirilmiştir (3). Olgumuzun 

öyküsünde ailesinde benzer lezyonu olan kimse 

bulunmamaktadır. Otozomal dominant geçiş 

dışında etyopatogenezi tam bilinmemekle bir-

likte, immünsupresyon, ultraviyole maruziyeti, 

yanık, radyoterapi, renal transplantasyon etyo-

lojide rolü olabilecek faktörlerdir (3).  

PM genellikle çocuklukta olmak üzere her yaşta 

ortaya çıkabilen bir dermatoz olup erkeklerde 

daha sıktır (4). Olgumuz da 26 yaşında olup cin-

siyeti erkekti. PM genellikle ekstremitelerde tek 

veya birkaç adet annüler plaklarla seyreden 

ortası atrofik, kenarları hiperkeratozik halka ile 

çevrili annüler plaklar şeklindedir. Daha çok el 

ve ayakta görülen PM gövdede,  yüzde,  genital 

ve korneal bölgede yerleşebilmektedir (3, 4). 

Multipl lezyonlar görülebilir; fakat çoğu zaman 

lezyonlar bölgesel yerleşimli ve tektir (1). Litera-

türde bir olguda genital bölge, bir olguda tüm 

vücut, bir olguda yüz, bir olguda ayak yerleşimi 

bildirilmiştir (5, 3, 6). Bizim hastamızda olduğu 

gibi izole yüz tutulumu nadiren bildirilmiştir. 

Yüz tutulumu olan vakalar genellikle PM ve dis-

semine süperfisyel aktinik porokeratoz tanısı 

alan olgulardır. Bir çalışmada 197 PM olgusu-

nun sadece 7'sinde yüz tutulumu bildirilmiş 

 

 

tir. Gutierrez ve ark.' ları on beş yıllık gözlemleri 

sonucunda yüzde porokeratozu olan 6 olgu ta-

nımlamışlardır. Bildirilen hastalardan biri erkek, 

beşi kadındı ve hastaların yaşı 16-30 yaş arasın-

da değişmekteydi. Porokeratoz erkeklerde daha 

sık görülmesine rağmen Gutierrez ve ark.' ları-

nın bildirdiği yüzde porokeratozu olan olgularda 

kadın hakimiyeti mevcuttur (7). Bizim olgumuz-

da erkek hasta olup lezyon yüz yerleşimliydi. 

Tanı, klinik ve histopatoloji ile konur. Histopato-

lojide kornoid lamel denilen parakeratotik sü-

tun karakteristik bir bulgudur. Porokeratozda 

histopatolojik olarak kornoid lamel foliküler ya 

da akrosiringeal olabilmektedir (8). Olgumuzun 

histopatolojik incelemesinde; foliküler kornoid 

lamel ve diskeratotik keratinositler izlendi. Kor-

noid lamel; viral siğiller, aktinik keratoz, sebo-

reik keratoz ve skuamoz hücreli karsinomda da 

görüldüğünden histopatolojik olarak ayırıcı ta-

nıda bu hastalıklar düşünülmelidir (2,3). Klinik 

olarak ayırıcı tanıda diğer porokeratozlar, 

Bowen hastalığı, anüler veya atrofik liken pla-

nus, liken skleroatrofik de akla gelmelidir (4). 

Yüzdeki lezyonlar diskoid lupus eritematozus, 

lupus vulgaris ile karışabilir (7). 

Porokeratozis, premalign bir durumdur. Lezyon-

lardan bowen hastalığı, skuamoz hücreli karsi-

nom, bazal hücreli karsinom gelişebilir. Kornoid 

lamel yakınındaki keratinositlerde p53 geninin 

ekspresyonu artmıştır (9). Lineer varyantlarda, 

geniş lezyonlar ile uzun süreden beri var olan 

lezyonlarda daha yüksek malignite riski bulun-

maktadır (1,9). Porokeratozis tanısı alan hasta-

lar malignite gelişebilmesi ihtimaline karşı taki-

be alınmalıdır. 

Porokeratozda optimal tedavi; hastaya, lokali-

zasyona ve lezyon büyüklüğüne bağlı olarak 

seçilmelidir. Topikal retinoidler genellikle etki-
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sizdir. Kriyoterapi, D vitamini anologları, elekt-

rokoterizasyon, lokal 5 FU, karbondioksit lazer, 

pulsed dye lazer, Nd-Yag lazer ve total eksizyon 

tedavide uygulanabilir (2). Lezyonların tekrar-

lamaması için anormal keratinosit sütunlarının 

yıkılması gerekmektedir (10). Olgumuza lokal 5-

FU tedavisi başlanmış ve 6 haftalık tedavi son-

rası kısmi yanıt alınmıştır. Sonrasında olgumuzu 

takibe aldık. 

Sonuç olarak PM’de yüz tutulumu nadir olup 

burada yüzde yerleşen PM olgusunu sunmak 

istedik.  
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