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OLGU SUNUMU/CASE REPORT

POROKERATOZIS MIBELLI: YUZ YERLESiMLI NADIR BiR OLGU

Porokeratosis Mibelli: A Rare Case Located on The Face
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Porokeratoz nadir gorilen, ¢ogunlukla otozomal dominant
kalitimli bir keratinizasyon bozuklugudur. Merkezi atrofik
kenari  hiperkeratotik annuler papil ve plaklarla
karakterizedir. Porokeratozis Mibelli porokeratozun Klinik bir
alt tipidir. Bu hastalikta yiz tutulumu nadirdir ve kornoid
lamel denilen parakeratotik sttun gértiimesi karakteristik bir
histopatolojik bulgudur. Burada yiz tutulumlu, klinik ve
histopatolojik bulgularla porokeratozis Mibelli tanisi konulan
26 yasinda erkek olgu sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Mibellinin porokeratozu, Yiz, 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 thatis 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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GIiRIS

Porokeratoz, epidermal keratinizasyon bozuk-
luguyla karakterize otozomal dominant kalitilan
bir genodermatozdur. Kenarlari deriden kabarik
ve hiperkeratotik, ortasi atrofik, sentrifugal ola-
rak genisleyen annuler plaklarla karakterizedir.
Etyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Poroke-
ratozun porokeratozis mibelli (PM), dissemine
stiperfisyel aktinik porokeratoz, punktat poro-
keratoz, lineer porokeratoz ve palmoplantar
porokeratoz olmak lizere bes klinik alt tipi bu-
lunmaktadir. Porokeratozis mibelli lezyonlari;
klasik olarak ekstremitelerde yerlesmekte olup
palmoplantar bolge, mukozalar, genital bolge,
ylz nadir gorilen yerlesim yerleridir. Burada,
ylz tutulumu olan, klinik ve histopatolojik bul-
gularla PM tanisi konulan 26 yasindaki erkek
hasta sunulmaktadir.

OLGU

Yirmi alti yasinda erkek hasta, poliklinigimize
burunda alinda kizariklik sikayeti ile basvurdu.
Bu sikayetlerinin yaklasik iki aydir oldugu, daha
once bu nedenle gesitli topikal tedaviler gordi-
gl fakat tedavilerden fayda gérmedigi 6grenil-
di.

Ozgecmisinde ve soy gecmisinde herhangi bir
ozellik yoktu. Herhangi bir ilag kullanim 6ykiisi
bulunmamaktaydi. Dermatolojik muayenesinde
burunda ve alinda keskin sinirli ortasi atrofik,
cevresinde hiperkeratotik sinir bulunan plaklari
mevcuttu (Resim 1 ve 2).

Hastadan yapilan punch biyopsi materyalinin
histopatolojik incelemesinde; folikiiler kornoid
lamel ve diskeratotik keratinositler izlendi (Re-
sim 3). Bu bulgular dogrultusunda hastaya PM
tanisi kondu. Hastaya 5 fluorourasil (FU) tedavi-
si baslandi ve 6 haftalik tedavi sonrasi kismi
yanit alindi. Olgu halen tedaviye yanit agisindan
izlenmektedir.
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Resim 1. Burunda keskin sinirli ortasi atrofik,
cevresinde hiperkeratotik sinir bulunan plaklar.

Resim 2. Alinda merkezi atrofik plak ¢evresinde
1 mm yiiksekliginde hiperkeratotik sinir.

Resim 3. Folikiller kornoid lamel ve diskeratotik
keratinositler, HE, x100.
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TARTISMA

Porokeratoz nadir gorilen, merkezden etrafa
dogru genisleyen, kabarik kenarh, andler hiper-
keratozik papul ve plaklarla karakterize bir ke-
ratinizasyon bozuklugudur (1). Porokeratozun,
bes klinik alt tipi bulunmaktadir. Bunlar; PM,
dissemine sliperfisyel aktinik porokeratoz,
punktat porokeratoz, lineer porokeratoz ve
palmoplantar porokeratozdur. ilk olarak PM
1893 yilinda Mibelli tarafindan tanimlanmistir
(2).

Hastaligin klasik tipi olan PM otozomal domi-
nant kaltimla gegen bir dermatozdur. Fakat
sporadik vakalar da bildirilmistir (3). Olgumuzun
oykisinde ailesinde benzer lezyonu olan kimse
bulunmamaktadir. Otozomal dominant gegis
disinda etyopatogenezi tam bilinmemekle bir-
likte, immiinsupresyon, ultraviyole maruziyeti,
yanik, radyoterapi, renal transplantasyon etyo-
lojide rolii olabilecek faktorlerdir (3).

PM genellikle cocuklukta olmak tzere her yasta
ortaya cikabilen bir dermatoz olup erkeklerde
daha siktir (4). Olgumuz da 26 yasinda olup cin-
siyeti erkekti. PM genellikle ekstremitelerde tek
veya birka¢ adet anniler plaklarla seyreden
ortasi atrofik, kenarlari hiperkeratozik halka ile
cevrili anniler plaklar seklindedir. Daha ¢ok el
ve ayakta gorilen PM gbvdede, ylzde, genital
ve korneal bolgede yerlesebilmektedir (3, 4).
Multipl lezyonlar gorilebilir; fakat cogu zaman
lezyonlar bolgesel yerlesimli ve tektir (1). Litera-
tirde bir olguda genital bolge, bir olguda tiim
viicut, bir olguda yliz, bir olguda ayak yerlesimi
bildirilmistir (5, 3, 6). Bizim hastamizda oldugu
gibi izole yiz tutulumu nadiren bildirilmistir.
Yiiz tutulumu olan vakalar genellikle PM ve dis-
semine sliperfisyel aktinik porokeratoz tanisi
alan olgulardir. Bir calismada 197 PM olgusu-
nun sadece 7'sinde yiz tutulumu bildirilmis
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tir. Gutierrez ve ark.' lari on bes yillik gozlemleri
sonucunda ylizde porokeratozu olan 6 olgu ta-
nimlamislardir. Bildirilen hastalardan biri erkek,
besi kadindi ve hastalarin yasi 16-30 yas arasin-
da degismekteydi. Porokeratoz erkeklerde daha
stk goriilmesine ragmen Gutierrez ve ark.' lari-
nin bildirdigi ylizde porokeratozu olan olgularda
kadin hakimiyeti mevcuttur (7). Bizim olgumuz-
da erkek hasta olup lezyon yiiz yerlesimliydi.
Tani, klinik ve histopatoloji ile konur. Histopato-
lojide kornoid lamel denilen parakeratotik si-
tun karakteristik bir bulgudur. Porokeratozda
histopatolojik olarak kornoid lamel folikiler ya
da akrosiringeal olabilmektedir (8). Olgumuzun
histopatolojik incelemesinde; folikller kornoid
lamel ve diskeratotik keratinositler izlendi. Kor-
noid lamel; viral sigiller, aktinik keratoz, sebo-
reik keratoz ve skuamoz hiicreli karsinomda da
gorildigiinden histopatolojik olarak ayirici ta-
nida bu hastaliklar distunilmelidir (2,3). Klinik
olarak ayirici tanida diger porokeratozlar,
Bowen hastaligi, aniler veya atrofik liken pla-
nus, liken skleroatrofik de akla gelmelidir (4).
Ylzdeki lezyonlar diskoid lupus eritematozus,
lupus vulgaris ile karisabilir (7).

Porokeratozis, premalign bir durumdur. Lezyon-
lardan bowen hastaligl, skuamoz hiicreli karsi-
nom, bazal hiicreli karsinom gelisebilir. Kornoid
lamel yakinindaki keratinositlerde p53 geninin
ekspresyonu artmistir (9). Lineer varyantlarda,
genis lezyonlar ile uzun sireden beri var olan
lezyonlarda daha yliksek malignite riski bulun-
maktadir (1,9). Porokeratozis tanisi alan hasta-
lar malignite gelisebilmesi ihtimaline karsi taki-
be alinmalidir.

Porokeratozda optimal tedavi; hastaya, lokali-
zasyona ve lezyon buyukligline bagh olarak
secilmelidir. Topikal retinoidler genellikle etki-



sizdir. Kriyoterapi, D vitamini anologlari, elekt-
rokoterizasyon, lokal 5 FU, karbondioksit lazer,
pulsed dye lazer, Nd-Yag lazer ve total eksizyon
tedavide uygulanabilir (2). Lezyonlarin tekrar-
lamamasi icin anormal keratinosit sttunlarinin
yikilmasi gerekmektedir (10). Olgumuza lokal 5-
FU tedavisi baslanmis ve 6 haftalik tedavi son-
rasi kismi yanit alinmigtir. Sonrasinda olgumuzu
takibe aldik.

Sonug olarak PM’de yiz tutulumu nadir olup
burada ylizde yerlesen PM olgusunu sunmak
istedik.
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