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Ozet

Porokeratozis Mibelli, nadir goriilen, kronik,
ilerleyici kalitsal bir keratinizasyon bozuklugudur.
Klinik olarak, ¢evresi hiperkeratozik halka ile
gevrili anniiler plaklarla karakterizedir. Bu
lezyonlarin merkezi g¢ogunlukla atrofiktir ancak
hiperkeratotik de olabilir. Lezyonlar siklikla
ekstremitelerde goriilmektedir ancak nadiren yiiz,
genital organlar, oral mukoza ve Kkornea da
etkilenebilir. Erkelerde goriilme sikligi daha
yiiksektir. Burada burun etrafinda porokeratozis
Mibelli gelisen 18 yasinda bayan bir hasta ender
goriilen bir hastalik olmasi nedeniyle sunulmustur.
Anahtar Kelimeler: Porokeratoz, Mibelli
Porokeratosis of Mibelli: A Case Report
Abstract

Porokeratozis Mibelli is a hereditary keratinisation
disorder. It is a rare and progressive chronic
disesase. It is characterized with annular plaques,
spanned with hyperceratosic ring. Central of these
lesions is usually atrophic but seldom it may be
hyperceratotic. Extremities are often affected but
lesions may be seen rarely in face, genital organs,
oral mucosa and cornea. The disease is more
frequent in male. In this report, a 18 year old
woman with a lesion of Poroceratosis Mibelli
around her nose is presented here.
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Giris

Porokeratozis  Mibelli  (PM)  ¢evresi
hiperkeratozik halka ile ¢evrili merkezi
atrofik anniiler plaklarla karakterize nadir
goriilen  kalitsal ~ bir  keratinizasyon
bozuklugudur. PM diizensiz bir otozomal
dominant kalitim gostermektedir ancak
kendiliginden de ortaya  ¢ikabilir.
Etyopatogenezi tam olarak
bilinmemektedir ve erkeklerde daha sik
goriilir  (1,2). Histopatolojik  olarak
‘kornoid  lamel’denilen  parakeratotik
keratinositlerin olusturdugu slitunla
karakterize olan porokeratozisin, PM,
linear porokeratozis, dissemine superfisial
aktinik porokeratozis, punktat
porokeratozis, palmoplantar porokeratozis
ve dev porokeratozis gibi klinik formlar
bildirilmistir (3). PM siklikla
ektremitelerde  yerlesim  gosterse  de
nadiren yiiz, genital organlar, oral mukoza
ve kornea da goriilebilmektedir (1-4).
Ozellikle 50 yas sonrasinda malign
transformasyon siklikla skuaméz hiicreli
karsinom gelisme riski bulunmaktadir (5).
Biz burada burun kenarinda PM tanisi
konulan 18 yasinda bir bayan hastay1 nadir
goriilmesi  nedeniyle sunmayr uygun

bulduk.

Olgu Sunumu

Onsekiz yasindaki bayan hasta burun
kenarlarinda 3 yildir bulunan kasintisiz,
kahverengi  {izeri  kabuklu  yaralar
yakinmasi ile dermatoloji poliklinigimize
basvurdu. Opykiisiinde daha once bu
sikayeti nedeniyle tedavi almadigr ve
lezyonlarinin sayisinda artma olmadigi
ogrenildi. Ozgecmisinde dnemli bir 6zellik
yoktu. Soyge¢misinde, anne, baba ve
kardeslerinde benzer bir deri sikayeti
tanimlamadi. Sistemik hastaligt ve ilag

kullanim Oykiisii  yoktu. Yapilan genel
muayene ve laboratuar tetkiklerinde
herhangi  bir  patolojiye rastlanmadi.
Dermatolojik muayenesinde ise burun
kanatlarina lokalize,
biiytikliikleri 1-5 mm aras1 degisen ¢evresi
ince hiperkeratozik halka ile cevrili,
merkezi atrofik, anniiler, 5 adet plak
seklinde lezyon tespit edildi (Resim 1).

Resim 1: Burun iizerine ve kanatlarina

lzerine ve

lokalize, biyiiklikleri 1-5 mm arasi
degisen cevresi ince hiperkeratozik halka
ile ¢evrili, merkezi atrofik, anniiler, 5 adet

plak seklinde lezyon.

Hastadan alman punch biyopsi drneginin
histopatolojik incelemesinde epidermiste
ortohiperkeratoz, parakeratoz, epidermiste
hipograniiloz akantoz, dermiste seyrek
mononiikleer iltihabi hiicre infiltrasyonu
gortildii (Resim 2). Klinik ve histopatolojik
degerlendirme sonucunda hastaya
porokeratozis Mibelli tanis1  konuldu.
Topikal kalsipotriol tedavisi onerilen hasta
kontrole ¢agrildi.
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Resim 2: Hiperkeratoz, parakeratoz,
epidermiste hipograniiloz akantoz,
dermiste seyrek mononiikleer iltihabi hiicre
infiltrasyonu (HE x 100).

Tartisma

Nadir  goriilen  bir  keratinizasyon
bozuklugu olan PM, etrafi hiperkeratotik
bir halka ile c¢evrili, ortas1 atrofik,
genellikle anniiler, bazen de diizensiz
sekilli  olabilen, hiper-hipo  pigmente
plaklara doniisen papiil seklinde baslar.
Kademeli bir ilerleme  ardindan
kendiliginden  gerileme  gdzlenebilir.
otozomal dominant gecisli olarak bilinse
de ailesel olmayan olgular da mevcuttur.
Genellikle ¢ocukluk doneminde baglar ve
erkeklerde daha sik goriilmektedir. En ¢ok
el ve ayaklara yerlesim gosterir. Ancak
yiiz, genital organlar, oral mukoza ve
kornea gibi nadir yerlesim alanlar1 da

bildirilmistir (2-6). Olgumuzda aile dykiisii
olmadigi i¢in sporadik bir olgu olarak
degerlendirildi.

Histopatolojik olarak kornoid lamel adi
verilen parakeratotik siitunlarin  varligi
tanida olduk¢a Onemli bir bulgudur.
Epidermiste bazal tabakada hidropik
dejenerasyon, kornoid lamel altindaki
epidermiste  graniiler tabaka  kaybu,
diskeratotik ~ hiicreler ~ ve  vakuollii
keratinositler goriilebilir (7,8). Olgumuzda
da benzer histopatolojik bulgular mevcuttu.
PM kornoid lamel ile karekterize nadir
goriilen diskeratotik bir hastaliktir ve bu
durum deri tiimorleri igin bir yatkinlik
olusturabilir.  Ozellikle 50 yas iizerinde
malign transformasyon riski bulunmaktadir
ve en yaygm olarak skuamoz hiicreli
karsinom gelismektedir.  Ancak Bowen
hastalig1 ve bazal hiicreli karsinom gelisimi
de bildirilmistir (5,9).

Etyopatogenezi tam olarak
bilinmemektedir. Ancak, otozomal
dominat gecis disinda, immiinosupresyon,
ultraviyole maruziyeti, yanik, radyoterapi,
renal transplantasyon etyolojide rolii
olabilecek  faktorler arasindadir. PM
tedavisi lezyonun vyeri, bilyikligi ve
hastaya  gore  degismektedir  (10).
Kriyoterapi, D  vitamini anologlari,
kalsipotriol, elektrokoterizasyon, yerel 5-
florourasil, karbondioksit lazer, total
eksizyon kiigiik lezyonlarda etkili olarak
kullanilmaktadir.  Ancak  yaygin  ve
hiperkeratozik ~ lezyonlarda  sistemik
retinoidler, lazer tedavileri, fotodinamik
tedaviler ve dermabrazyon kullanimi tercih
edilmelidir (11-12). Malign
transformasyon riski bulunmasi nedeniyle
mutlaka tedavi ve takip gerektirmektedir.
Olgumuzun lezyon sayisinin az ve ¢apinin
kiiciik olmas1 nedeniyle topikal kalsipotriol
ile tedaviye baglandi ve takip Onerildi.
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Bu olgu klinik ve histopatolojik olarak PM
icin oldukga tipik olmasi, nadir goriilen bir
cilt hastalig1 olmas1 ve prekanserdz olmasi
nedeniyle sunulmustur.
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