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Porokeratozis Mibelli

Porokeratosis Mibelli

OZET Porokeratozis mibelli (PM) nadir goriilen, kronik, etiyolojisi tam olarak bilinmeyen ve ka-
litsal olabilen bir keratinizasyon bozuklugudur. PM ortas: atrofik, gevresi hiperkeratozik sinirla
cevrili ince plaklarla karakterize premalign bir lezyon olarak kabul edilmektedir. PM erkeklerde
daha sik goriilmektedir ve genellikle ekstremitelerde yerlesmekle birlikte, nadiren yiiz ve genital
bolge tutulumu da goriilebilmektedir. Malign dejenerasyon potansiyeli oldugundan PM’nin teda-
visi ve izlemi mutlaka yapilmahdir. Bu ¢alismada, yiiz bolgesinde PM tanisi alan ve kriyoterapi bas-
lanan 17 yagindaki bir kadin olgu sunulmus ve PM literatiir esliginde tartigilmas1 amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Kriyoterapi; porokeratozis; yiiz

ABSTRACT Porokeratosis mibelli (PM) is a rare, chronic keratinization disorder that has unknown
etiology and may be inherited. PM is considered a premalign lesion, characterized by thin plaques
with atrophic center and surrounded by a hyperkeratotic border. PM is more common in men and
is usually located in the extremities, but occasionally the involvement of the face and genital area
is also seen. Because of the potential for malignant degeneration, treatment and follow-up of PM
must be performed. Here, we present a 17-years-old female patient who diagnosed with PM in the
face region and performed cryotherapy and PM is discussed in the light of the literature.

Keywords: Cryotherapy; porokeratosis; face

orokeratoz; bir keratinizasyon bozuklugu olup, lokalize formlar: po-

rokeratoz mibelli (PM), punktat porokeratoz, lineer porokeratoz, dis-

semine formlar1 dissemine siiperfisyal aktinik porokeratoz (DSAP),
dissemine stiperfisyal porokeratoz, dissemine palmoplantar porokeratoz ola-
rak siniflandirilmaktadir.* Ancak, hepsinin histopatolojisi ortak olup “kor-
noid lamel” denilen parakeratotik keratinositlerin olusturdugu stitunlar ile
karakterizedir."** Bunlardan en stk PM ve DSAP goriilmektedir.? Genel-
likle el ve ayaklara yerlesen PM, nadiren yiiz ve genital bolgelerde de go-
riilebilmektedir."*

Bu ¢aligmada, yiiz bolgesinde PM tanisi alan ve kriyoterapi tedavisi basg-
lanan 17 yagindaki bir kadin olgunun sunulmas: amaglanmigtur.

I OLGU SUNUMU

On yedi yasindaki kadin olgu, bir yildir yiiziinde olan kasintisiz yaralar ne-
deni ile poliklinigimize bagvurdu. Lezyonlarin sayisinda zamanla artma ol-
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dugu 6grenildi. Yapilan dermatolojik muayene-
sinde bilateral burun kanatlari, yanaklar ve burun
kokii iist kisminda aniiler, ortasi atrofik, ¢cevresi hi-
perkeratozik halka ile ¢evrili plak tarzi lezyonlar
saptand1 (Resim a, 1b). Sistemik hastaligy, ila¢ kul-
lanim 6ykiisii bulunmayan olgunu, ailede benzer
hastalik 6ykdisii yoktu. Yapilan sistemik fizik mua-
yene ve hemogram, biyokimya, anti-HIV, eritrosit
sedimentasyon hizi normal sinirlardaidi. Olgudan
PM 6n tanistyla biyopsi alindi. Histopatolojik ince-
lemede stratum korneum iginde parakeratotik ta-
bakalanma (kornoid lamel) gdsteren keratin tikag,
bu parakeratotik tabakalanmanin altinda bulunan
epidermite invajinasyon ve bazal tabakada kayip,
dermiste perivaskiiler ve perifolikiiler alanlarda yo-
gunlasan mononiikleer iltihabi hiicreler izlendi
(Resim 2). Olguya klinik ve histopatolojik bulgular
esliginde PM tanis1 konuldu. Olgunun lezyonlarina
kriyoterapi uyguland, giines koruyucu 6nerildi, ol-
gunun izlem ve tedavisine devam edilmektedir.

TARTISMA

Porokeratozlar nadir goriilen bir keratinazasyon
bozuklugu olup, ilk kez 1893 yilinda Vittoria Mi-
belli tarafindan tamimlanmistir. En stk PM ve
DSAP klinik tipleri goriilmektedir." Insidansi tam
olarak bilinmeyen hastalik, diinyanin her yerinde
saptanabilmektedir.>* Porokeratoz her iki cinsiyeti
de etkileyebilmekle birlikte, daha siklikla erkek-
lere tesir eden bir hastaliktir.2®>> PM daha cok er-
keklerde, DSAP daha ¢ok kadinlarda
goriilmektedir.*> PM’ de lezyonlar aktinik formlar

ise

ile kargilagtirildiginda daha erken yaslarda bagla-
maktadir.*

Porokeratozlarin etiyopatogenezi tam olarak
bilinmemekle; genetik faktorler, ultraviyole 151n-
lar1, immiinsiipresyon, ilaglar, kimyasallar, enfek-
siyoz ajanlar ve travma suglanan faktorler arasinda
yer almaktadir."*> PM, sporadik veya ailesel ola-
bilmekte; kalitimin daha ¢ok otozomal dominant
oldugu digtiniilmektedir.>* Ailesel hastalarin ¢ogu
DSAP’lilerdir. Ailesel hastalarda hastalik baslangic
yast daha erken olmaktadir.®

Klinik olarak PM lezyonlar: tek veya birkag
adet kiiciik, acik kahverengi keratotik papiiller sek-
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RESIM 1a, b: Bilateral burun kanatlar, yanaklar ve burun koki tist kisminda
anniler, ortasi atrofik, cevresi hiperkeratozik halka ile evrili plak tarzi lez-
yonlar.

Olgudan resimlerinin kullanilmast igin izin alinmigtir.

linde baslayip; daha sonra ortas: atrofik, etrafl hi-
perkeratotik sinirla ¢evrili, aniiler plaklar seklinde
izlenmektedir."*¢ Lezyonlar genellikle unilateral
olup, daha az siklikta bilateral ve simetriktir.* PM
,siklikla el ve ayaklara yerlesmekle birlikte yiiz,
dudak, genital bolge, sacli deri ve oral mukozaya da
yerlesebilmektedir.!*¢ Genellikle asemptomatik ol-
makla birlikte, lezyonlara kasint1 eglik edebilmek-
tedir.3*
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RESIM 2: Stratum komeum icinde parakeratotik tabakalanma (komoid lamel)
gbsteren keratin tikag, bu parakeratotik tabakalanmanin altinda bulunan epi-
dermiste invajinasyon ve bazal tabakada kayip (H&E x100).

Histopatolojik incelemede tipik olarak “kor-
noid lamel” ad: verilen parakeratotik siitunlar go-
riliir. Ayrica; belirgin epidermal invajinasyon,
kornoid lamel altindaki epidermiste graniiler ta-
baka kaybi, epidermis bazal tabakada hidropik de-
jenerasyon, diskeratotik hiicreler ve vakuolli

keratinositler izlenebilmektedir.!3*7

Porokeratoz yavas seyirli bir hastalik olup, za-
manla lezyonlarin sayis1 ve boyutunda artis olabil-
mektedir. Bazilarinda hastalik kendiliginden
gerileyebilmektedir. Immiinsiipresyonla iligkili PK
siklikla immiinsiipresyonun seviyesi ile paralellik
gostermektedir. Immiinsiipresif tedavi kesildikten
sonra tamamen gerileyebilmektedir.* Porokerato-
zun tiim formlarinda malign dejenerasyon goriile-
bilmekte; siklikla skuamoz hiicreli karsinom,
Bowen hastalig1 daha nadir olarak da bazal hiicreli
karsinom geligebilmektedir.>* Tiim porokeratoz-
larda malign dejenerasyon riski %7,5 olarak bildi-
rilmis; en yiiksek riskin biiyiik, uzun siiredir olan

ve lineer tipteki lezyonlarda oldugu belirtilmigtir.?
Bu ylizden premalign olarak kabul edilen poroke-
ratozlarin tedavi ve izlrmleri mutlaka yapilmaldir.

Porokeratozda topikal olarak vitamin D3 ano-
loglari, retinoidler, imikimod, kantaridin, ingenol
mebutat, 5-fluorourasil, diklofenak, kortikosteroid,
takrolimus, sistemik retinoidler, lazer tedavileri, fo-
todinamik tedaviler, kriyoterapi, dermabrazyon,
total eksizyon gibi genis tedavi segenekleri bulun-
maktadir."*!° Bu hastalarin tedavisinde giinesten
korunma da 6nemli yer tutmaktadir.! PM’de en iyi
tedavi seceneginin topikal imikimod oldugu belir-
tilmistir."® Kiigitk lezyonlar i¢in kriyoterapinin
daha uygun bir secenek olacag: bildirilmigtir.1
Miimkiin ise cerrahi eksizyon iyi bir segenek ola-
bilmektedir; ¢iinkii, yapilan ¢alismalarda eksizyon
sonrasi niitks gozlenmemistir.>> Malign dejeneras-
yondan siiphelenil diginde mutlaka eksizyon ya-
pilmalidir. Olgumuzda lezyonlarin sayisi az ve
kiiciik oldugundan kriyoterapi uygulanmis ve
izlem altina alinmistr.

Sonug olarak dermatoloji hekimleri; ortasi at-
rofik, etrafi hiperkeratotik sinirla cevrili, antiler
plaklarin ayiric1 tanisinda mutlaka porokeratozlar:
da akla getirmeli, ayrica PM premalign bir lezyon
oldugundan tedavisi ve izlemi mutlaka yapilmali-

dir.

Cikar Catigmasi

Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismas: veya finansal destek bil-

dirmemigtlerdir.
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