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Mibelli'nin Hiperkeratotik Porokeratozu: Nadir Gériilen Bir Varyant

Hyperkeratotic Porokeratosis of Mibelli: A Rare Variant
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Ozet

Porokeratoz, derinin ender gortlen, premalin, deriden kabarik ve hiperkeratotik, sinirli, sentrifugal olarak genisleyen, anndiler plaklar-
la karakterize bir keratinizasyon bozuklugudur. Porokeratozun histopatolojik karakteristik 6zelligi kornoid lamella varligidir.

Kirkyedi yasinda erkek hasta 20 yildir var olan ayaklarda kasinti sikayetiyle basvurdu. Dermatolojik muayenede sol ayakdorsalde
siddetli hiperkeratotik, kalin, deri renginde plaklar mevcuttu. Sol ayak dorsalinden alinan biyopsinin histopatolojik incelemesin-
de epidermisin dermis icerisine derin invajinasyonu dikkati cekmekteydi. Bu alanda lamellar keratin6z materyal (kornoid lamel-
la) izlenmekteydi. Alt dermiste perivaskiiler lenfositik infiltrasyon goriilmekteydi. Olguya bu histopatolojik bulgularla Mibelli'nin
hiperkeratotik porokeratozu tanisi konuldu. Bu olguyu nadir gortldugii ve bazi deri hastaliklari ile kolayca karisabilecegi icin
yayinlamayi uygun gorduk.

(Ttirk Dermatoloji Dergisi 2009; 3: 13-5)
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Abstract

Porokeratosis is a rare, premalignant keratinization disorder of the skin that is characterized by annular plaques with elevated and
hyperkeratotic border and spreads centrifugally. The histopathologic characteristic of porokeratosis is the presence of cornoid lamella.
A 47-year-old male patient applied with a complaint of feet pruritus present for 20 years. On dermatologic examination there were
fleshy, thick, hyperkeratotic plaques located on dorsal side of the left foot. Histopathologic examination of biopsy specimen taken
from the left dorsal foot revealed deep invagination of epidermis into dermis. In this area lamellar keratinous material (cornoid
lamella) was observed. In the underlying dermis there was lymphocytic infiltration.The patient was diagnosed to have hyperkera-
totic porokeratosis of Mibelli by the help of these histopathologic findings. We have decided to present this case because this condition
is rare and could be confused with some other dermatological disorders easily.

(Turkish Journal of Dermatology 2009; 3: 13-5)
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Giris klinik gorinimde olabilir: 1) klasik veya plak tip
Mibelli'nin porokeratozu, 2) Mibelli'nin lineer porokera-

Porokeratoz derinin ender gorilen, premalin, bir tozu, 3) Mibelli'nin punktat porokeratozu. Porokeratozun
veya daha fazla, deriden kabarik ve hiperkeratotik, sinir- histopatolojik karakteristik 6zelligi tipik olarak lezyonun
I, sentrifugal olarak genisleyen, annller plaklarla karak- sininnda bulunan kornoid lamelladir (1). Mibelli'nin
terize bir keratinizasyon bozuklugudur. Porokeratoz hiperkeratotik porokeratozunun farkl bir klinik antite
lokalize, yaygin ve immiinsupresyona bagli porokeratoz oldugu 6ne surllmustir (2). Literatirde yayinlanmig
olarak t¢ gruba ayrilmistir. Lokalize porokeratoz da Ug¢ bizim bulabildigimiz alti adet Mibelli'nin hiperkeratotik
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porokeratozu olgusu mevcuttur (2-6). Bu yazida ender
go6rilen bir form olan Mibelli'nin hiperkeratotik porokerato-
zu olgusu sunulmasi amaglanmistir.

Olgu Sunumu

Kirk yedi yasinda erkek hasta 20 yildir var olan ayaklarda
kasint sikayetiyle basvurdu. Olgumuz daha 6nce hipertrofik
liken planus ve nérodermatit gibi tanilarla sistemik ve topikal
steroid, antihistaminikler kullanmisti ancak hi¢ fayda gérme-
misti ve halen topikal steroid kullanmakta idi. Hastanin
6zgecmisinde ve soy gecmisinde herhangi bir patolojik
bulgu yoktu. Dermatolojik muayenede sol ayak dorsalinde
hiperkeratotik, kalin, deri renginde plaklar mevcuttu (Sekil 1).
Sol ayak dorsalinden alinan punch biyopsinin histopatolojik
incelemesinde epidermisin dermis icerisine derin invajinas-
yonu dikkati cekmekteydi. Bu alanda iri lamellar keratindz
materyal (kornoid lamella) izlenmekteydi. Kornoid lamella
altinda granuler tabaka yoklugu, ¢ok sayida vakuolll kera-
tinositler ve eozinofilik cisimcikler ve az miktarda bazal
hicrelerde hidropik dejenerasyon mevcuttu. Alt dermiste
yogun lenfohistiositik infiltrasyon ve orta derecede pigment
inkontinansi gdérulmekteydi. Papillalarda ektatik kapillerler
mevcuttu (Sekil 2). Olguya bu klinik ve histopatolojik bulgu-
larla Mibelli'nin hiperkeratotik porokeratozu tanisi konuldu.
Olguya eksizyonel tedavi 6nerildi ancak kabul etmedi.

Tartisma

Literatlrde Mibelli'nin porokeratozunun tim porokera-
tozlar icinde goriilme orani %36 olarak bildiriimistir. Sporadik
Mibelli'nin porokeratozu genelde gec¢ baslangicli, erkekleri
daha fazla etkileyen, ekstremitelere yerlesen, kasintisiz,
asemptomatik papul tarzinda baslayip sentrifugal yayilan,
kabarik ve hiperkeratotik sinirli plaklardir (1).

Mibelli'nin hiperkeratotik porokeratozunun ayri bir klinik
antite oldugu dislnulmektedir (2). Literatirde ginimuize
kadar yayinlanmis alti adet Mibelli'nin hiperkeratotik poro-
keratozu olgusu bulunmaktadir (2-6) (Tablo 1). Olgumuzun

Sekil 1. Olgunun sol ayak dorsalinde yerlesmis hiperkeratotik plaklar
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Sekil 2. Alinan punch biyopside epidermisin dermise invajinasy-
onu, bu bdlgede dev kornoid lamella, epidermiste grantler
tabaka yoklugu, dermiste lenfohistiositik infiltrat ve ektatik
kapillerler gortlmektedir (H&E, x10)

Tablo 1. Mibelli'nin hiperkeratotik porokeratozu olgularinin ézellikleri (2-6)

Yazar Yas | Cinsiyet | Irk 6zge<;mi§ Lezyon siiresi | Deri lezyonlan | Lezyon sayisi Yerlesim yeri Semptom
Sato (1977) 15 E beyaz - 15yl papdil, plak multipl unilateral viicut sol yani -
karin, kalca ve uyluk
Marghescu 62 E beyaz DM 3yl nodull, plak Yaygin bilateral kalga, perianal, | siddetli kasinti
(1987) alt ekstremite
Jacyk & Esplin| 16 K siyah 3 aylk 5 hafta nodl, plak multipl bilateral gévde, hafif kasinti
(1993) hamile ekstremite
Schaller (1996)| 62 K |beyaz | Obez, kronik 1yil noddl (0.5-3 cm) multipl bilateral bacak -
vendz yetmezlik
Wallner (2003) | 44 E sar | Hipertansiyon, 28 yil plak az sayida bilateral kalca kasinti
glokom
Yu (2006) 58 K sarl - 20 yil nodl, plak multipl kalca, sag ayak -
Olgumuz 47 E beyaz - 20 yil plak az sayida sol ayak kasinti
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Tablo 2. Mibelli’nin porokeratozu - klasik ve hiperkeratotik klinik formlar arasindaki histopatolojik farkliliklar (4)

Ozellik Klasik

Hiperkeratotik

Kornoid lamella (KL) Tek ve filiform

Cok sayida ve iri Corps-ronds benzeri cisimcikler

Malpighi tabakasi KL altinda grantler tabaka yok

ve eozinafilik cisimcikler

Ust tabakalarda vakuollii keratinositler

KL altinda granler tabaka yok

TUm tabakalarda vakuollii keratinositler
Cok sayida eozinofilik cisimcikler

Bazal hiicrelerde hidropik dejenerasyon

Dermis Hafif, nonspesifik perivaskuler infiltrat Yogun lenfohistiositik infiltrat
Belirgin pigment inkontinansi
Damarlar Degisiklik yok Papillalarda belirgin ektatik kapillerler

klinik 6zellikleri genel olarak bu olgularla uyumlu idi.
Literatlirde bildirilmis bu alti olgu ve bizim olgumuzun yas
ortalamasi 43.4 yastir ve lezyonlarin ortalama suresi 12.4
yildir. Lezyonlar ortalama 31 yasinda ortaya cikmistir.
Cinsiyete bakildiginda erkek/kadin orani 4/3 (1.33)'tlr. Irk
dagihmi benzerdir ve tUm olgularda aile dykusi negatiftir.
Kasinti sikayeti hastalarin 4/7'sinde (%57,14) mevcuttur.
Lezyonlar tum olgularda viicudun alt yarisinda yerlesmistir.

Mibelli'nin porokeratozunun klasik ve hiperkeratotik
formlari arasinda bazi belirgin histopatolojik farkhliklar bulun-
maktadir. Bunlardan en &nemlileri hiperkeratotik formlarda
klasik formlara gére cok sayida ve belirgin iri kornoid lamel-
la varligi, kornoid lamella altinda diskeratotik ve otofagositik
keratinositlerin varligi, dermiste yogun lenfohistiositik infiltrat
ve papillalarda belirgin ektatik kapiller varigidir (4) (Tablo 2).
Olgumuzun histopatolojik 6zellikleri genel olarak literatlirde
bildirilmis diger Mibelli'nin hiperkeratotik porokeratozu olgu-
larinin histopatolojik 6zellikleri ile értlstyordu.

Porokeratoz premalin bir klinik antitedir ve bazal hicreli
karsinom, Bowen hastaligi gibi malin ve premalin lezyonlar-
la birlikteligi gosterilmistir (1,7). Porokeratoz klinik olarak
elastozis perforans, aktinik keratoz, stukko keratoz, diz
seboreik keratoz, verruka plana, liken sklerozus et atrofikus,
liken planus, akrokeratozis verrusiformis, pitriazis rubra
pilaris ve kutanéz T hicreli lenfoma ile kansabilir. Ancak
bunlarin higbirisinde kornoid lamella gériilmez ve bu sekilde
histopatolojik olarak ayirt edilebilir (8). Kornoid lamella
porokeratozun tanisal bulgusu olmakla birlikte; bazal hiicre-
li karsinom, in situ skuam&z htcreli karsinom, aktinik kera-
toz, milia, verruka, skar, seboreik keratoz ve soliter inflama-
tuar durumlar gibi pek cok baska deri hastaliklarinda da
varligi gosterilmistir (1). Olgumuzda ayirici tanida dusinul-
mesi gereken hipertrofik liken planus ve liken simpleks
kronikus histopatolojik olarak likenoid infiltrasyonun bulun-
mamasi ile birlikte kornoid lamella varlidi ile ayirt edilmistir.

Porokeratozun c¢esitli tetikleyici faktérlerin ortaya ¢cikma-
sini sagladigi bir genodermatoz oldugu disinilmektedir.
Porokeratozda epidermisin genetik olarak belirlenmis hiicre
klonlarinin fenotipik ekspresyonunun, bazi eksternal tetikle-

yici faktorlerin sonucu oldugu 6ne suridlmastiar (1).
Olgumuzun soy gecmisinde herhangi bir benzer lezyonu
olan akrabasinin bulunmamasi sporadik oldugunu gdster-
mektedir. Klasik Mibelli'nin porokeratozunda Kébner feno-
meninin varligi gosterilmistir (1). Hastamizda daha énceden
var olan genetik olarak mutant epidermal hiicre klonlarinin
kasima sonrasi kdbnerize olarak aktive oldugu ve sonucta
porokeratoz lezyonlarinin ortaya ¢iktigi dne surulebilir.

Cok ender olan Mibelli'nin hiperkeratotik porokeratozu
genelde erkeklerde, alt ekstremitelere yerlesen bir keratini-
zasyon bozuklugudur. Bu yazida ayakta yerlesmis Mibelli'nin
hiperkeratotik porokeratozu olan bir erkek olgu sunulmustur.
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