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OZET

Parmakta Porokeratozis Mibelli

Porokeratozis Mibelli (PM), otozomal dominant gegisli, ge-
nellikle gocukluk ¢aglarinda ortaya ¢ikan ender goriilen
bir keratinizasyon bozuklugudur. Burada 50 yasinda bir
erkekde sag el 2. parmak proksimalinde 6x3cm. biiyiikliigiin-
de ¢ocukluktan beri mevcut olup yavas biiyiiyen kenarlar
hafifce kalkik, keratinize ortasi atrofik ve parmagin hareket-
lerini kisitlayan bir PM olgusu sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Porokeratosis Mibelli, parmak

SUMMARY

Porokeratozis of Mibelli on the Finger

Porokeratosis mibelli is a rare autosomal dominant kerati-
nization disorder usually appearing in the childhood. Here,
we presented an annular plaque of porokeratosis mi-bell:
restricting the movements of the finger. which had been
growing since the childhood of a 50 year old man, with a
slightly raised hyperkeratotic border, atrophic center, and
6x3 cm sized on the proximal side of the second finger.
Key Words: Porokeratosis Mibelli, finger.

OLGU

Erkek, 49 yasinda hasta, 8 yasindan beri mevcut
olan sag el igaret parmagi derisindeki sertlegme ve par-
mak hareketlerinin kisitlanmasi nedeniyle S.S.K Istan-
bul Hastanesi Dermatoloji Poliklinigine bagvurdu. De-
matolojik muayenesinde, sag el igsaret parmaginin pro-
ksimalinde 6x3 cm. biiyiikliigiinde keskin sinirh, kenar-
lar1 deriden kabarik ve keratinize, ortasi atrofik ve par-
lak, oval bir plak saptandi. (Resim 1)
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Bu olgu 1996 da Antalya’da yapilan XIV Ulusal Dermatoloji
Kongresinde poster bildirisi olarak sunulmustur.

Resim 1: El 2.parmakta PM.(yandan gérintim)
Lezyonun kenarim gevreleyen hatta sulkuslar gézlen-
mekteydi. Lezyonun keratinize sert kenarindan alinan
biyopsi 6rneginin incelenmesinde kesitlerde belirgin hi-
perkeratoz, bu hiperkeratozik alanin bir kisminda altta
stratum granulozanin izlenemedigi parakeratotik hiicre-
lerin olusturdugu bir siitun “kornoid lamella” gorildii.
Diger alanlarda diizensiz akantozik yap: gosteren yer
yer incelmis epidermis ve dermiste iltihabi mononiikleer
hiicre infiltrasyonu izlendi.(Resim2).

Resim 2: El 2.parmakta PM.(6nden goruanim)

Histopatolojik incelemedeki kornoid lamella ve klinik
goriiniimie Porokeratosis Mibelli tanisi konuldu. Hastaya
kriyoterapi uygulanda.
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Porokeratosis Mibelli(PM) otozomal dominant geg¢igli
nadir goriilen bir keratinizasyon bozuklugudur. Temel
lezyon kenarlan keskin sinirh ve hiperkeratotik, ortasi
atrofik annuler plaktir. Klasik PM’ye ek olarak, dissemi-
ne aktinik siiperfisyal porokeratosis(DASP), porokerato-
sis palmaris plantaris et disseminata(PPPD), Lineer
Porokeratosis ve lineer veya klasik formla birlikte gorii-
len punktat porokeratosis formlarida tanimlanmigtar.
1,234

PM genellikle cocukluk yaglarinda baglar. {lk lezyon
keratotik bir papiildiir. Yavas yavag genigleyerek uzun
bir zaman siirecinde oval veya yuvarlak bir plak yapar.
Lezyonun kenar kismi deriden kalkik ve keratinizedir,
plag1 bir duvar gibi ¢evirir. Bu kenar kismin iizerinde
boyuna uzanan bir oluk ve bunun i¢in de keratinize ti-
kaclar bulunabilir. Plagin orta kismi ise ¢ogunlukla at-
rofik olup genellikle kenarlardan daha agik renktedir.
Folikiil ve terbezi agizlan genellikle tikalidir. Bazen bu
alanda da keratotik tikaglar bulunabilir. Lezyonlar ge-
nellikle unilateral lokalizasyonlu el ve ayak basgta olmak
iizere en ¢ok ekstremitelerde, yiiz ve boyunda, genital
bolgede yerlegir. Parmaklar tutuldugunda tirnak distro-
fileri de yapabilir. Lezyon asemptomatikdir, yillarca
degismeden kalabildigi gibi, bazen de yayilmay siirdiire-
bilmektedir. Sonunda atrofik bir sikatris birakarak iyi-
lesir.5,1 Bu alanlarda yass: hiicreli karsinoma, bazal
hiicreli karsinoma ve Bowen hastalig1 gelisebilmektedir.
6,78 Porokeratosislerde malignansi gelisme oram %7.5
olarak belirlenmistir.?

Epidermisde lokalize mutant hiicre klonunun poroke-
ratozisden sorumlu oldugu ileri sirilmiistir. Klonal
hiicreler ¢evreye dogru yayilirken normal epitel hiicreler-
le klonal hiicreler arasinda kornoid lamellanin olustugu
diigiiniilmektedir.1® Bu anormal klonlarin gelismesinde
etkenin herediter bir yatkinlik oldugu giines 15181, PUVA,
immunosupresyon, tiazid grubu ilaglar gibi tetikleyici
faktorlerin de lezyonlarin ortaya ¢ikisin sagladig disii-
niilmektedir.11-1213,14 Ayrica DNA replikasyonunu inhi-
be edici, transkripsiyonu diizenleyici tiimor supressor
nukleoprotein p53 geni immunopercksidaz yontemle
porokeratozisde kornoid lamella bélgesinde artmig olarak
bulundugundan bu genin mutasyonu da ileri siiriilmiig-
tiir.15

Tedavide dermabrazyon5, oral retinoidler, topikal
5-florourasill?, karbondioksit laser!8, kriyosiriirjil® veya
lezyon icine steroid® enjeksiyonu uygulanabilir.

Olgumuzda ¢ocukluk ¢aginda baslayip yaklagik 40
yildir siiren lezyonda malignensi belirtisi saptanamazken
parmagin fleksiyon hareketleri ileri derecede kisitlan-
migti. Hastanin ailesinde benzer lezyonlar yoktu. Lezyon-
un histopatolojik incelenmesinde hiperkeratoz, parake-
ratoz, kornoid lamella ve bunun altinda graniilosum
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tabakasinin goriillememesi PM i¢in olduke¢a karakteris-
tikdi. Hastaya tedavi olarak kryoterapi uyguland:. Teda-
vi sonrasi lezyondaki sertlik olduk¢a yumusamigt.
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