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Ozet

Porokeratoz, ender gériilen bir keratinizasyon bozuklugu olup ortasi atrofik, gevresi keratozik, deriden kalkik
bir kenarla gevrili halka sekilli lezyonlarla karakterize bir tablodur. Patogenezi tam olarak anlasilamamis olan bu
hastalik grubunun 5 tipi tanimlanmistir. Burada poliklinigimize basvuran ve tanisi klinik olarak dissemine si-
perfisyel aktinik porokeratoz ile uyumlu olup histopatolojik olarak porokeratozis Mibelli ézellikleri gésteren 47

yasindaki bayan hasta sunuldu.
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Summary

Porokeratosis is an uncommon disorder of keratinization characterized by annular lesions with central atrophy,
raised hyperkeratotic border. Porokeratosis is a disorder of uncertain cause. Five different types of porokerato-

sis have been described.

We describe a 47-year old woman suggesting disseminated superficial actinic porokeratosis with clinical and

porokeratosis of Mibelli with histologic findings..
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Porokeratozis, multipl, anuler, deriden kal-
kik hiperkeratozik bir sinirla gevrili papuler
lezyonlarla karakterize ender gériilen bir
deri hastaligidir'. Patogenezi tam olarak
anlasilamamistir.. Porokeratozun 5 ayr kli-
nik tipi tanimlanmistir®.

1. Mibelli'nin porokeratozu

2. Punktat porokeratoz

3. Lineer porokeratoz

4. Dissemine slperfisyel aktinik porokera-
toz

5. Porokeratozis palmaris plantaris et dis-
seminata

Tipik lokalizasyonlu, klasik porokeratoz,
1893’te Mibelli tarafindan tanimlanmis-
tir’.Chernosky ve Freeman ilk kez 1967'de
dissemine sliperfisyel aktinik porokeratozu
tanimlamislardir.

Olgu

Kirkyedi yasindaki bayan hasta, 4 sene 6n-
ce ellerinin tizerinde baglayan ve daha
sonra, gogus dekoltesinde ve bacak 6n
ylizlerde farkettigi ve son zamanlarda artan
dokiintl sikayeti ile bagvurdu. Dermatolojik
muayenesinde el sirtinda (Sekil 1), her iki
kol distallerinde, gévde &n Ust ylizde ve
her iki alt ekstremite ekstansér ylizlerde
(Sekil 2) kahverengi, anuler, ortasi atrofik,
cevresi keratozik, 0,5-1cm g¢aplarinda de-
gisen boyutlarda lezyonlar izlendi. Hikaye-
sinde deri lezyonlarinin 4 sene dnce el sir-
tindan baslayip daha sonra kollar, gévde
on ylz ve bacaklara yaylldigi ve son za-
manlarda giderek arttigi 6grenildi. Hasta,
mevcut lezyonlarin yaz aylarinda daha be-
lirgin hale geldigini ifade etti. Ozgegmisin-
de 16 yasinda gegirdigi apendisit operas-
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yonu disinda bir 6zellik yoktu. Aile &ykiistinde ben-
zer dokiintllere sahip kimse tarif etmedi. Hastanin
sistem sorgusunda halsizlik disinda bir semptomu
yoktu, fizik muayenesinde konjunktivalar soluktu, sis-
temleri dogaldi. Yapilan laboratuvar tetkiklerinde
tam kan sayimi sonucu: RBC: 4.52x106/mm?,
WBC: 7300/ mm?® , trombosit:334000/ mm?,
Hb:12.9gr\dl , Hct:%38.6, MCV:85.3 . ESR:
18mm/saat bulundu. Serum demiri:32gr/dl, demir
baglama kapasitesi:316gr/dl, Ferritin: 2.9gr/dl. Kan
biyokimyasinda aglik kan sekeri, elektrolitler, SGOT,
SGPT, BUN, kreatinin degerleri, protein elektrofore-
zi, tam idrar tahlili normaldi. Akciger grafisinde bir
ozellik tespit edilmedi. Batin ultrasonografisinde
grade 1 hepatosteatoz disinda patolojik bir bulguya
rastlanmadi. Digkida gizli kan negatifti. Hb elektrofo-
rezinde HbA1:%71.8, HbF:0.6 HbH:(-), haptoglo-
bin:127gr\dl, HBSAg: (-), Anti HBs: (+), HCV Anti
HCV (-)'di. Total T3: 125.8, total T4: 7.18, serbest
T3: 3.20, serbest T4: 1.06, TSH: 5.16 olarak tespit
edildi. Yapilan jinekolojik muayenesinde patoloji
saptanmadi.Hastanin yapilan dahiliye konsultasyo-
nununda demir eksikligi anemisi ve tiroidde diffuz hi-
perplazi diistinillip tedavi planlandi.

Bacaktaki lezyondan alinan punch biopsi materyali-
nin histopatolojik incelemesinde:

Epidermiste ortohiperkeratoz ve stratum korneum
icinde epidermise yaklasik 45 derecelik agi olustu-
ran bir parakeratotik kolon (kornoid lamella)izlendi.

Sekil 1: Olgunun el sirtinda annuler, eritemli, inflamasyo-
nu belirgin, ortasi atrofik, gevresi keratozik lezyonlar.

2004; 38: (3)

Bu kolonun altindaki epidermiste oldukga belirgin
invaginasyon mevcuttu. Bunun disinda epidermis
icinde seyrek diskeratotik hiicreler ve Ust dermiste
hafif damar proliferasyonu ile pigment yikli makro-
fajlar secgilmekteydi (Sekil 3). Hastaya topikal kalsi-
potriol preperati ve giines koruyucu baslandi ve
hasta takibe alind.

Sekil 2: Olgunun bacak distalindeki anuler, ortasi atrofik,
cevresi keratozik lezyonlar.
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Sekil 3: Epidermiste ortohiperkeratoz ve stratum korne-
um iginde epidermise yaklasik 45 derecelik agi olusturan
parakeratotik kolon (kornoid lamella). Bu kolonun altinda-
ki epidermiste oldukga belirgin invaginasyon. Epidermis
icinde seyrek diskeratotik hticreler ve st dermiste hafif
damar proliferasyonu ile pigment yiiklii makrofajlar.
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Tartisma

Dissemine Superfisyel Aktinik Porokeratoz, poroke-
ratozun daha genis yayilm alanlarn ile seyreden bir
tipidir. Kadinlarda erkeklere gére daha sik rastla-
nir®. Dissemine stperfisyel aktinik porokeratoz
(DSAP) yasamin 3-4. dekadinda ortaya gikan, gi-
nes goren yerlerde, 6zellikle ellerin dorsal yiizii, ba-
cak ve kol ekstansor yiizlerde gézlenen gok sayida
kahverengi, anuler, keratozik, keskin sinirli lezyon-
larla karakterize bir hastaliktir®. Lezyonlarda infla-
masyon belirgindir. Ortalama goériilme yasi 40 yas-
tir. Geng yaslarda azalmis penetrans gosteren oto-
zomal dominant gegisli bir genodermatozdur®’.
Otozomal dominant gegis bilinmekle beraber gogu
olgu sporadiktir®. Ultraviyole yeni lezyon g¢ikisini
provoke edebilir. 2/3 olguda yaz aylarinda alevlen-
me gorilur®. Porokeratotik plak ve papdillerin ortaya
cikisi immunsipresyonla ilskili olabilir ve bdyle bir
durumda gizli bir sistemik hastalik varhgr arastirl-
malidir®. Porokeratozisin ¢zellikle DSAP tipinin im-
munsipresyonla yakin iligkisi vardir'®. Renal transp-
lantasyondan sonra'' veya I6semide' ani dissemi-
ne superfisyel aktinik porokeratoz lezyonlarinin or-
taya gikisi bildirilmistir.

Lezyonlar yillarca degismeden kalabildigi gibi bazen
de yayllmayi surdirebilmektedir. Sonunda atrofik bir
sikatris birakabilir ve bu alanlarda spinal hiicreli epi-
teliyoma gelisebilir. Malin degisim nadirdir. Lezyon-
lar takip ve tedavi edilmelidir. Dissemine porokera-
tozlu vakalarda ender de olsa metastazlarla seyre-
den skuamoz hiicreli kanser gelisimi bildirilmistir'.

Histopatolojisinde kornoid lamella adi verilen, go-
gunlukla epidermise tanjansiyel yerlesim gdsteren
parakeratotik kolon izlenir. Epidermiste invaginas-
yon(depresyon) belli belirsizdir veya bulunmayabilir.
Kornoid lamellada yer alan parakeratotik kolon si§
bir kolon seklinde ve ince olarak gézlenir. Epider-
miste iki kornoid lamel arasinda atrofi, atrofik epitelin
lizerinde hipergraniiloz vardir Epidermiste bazal ta-
bakada hidropik degenerasyon goériilir Solar elas-
toz bulunabilir. Bazen dermiste likenoid infiltrasyon
ve kolloid cisim olusumu dikkati ceker'"".

Porokeratozis Mibelli ise genellikle gocukluk déne-

minde ortaya ¢ikar. Otozomal dominant gegis goste-
rir ve erkeklerde daha sik gozlenir. Lezyon genelde
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soliterdir, bir veya birka¢ adet olup boyutlar birkag
santimetreyi bulur. En sik el ve ayaklar olmak Uzere,
mukozalar ve genital bolge de dahil viicutta herhangi
bir yerde gorilebilir. Merkezi atrofik, deriden kalkik
hiperkeratotik bir kenarla gevrili, diizensiz sekilli, anu-
ler, hiper veya hipopigmente plaklar seklindedir. Lez-
yon sinirlari oldukga keskindir. inflamasyon belirgin
degildir*®'®. Histopatolojisinde kornoid lamella adi
verilen, gogunlukla epidermise tanjansiyel yerlesim
gosteren parakeratotik kolon izlenir. Epidermiste in-
vaginasyon oldukga belirgindir. Kornoid lamellay:
olusturan parakeratotik kolon altindaki epidermiste
graniler tabaka kaybi vardir. Diskeratotik hticreler,
keratinositlerde vakuollii gériiniim mevcuttur*".

Olgumuzda hastaligin baslangi¢ yasi, lezyonlarin da-
gihmi, sayisi, klinik 6zellikleri, yaz aylarinda alevlenme
gorilmesi gibi klinik 6zellikler dissemine stiperfisyel
aktinik porokeratoz ile uyumlu bulunmustur. Histo-
patolojisi ise Mibelli'nin porokeratozu ile uyumlu
ozellikler gostermektedir. Bu nedenle histolojik 6zel-
liklerin sadece porokeratoz tanisi i¢in gerekli oldu-
gunu ve siniflandirma igin kullaniimamasi gerektigini
disuniyoruz.

Dissemine stiperfisyel porokeratozun ideal bir te-
davisi yoktur. Ancak lezyonlar malin degisim gori-
lebileceginden takip ve tedavi edilmelidir. Topikal
retinoidler genelde etkisizdir. Oral retinoidler ise bi-
linen yan etkileri géz 6ntine alindiginda tercih edil-
memektedirler'®. Kriyoterapi, semptomatik lezyon-
larda kullanilan etkili bir yontemdir. Oral etretinat
da dissemine porokeratozda basari ile kullanilmig-
tir’?°. D3 vitamini analoglarn da dissemine stiperfis-
yel porokeratoz tedavisinde kullaniimaktadir. Topi-
kal kalsipotriol ve tacalcitol kullaniminin etkinligi
gosterilmistir®®'. Skuamoz hiicreli kanser dissemine
stiperfisyel porokeratozun bir komplikasyonu olarak
gelisebildiginden ve timdr blylmesi ve metastaz-
lar D vitamini metaboliti olan 1-25 (OH)2Ds ile inhi-
be edildiginden D3 vitamin analoglarinin kullanimi-
nin uzun vadede malin transformasyon riskini azalt-
tigr séylenmektedir®.

Dissemine siiperfisyel aktinik porokeratoz'un im-
munslpresyonla ve malinitelerle iligkisi bildiriimekle
beraber olgumuzda bugiine kadar anemi disinda
patolojik bir bulgu saptanamamistir. Olgumuz halen
takip edilmektedir.
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