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Case Report

Farkli Porokeratoz Formlarinin Ozelliklerini Birarada
Gosteren ve Anogenital Bélgeyi de Tutan Bir Olgu

A Case of Porokeratosis Showing Different Clinical
Patterns of the Disease with Anogenital Involvement

Ozlem Karabudak, Bilal Dogan, Aptullah Haholu*, Yavuz Harmanyeri
Gata Haydarpasa Egitim ve Arastirma Hastanesi Dermatoveneroloji ve *Patoloji Klinigi, istanbul, Tarkiye

Ozet

Porokeratozis (PK), sinirinda skuamin oldudu, histopatolojik olarak ‘kornoid lamel'denilen parakeratotik keratinositlerin
olusturdugu sttunla karakterize bir grup keratinizasyon bozuklugudur (1). Klinik olarak porokeratozis Mibelli (PM), linear poro-
keratozis (LP), dissemine superfisial aktinik porokeratozis (DSAP), punktat porokeratozis (PP), palmoplantar porokeratozis (PPP)
ve dev porokeratozis (DP) gibi formlari bildirilmistir. Malin epitelial timor gelisme riski nedeniyle tedavi edilmesi gerekir. Yirmi
bir yasinda bir erkek hastayi el, ayak, skrotum, oral ve anal mukozadaki lezyonlari nedeniyle sunmaktayiz. Biyopsilerin histopa-
tolojik incelemesi, tipik porokeratozis 6zellikleri gostermekteydi. Lezyonlara kriyoterapi uygulandi. Burada PM olgusunu cok
sayida lezyonun oral, anal, skrotal tutulumla birarada ender olarak gértlmesi nedeniyle sunmaktayiz. (Tirkderm 2008; 42: 97-9)
Anahtar Kelimeler: Anogenital tutulum, porokeratozis Mibelli

Summary

Porokeratosis (PK) is a group of cutaneous entities characterized by marginate scaling lesions, histologically showing a column
of parakeratotic keratinocytes (cornoid lamella). Various forms are recognized such as porokeratosis of Mibelli (PM), linear poro-
keratosis, disseminated superficial actinic porokeratosis, punctate parakeratosis. PM should be treated because of the possibili-
ty of developing malignant epithelial tumors. We are presenting a 21 year old male patient suffering from PM on the back of
the hands, foot, scrotum, oral mucosa and anal region. The histological biopsy specimens showed the characteristic features of
porokeratosis. We destroyed the lesions by cryotherapy sessions. Here, we present a case of PM since it is rarely seen as multi-
ple lesions with oral, anal and scrotal involvements altogether. (Turkderm 2008; 42: 97-9)
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Giris

Porokeratozis (PK) ender gorulen bir keratinizasyon
bozuklugu olup, histopatolojik olarak ‘kornoid la-
mel’denilen parakeratotik keratinositlerin olusturdu-
gu sutunla karakterizedir'. Klinik olarak porokeratozis
Mibelli (PM), linear porokeratozis (LP), dissemine su-
perfisial aktinik porokeratozis (DSAP), punktat poro-
keratozis (PP), palmoplantar porokeratozis (PPP) ve
dev porokeratozis (DP) gibi formlari bildirilmistir.

PM lezyonlari klinik olarak ortasi atrofik, ¢cevresi kera-
tozik, kenarlari deriden kalkik, halka seklinde lezyon-
lardir.Genellikle tek ve genis bir lezyon seklindedir2.
Biz burada yirmi bir yasinda bir erkek hastayi hem
cok sayida (44 adet) PM lezyonlari icermesi, hem de
skrotal, oral ve anal bdlge lezyonlarinin bir arada
olmasi nedeniyle sunmayi uygun bulduk.

Olgu

Yirmi bir yasinda erkek hasta poliklinigimize ilk defa
7 yil 6nce ellerinde birkag adet olarak baslayan, da-
ha sonra giderek ¢cogalan ve genisleyen sigilimsi ya-
ralar yakinmasi ile basvurdu. Ozgecmisinde énemli
bir 6zellik yoktu. Soygecmisinde, anne, baba ve kar-
deslerinde benzer bir deri yakinmasi tanimlamadi.
Hastanin sistemik muayenesinde herhangi bir pato-
loji saptanmadi. Dermatolojik muayenesinde; her iki
el dorsalinde cok sayida yer yer verrikdz yer yer pa-
puler aniler sinirinda Gzeri hiperkeratotik lezyonlar
izlendi (Sekil 1). Ayrica palmar yuzeylerde, el bilekle-
rinde, ayaklarin dorsal yuzlerinde, sag ayak bilegin-
de, skrotumda, sol gluteal deride, perianal deride ve
anal mukoza sinirinda, toplam 44 adet, bazilarinin
Uzerinde kalin sari hiperkeratotik bir skuam tabaka-
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st bulunan, bazilarinin ortasinda atrofi ve hipopigmentas-
yon ile anntler veya serpijin6z sekiller olusturan, hepsinde
deriden hafif kabarik hiperkeratotik bir sinirin izlendigi, ce-
sitli boyutlarda papul ve plaklar saptandi. Perianal bélgede,
saat 8 hizasinda, Gzeri verriikdéz gérinimla papul ve saat 11
hizasinda, verrikéz gorinumli  polipoid lezyon izlendi.
Anal kanal girisinde bulunan saat 3 ve 9 istikametindeki iki
lezyon ise beyaz renkli masere plaklar seklinde goézlendi
(Sekil 2). Skrotum derisinde, toplam 4 adet, en biyugu
0.5x0.4 cm boyutlarinda, hafif eritemli, kenarlari deriden ha-
fif kabarik anuler papuller saptandi. intergluteal bélgede
iki adet, serpijin6z sekiller olusturan lineer plak ve 1x1 cm
boyutlarinda, anniler komponent iceren hiperkeratotik
plak gézlendi (Sekil 3).

Olgumuzun morfolojik farklilik gésteren anal mukozadan,

sol ayak parmagindan ve el dorsalinden punch biyopsi alin-
di. Histopatolojik incelemede; belirgin derecede hiperkerato-
zis gosteren epidermis, yer yer keskin agilarla iceri dogru ¢o-
kuntuler olusturmakta ve bazi alanlarda parakeratotik tipte
hiperkeratoz izlenmekteydi (Sekil 4-a,b,c).
Hastaya yapilan rutin kan, biyokimya, idrar tetkikleri, komp-
leman duzeyleri, immunglobulinler, Anti-HIV, Anti-HCV,
HBsAg, VDRL, TPHA, PPD normal sinirlar icinde veya negatif-
ti. Yapilan batin ultrasonografi ve akciger grafisinde bir pa-
tolojiye rastlanmadi.

Sekil 1. Eldeki lezyonlar

Sekil 2. Anal bolgedeki verriikoz lezyonlar
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Olgumuza 6ncelikle oral retinod tedavisi planladik. Ancak
hastanin bu tedaviyi kabul etmemesi tzerine hastaya kriyo-
terapi yapildi. Lezyonlardan ekstremitelerde olanlarin kera-
totik kisimlari bisttri ucuyla alindiktan sonra, digerlerine ise
direkt olarak sprey kriyoterapi uygulandi. Lezyonlarin bir
kismi atrofik skarla iyilesti. Anal bolge, skrotal alan ve elde-
ki 15 adet lezyona 2. kez sprey kriyoterapi uygulandi. Yapi-
lan kontrollerde, skrotal derisindeki iki lezyonun, anal lez-
yonlarindan bir tanesinin atrofik skarla iyilestigi, el ve ayak-
taki lezyonlarin 8 tanesinin devam ettigi gozlendi. Hasta da-
ha sonra kontrole gelmediginden takibi gerceklestirilemedi.

Sekil 3. Skrotal alandaki ti¢ adet papiiler lezyon (Okla isaretli)

Sekil 4. a) Anal mukozadan b) Ayaktan c) El dorsalinden alinan
biyopsi histopatolojik incelemesinde belirgin hiperkeratotik
nitelikte epidermal invajinasyon olarak gériilen porokeratozis
alani (HE;x200). (Okla isaretli)
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PM, bir keratinizasyon bozuklugu olan PK formlarindan en
stk gorulenidir. Klasik olarak papul seklinde baslar, zamanla
boyu birka¢ milimetreden birka¢ santimetreye ulasabilen,
anuler veya dizensiz sekilli, keskin sinirli, kuru, merkezi atro-
fik, ve hiper/hipopigmente keratotik plak halini alir. Plagin
sinirinda yer alan yaklasik 1 mm yuksekligindeki kenar ve he-
men altindaki oluklanma karakteristiktir. Cogunlukla ¢ocuk-
luk caginda ortaya cikar. Bir ya da birkag lezyon birarada go-
rulebilir. En sik el ve ayaklara yerlesir®. Vicudun her yerinde
olusabilirse de genital bélge ve oral mukoza tutulumu son
derece nadirdir**’. Bizim olgumuzda da klasik tutulum alan-
lari olan el ve ayaklarin yanisira, skrotal ve oral mukozada da
lezyonlar saptanmistir. Ayrica literatirde rastlamadigimiz
anal mukoza sinirinda tutulumu da sézkonusudur. PM'in yu-
karida tarif ettigimiz klasik klinik gérinimunin yanisira
verrikdz, hiperkeratotik gibi varyantlari da bildirilmistir®.
Ayrica DP’ in de PM'nin bir varyanti oldugunu ileri stiren ya-
yinlar da mevcuttur®'. Olgumuzda papuler, klasik plak lez-
yonlarinin yanisira 6zellikle ayak basparmaklarinda, birinci
metatarsal eklemlere lokalize hiperkeratotik lezyonlar, pe-
rianal bolgeden anoderme(anal kanalin linea dentata altin-
daki 2 cm.lik kil ve ter bezi icermeyen modifiye skuamoz huic-
reli epitelle értula alani) dogru ileryen saat***' hizasina lo-
kalize verrikoéz ve papuler lezyonler bulunmaktaydi. Tarif
edilen bircok PM formlarinin birarada bulunmasi olgumuzun
dikkat cekici 6zelligi idi.

Histopatolojide keratinize kenarda hiperkeratoz, dizensiz
akantoz gozlenir. Bazen adneks orifislerinde, bazen de ba-
gimsiz olarak keratozik tikaclar ve cevresinde akantozik alan
derinlesir. Keratozik tikacin ortasinda tipik parakeratozik
hticrelerden olusan sttun (kornoid lamel) goéralar'2, Bizim ol-
gumuz da Uc farkli bolgeden (ayak, el ve anal bolge) tg fark-
I morfoloji gosteren (papul, hiperkeratotik ve verriik6z) lez-
yondan alinan biyopsilerin histopatolojik incelemesinde PM
histopatolojisi gostermekteydi. Anal bélgedeki verrikoz lez-
yonlar klinik olarak anal verrtiye cok benzemekteydi. Ancak
histopatolojik olarak verru icin tani kriterleri olabilecek ge-
nislemis keratinositlerde eksentrik, piknotik nukleus ve peri-
niklear halo ya da uzamis rete ridgeler, dermal kapillerde
trombozis gibi 6zellikler yoktu.

PM etyolojisi bilinmemektedir. Otozomal dominant gegisli,
ailesel tutulumlu olgular bildirilmistir'. Herediter olarak ya
da yogun ultraviyole (UV), kemoterapi, immunsupresyon
(HIV infeksiyonu, organ transplantasyonu) gibi tetikleyici
faktorlerle epidermisten kéken olan bir mutant klonun peri-
fere dogru genislemesi ile olustugu savunulmustur®®. Olgu-

kiklerle immunolojik acidan bir patolojinin saptanmamasi
nedeniyle sporadik bir olgu olarak degerlendirildi.

PM malin degisime ugrayabilir. Uzerinde skuaméz hiicreli
karsinoma gelisebilmesi nedeniyle takip ve tedavi edilmesi
gerekir*™. Tedavide topikal 5 florourasil, elektrodesikasyon,
kriyoterapi, dermabrazyon, CO: lazer uygulanabilir':. Ayrica
son zamanlarda imikimod ile tedavi edilmis olgularda bildiril-
mistir'*. Cok yaygin durumlarda ise retinoid tedavisi ile iyi so-
nug alinan olgular bulunmaktadir'2. Bizim olgumuz ise kriyo-
terapiden kismen de olsa yarar gérmustar.

Biz burada cok sayida klasik PM lezyonlarinin yanisira varian-
ti olan hiperkeratotik, papuler, verrikéz lezyonlarida iceren
ve oral, anal, skrotal bélge gibi degisik alanlari da tutan bir
PM olgusunu siradisi bircok 6zelligi birarada barindirmasi ne-
deniyle sunmaya deger bulduk.

Kaynaklar

1. Wolff Scheiner E: Porokeratosis. Dermatology in General
Medicine. Ed. Freedberg IM, Eisen ZA, Wolff K, Austen KF,
Goldsmith LA, Katz SI, Thomas B. Fitzpatrick. 5.baski. New York,
Mc Graw Hill Company 1999;624.

2. M R Judge, Mclean WHI, Munro CS: Disorders of keratinization.
Burns T, Breathnach S, Cox N, Griffiths C (eds): Rook’s Text book
of Dermatology, 7. baski. Oxford, Blackwell Publishing,
2004;p.37-75.

3. Baykal C. Dermatoloji Atlasi Argos iletisim 2000 1.baski B&IUm
10;363-4.

4. Laino L, Pala S, Innocenzi D, Accappaticcio G, Van Steensel MA:
Genital porokeratosis. Eur J Dermatol 2004;14:190-192.

5. Tangoren IA, Weinberg JM, loffreda M, Werth VP, James WD:
Penile porokeratosis of Mibelli. J Am Acad Dermatol
1997;36:479-81.

6. Neril, Marzaduri S, Passarini B, Patrizi A: Genital porokeratosis of
Mibelli. Genitourin Med 1995;71:410-1.

7. Sindet-Pedersen S, Holst E: Porokeratosis Mibelli: a patient with
oral manifestations Tandlaegebladet 1985;89:703-10.

8. Wallner JS, Fitzpatrick JE, Brice SL: Verrlicous porokeratosis of
Mibelli on the buttocks mimicking psoriasis. Cutis 2003;72:391-3.

9. Schaller M, Korting HC, Kollmann M, Kind P: The hyperkeratotic
variant of porokeratosis Mibelli is a distinct entity: clinical and
ultrastructural evidence. Dermatology 1996;92:255-8.

10. Bacharach-Buhles M, Weindorf N, Altmeyer P: Mibelli's
porokeratosis gigantea. Hautarzt 1990;41:633-5.

11. Gotz A, Kopera D, Wach F, et al: Porokeratosis Mibelli gigantea:
case report and literature review. Hautarzt1999; 50:435-8.

12. Reed RJ, Leone P: Porokeratosis-A mutant clonal keratosis of the
epidermis. Arch Dermatol 1970;101:340.

13. Dereli T, Ozyurt S, Ozturk G: Porokeratosis of Mibelli: successful
treatment with cryosurgery. J Dermatol 2004;31:223-7.

14. Erbagci Z, Tuncel AA, Erbagci I: Successful treatment of
porokeratosis with topical imiquimod in 2 immunosuppressed
cases. J Drugs Dermatol 2006;5:668-71.



