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OZET

Amac: Porokeratoz, epidermal keratinizasyon bozukluguyla karakterize otozomal dominant kalitilan bir grup hastaliktir. Foliktler porokeratoz
ise kil folikul orifislerinde smirh kornoid lamel olusumu ile karakterize, nadir gortilen ve yeni tamimlanan bir histolojik varyanttir.

Olgu: 24 yasinda kadin hasta, sag yanakta ve cenede 8 yil dnce sivilce seklinde baslayan ve yavas yavas buytime gosteren yaklasik 0,3 cm caph
kahverenkli, uizeri skuaml papiilleri mevcut. Her iki bolgeden alinan eksizyonel biyopsi ¢rneklerinin mikroskopik incelemesinde kil folikul
orifislerinde genisleme, folikul epitelinde indentasyon yapan parakeratotik kordonlar, bu kordonlarin hemen altinda granuler tabakada kayip
ve diskeratotik hiicreler izlenmistir. Histolojik bulgular folikiler porokeratoz ile uyumlu bulunmustur.

Sonug: Folikiiler porokeratoz olgusu literatirde nadir gortlmesi ve yeni tanimlanan bir antite olmasi nedeni ile sunuma deger bulunmustur.

Anahtar Sozciikler: Folikuler porokeratoz, Kornoid lamel, Kil folikul orifisi

ABSTRACT

Aim: Porokeratosis, a group of autosomal dominant inherited diseases characterized by disorder of epidermal keratinization. Follicular
porokeratosis is a rare and newly described histological variant characterized by the formation of a limited cornoid lamella in the hair follicle
orifices.

Case: A 24 year-old female presented with slowly growing 0.3 cm in diameter brownish scaly papules on the right cheek and jaw. Microscopic
examination of excisional biopsy specimens from both sites had porokeratotic column confined to the dilated hair follicle. The granular layer
beneath the parakeratosis was absent and dyseratotic cells were observed in these areas. Histological findings were consistent with follicular
porokeratosis.

Conclusion: The case of follicular porokeratosis was found to be worthy of presentation due to its rarity in the literature and a newly defined
entity.
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GIRIS OLGU SUNUMU
Porokeratoz, epidermal keratinizasyon bozukluguyla seyreden 24 yasinda kadin hastada, sag yanakta ve cenede 8 yil once
dustk malign transformasyon riskine sahip, otozomal sivilce seklinde baslayan ve yavas yavas buytume gosteren
dominant kaliim gosteren bir grup hastaliktir (1). yaklasik 0,3 cm caph kahverenkli, tzeri skuamh papul

mevcuttu (Sekil 1). Her iki bolgeden alman eksizyonel
biyopsi ¢rneklerinin mikroskopik incelemesinde kil folikul
orifislerinde  genisleme, folikul epitelinde indentasyon
yapan parakeratotik kolonlar, bu kolonlarin hemen altinda
grantiler tabakada kayip ve diskeratotik htcreler, diger
alanlarda belirgin hipergranuloz izlendi (Sekil 2,3). Gozlenen
parakeratotik kolonlar kornoid lameller olarak yorumland:
(Sekil 4). Cevre epidermis incelendiginde ceneden alinan

Folikuler porokeratoz ise kil folikul orifislerinde siirh
kornoid lamel olusumu ile karakterize, nadir gortlen ve yeni
tanimlanan bir histolojik varyanttr (2). Burada, histopatolojik
bulgularla folikuler porokeratoz tanist konulan 24 yasindaki
kadin hasta sunulmaktadr.
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Gincel Patoloji Dergisi

eksizyon ¢rneginde epidermiste akantoz, sag yanaktan alinan
ornekte ise ince gorunum mevcut olup kil folikul orifislerinde
izlenen kornoid lameller interfolikuler alanda gozlenmedi.
Histolojik bulgular folikuler porokeratoz ile uyumlu bulundu.

TARTISMA

Porokeratoz, ilk olarak 1893’te Mibelli tarafindan tanimlanan,
etiyolojisi bilinmeyen epidermal keratinizasyon bozuklugudur
ve klinik olarak ortasi atrofik, cevresinde cikinuli kenar
olusturacak sekilde genisleyen antiler plak seklindedir (1,3).
Lezyonun baslangic stresi, lezyon buyuklugu, sayist ve
dagihmina gore cesitli klinik porokeratoz varyantlan tarif
edilmistir. Bu subtipler Porokeratozis Mibelli (PM), Dissemine

Sekil 1: Sag yanak ve cenede acik kahve renkli, tizeri skuamh papiiler
lezyon.
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Stiperfisyel Aktinik Porokeratoz (DSAP), Punktat Porokeratoz,
Lineer Porokeratoz ve Palmoplantar Porokeratoz'dan
olusmaktadir (4). Porokeratoz olgularinda folikuler tutulum
en stk PM ve DSAP’da bildirilmekle birlikte, folikiiler bolgeye
siirl porokeratoz, Pongpudpunth ve ark. tarafindan 2009
yilinda tammlanmis ve Folikuler Porokeratoz (FP) olarak
adlandirilmistir (5).

Literattirde bizim olgumuzla birlikte toplam 23 FP olgusu
bildirilmis olup bu olgularin klinik ve histopatolojik ozellikleri
Tablo T'de Ozetlenmistir. Literatur gozden gecirildiginde
kadin/erkek orani 10/13 idi ve ortalama yas 47,7 olup yas
araliklart ise 19-85 arasinda degismektedir. Mevcut olguda
yas 24’dur. Bildirilen olgular klinik olarak keratotik sinirla
cevrili eritematoz/kahverenkli plak ya da papullerle prezente
olmaktadir ve bu lezyonlarn cogu asemptomatik olmakla

Sekil 2: Kil folikul orifislerinde siirli kornoid lamel olusumu ve
interfolikuler alanlann korundugu dikkati cekmektedir (H&E, x20).

Sekil 3: Kornoid lamel olusumunun yakindan gorintisu.
(H&E, x40).
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Sekil 4: Grantler tabakada kayip ve diskeratotik huicreler.
(H&E, x200).
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birlikte bazilarn kasintihdir. Multipl lezyonlar gorulebilir,
fakat cogu zaman lezyonlar bolgesel yerlesimli ve tektir. Bizim
olgumuzda Kklinik prezentasyon kasintisiz, pigmente 2 adet
papul seklinde olup, neviis ¢n tanisi ile eksize edilmistir.

Porokeratozis genellikle govde ya da ekstremitelerde
gorulmektedir, yuz tutulumu nadirdir (6,7). Literaturde
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bildirilen olgular arasinda ytiz tutulumu olan FP olgu sayisinin
11 oldugu gorulmektedir, bu olgulardan 51 burun, 1’ alin, 1’1
sol goz medial kantus ve 1'i yanak, 3 olguda da lokalizasyon
spesifiye edilmeden sadece ytiz olarak bildirilmektedir. Bizim
olgumuzda yuz bolgesinde, sag yanak ve cene olmak tizere 2
adet lezyon mevcut idi.

Tablo I. Literattrde bildirilen foliktiler porokeratoz olgularinin klinik ve histopatolojik ozellikleri.

Yas / Cinsiyet |Lezyonun yeri Fizik muayene bulgusu
43-K Gines goren bolgeler (kollar ve bacaklar) | Multipl, kuctk (<1 ¢cm) keratotik papuller
Almeida ve ark (2) Gtines goren ve gormeyen bolgelerde Multipl, genis (% 50>5 cm) deskuamatif
45-K o
(sirt, kol, el ve ayak bilegi) plak lezyonlar
Pongpudpunth ve Gunes goren ve gormeyen bolgelerde Multipl, kuctk (<1 cm) eritematoz, pullu
41-E . .
ark (5) (kol ve ekstremite) papuller

Yong ve ark (11) 42-E

85-E Yanak
Minami-Hori ve
ark (12) .
70-E Ekstremite
Wang ve ark (13) |25-K Burun
Rocha-Sousa ve ark
(14) 19-K Burun
Lee ve ark (6) 25-K Yuz
Rifaioglu EN ve ark
(15) 34-K Burun
Trikha R ve ark
(16) 56-K Omuz
35-E Perianal bolge

Zhao M ve ark (17) |50-E

76-E Yz ve bacaklarda
i 206-E Nazal tip

Kim J ve ark (18)
35-K Burun

Sun R ve ark (19) [66-E Guines goren yerlerde
69-K Boyun
81-E Kol

Sud A ve ark (20)
53-E Sol goz medial kantus
56-E Aln

Tallon B ve ark 42-E On kol ve alt bacaklar

2D

Mevcut olgu 24-K Yuz

Guines gormeyen bolgelerde (kalca)

Ust sirt ve oksipitonukal

Tek, genis, 3 cm capinda, eritematoz pullu
plak

Cevresinde keratotik sinira sahip 1 cm
capinda antler plak

Kasintih acik kahverengimsi hiperkeratotik
plaklar

Multipl eritematoz keratotik paptiller

Multipl, kahverenkli, halka seklinde
lezyonlar

Kenarlar1 hiperkertotik ortas1 deprese plak

4x3 cm capinda, hafif kasintil, perifolikiler
keratotik papul

Multipl 1-5 mm boyutlarinda kahverenkli
kasintih papul

Cevresinde keratotik sinira sahip multipl
eritematdz plak

Multipl siyah-kahve renkli kenarlari deriden
hafif yiksek keratotik ertipsiyonlar

Pigmente plak

Eritematoz nodul

Kasintih ertiptif lezyonlar

7 mm capinda pigmente lezyon

Multipl kagintih kahverenkli bazilan atrofik
makul ve yamalar

Eritematoz plak

Plak

0,3 cm caph 2 adet papiiler lezyon
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Histopatolojik incelemede lezyonlarin ttimunde folikuler
infindibulumda lokalize yigin halinde parakeratoz ve bu
alanlann altinda granuler tabaka kaybi ve diskeratotik
hucrelerin oldugu klasik histolojik bulgular mevcuttur (8).
Ancak FPun, mevcut alt tiplerden farkh bir antite oldugu ilk
kez 2009 yilinda Pongpudpunth ve ark. (5) tarafindan ¢ne
sturalmustir.

FP'un etiyolojisi bilinmemekle birlikte gtines 1s1gina maruz
kalma, genetik faktorler, immunsupresyon (ozellikle organ
transplantasyonu sonrast), losemi/lenfoma, ilaclar, bazi
infeksiyonlar (HIV) ve travma tetikleyici faktorler olarak kabul
edilmektedir (4).

Porokeratoz varyantlarinda malign transformasyon insidansi
dusuktur (yaklastk % 10 veya daha az olarak tahmin
edilmektedir) ve en yaygin olarak skuaméz hiicreli karsinom
gelisimi goralmektedir. Malignite riski, genis capli ve uzun
sureli lezyonlarda, yash hastalarda ve onceden radyasyona
maruz kalan kisilerde artmaktadir (9). Malign transformasyon
riski disinda porokeratozun prognozu oldukea iyidir (9,10).

Sonug olarak porokeratoz olgularinda folikiil ostiumlarinda
tutulum gozlenebilmekle birlikte, interfolikiiler alanlarda
tutulum olmaksizin sadece folikul epitelinde kornoid lamel
olusumu ile karakterize FP, ayr bir patolojik antitedir ve
patologlar tarafindan farkinda olunmasi gereken bir tanidir.
Klinik 6énemine dair ileri calismalar faydal olacaktir.

Klinik fotograf icin Plastik ve Rekonstriuktif Cerrahi
bolumuinden Prof. Dr. Ilker Yazicr'ya tesekkiir ederim.
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