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Bei der klinischen Untersuchung fanden sich meh-
rere im Durchmesser bis zu 20 cm große, scharf be-
grenzte rötlich-braune Plaques an dem Unterschen-
kel. Sie waren zentral atrophisch und z. T. mit Haut-
schuppen bedeckt, außerdem verfügten sie über 
 einen hyperkeratotischen Randwall.
Die Diagnose lautete Porokeratosis Mibelli gigantea, 
eine klinisch-morphologische Variante der klassi-
schen Porokeratosis Mibelli. Dabei handelt es sich 
um eine seltene, autosomal-dominant vererbte Ver-
hornungsstörung der Epidermis, die jedoch auch 
spontan auftreten kann. Sie manifestiert sich bevor-
zugt im höheren Alter, kann aber grundsätzlich auch 
bei jüngeren Personen auftreten.
Betroffen von den Hautveränderungen sind in erster 
Linie die Extremitäten, seltener auch Stamm, Ge-
sicht, Kopfhaut oder Genitale. Diagnostisch wegwei-
send ist der Randwall mit einem Verlust des Stratum 
granulosum und einer histopathologisch nachweis-

baren säulenförmige Parakeratose. Man bezeichnet 
diese Formation auch als  kornoide Lamelle. Ihre Bil-
dung beruht auf einer gestörten Keratinozyten-
reifung, einer abnormalen DNA-Ploidie und einer 
Überexpression des Tumorsuppressor-Proteins p53 
in der Epidermis.
Die Porokeratosis Mibelli persistiert und zeigt nur 
selten eine spontane Remission. Sie erweist sich als 
ausgesprochen therapieresistent, daher können all-
gemeingültige Therapieempfehlungen nicht gegeben 
werden. Der klinische Verlauf sollte kontrolliert und 
konsequenter UV-Schutz eingehalten werden, da 
Übergänge in Bowen- oder Plattenepithelkarzinome 
möglich sind.
Übrigens kann die kornoide Lamelle auch in den 
Öffnungen der Haarfollikel oder Schweißdrüsenaus-
führungsgängen gefunden werden. Letzteres führte 
bei der Erstbeschreibung der Erkrankung zu dem 
 irreführenden Ausdruck „Porokeratosis“. ■

Schuppenkrusten 
breiten sich aus

Bei einem 62-jährigen 
Patienten bestanden seit ca. 
sechs Monaten Hautverände-
rungen an der Streckseite des 
rechten Unterschenkels. Die 
 Läsionen waren langsam 
 progredient und konfluierten in 
einigen Abschnitten bereits. Ein 
Juckreiz war allenfalls selten 
aufgetreten.
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