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Perforalo dermatosisok attekintése, fokuszban a Kyrle betegség

An overview of perforating dermatoses focusing mainly on Kyrle disease
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OSSZEFOGLALAS

A perforalo dermatosisokat klasszikusan négy fo csoportba
sorolhatjuk. Mindegyik esetében jellemzo a dermis alkoto-
elemeinek transzepidermalis eliminacioja. A diagnozis sok
esetben kihivast jelent, igy a szovettani feldolgozas minden-
képpen javasolt. A hyperkeratosis follicularis et parafol-
licularis in cutem penetrans, szerzoi néven Morbus Kyrle
(M. Kyrle), az akviralt perforalo dermatosisok csoportjaba
tartozik. A M. Kyrle gyermekkorban rendkiviil ritka eléfor-
dulasu borbetegség, gyakran tarsul mas kronikus alapbe-
tegsegekkel.
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SUMMARY

Four major forms of primary perforating dermatoses
have been described. Diagnostic workup may be chal-
lenging, the highly advised skin biopsy demonstrates the
transepidermal elimination of dermal connective tissue.
Hyperkeratosis follicularis et parafollicularis in cutem
penetrans also known as “Kyrle's disease”, is classified
as a subtype of acquired perforating dermatoses. Kyrle's
disease is extremely rare in children and is often associ-
ated with underlying chronic conditions.
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A perforal6 dermatozisok ritka eléfordulasuak gyermek-
korban, ezért diagndzisuk és kezelésiik nagy kihivast jelent,
hiszen napjainkig még nem sziiletett egyértelml szakmai
iranyelv a terapiat illetéen. Fontos kiemelni, hogy a gydgyu-
lashoz elengedhetetlen a hattérben esetlegesen meghtzodo
szisztémas betegség felderitése, illetve kezelése is.

A perforalé dermatosisok felosztasa
és reklasszifikacioja

A perforald dermatosisok kozé eredetileg négy f6 beteg-
séget sorol a klasszikus irodalmi nomenklatura: 1. reaktiv
perforald kollagendzis, 2. elastosis perforans serpiginosa,
3. perforalo folliculitis, 4. Kyrle betegség (/). A perforald
dermatosisokra altalanossagban jellemzd a dermis alkoto-
elemeinek (pl. keratin, kollagénrostok, necrotikus szdve-
tek) transzepidermalis eliminacidja, mely szovettanilag jol
elkiilonithetd jelenség.
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Az utobbi években tortént meg a dermatologusok és
dermatopathologusok altal az osztalyozas reklasszifikacio-
ja. Az ,akviralt perforalo dermatosis”-t kiilon entitasként
hataroztak meg: ide tartozik minden olyan perforald bor-
betegség, amely szisztémas alapbetegséghez tarsultan je-
lentkezik. Az Gj nomenklatira szerint a M. Kyrle mellett a
felnéttkori reaktiv perforald kollagenosis és a szerzett per-
foral6 folliculitis is ebbe a nagyobb csoportba sorolhaté (7).

Reaktiv perforalo kollagendzis

Két tipusat kiilonboztethetjiik meg: az 6roklott gyer-
mekkori-, illetve a szerzett feln6ttkori format (2), mely
gyakran tarsul cukorbetegséggel, kronikus veseelégtelen-
séggel (3), ritkdbban malignus tumorokkal.

Kifejezetten viszketd keratotikus papulak jellemzik,
melyek sokszor minimalis traumat kdvetéen alakulnak
ki. Ezek novekednek, koldokszeri papulak, nodulusok

* Mindkét szerzo els6 szerzd
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1. a, badbra
Elastosis perforans serpiginosa tiinete a nyak (a) és a végtag (b) teriiletén
(15 éves gyermek esete —a HOGY1 Borgyogyaszat képanyagabdl)

jelennek meg jellemzden a karokon, kézfejeken. Kobner
jelenség itt is megfigyelhetd. A bortiinetek atlagosan 6-8
hét alatt eltlinnek, heg, vagy hypopigmentacid hatrahagya-
saval.

A szOvettani vizsgalat soran sekély, csésze formaju be-
mélyedés lathaté a hamban, necroticus, basophil kollagén-
rostok iiriilnek tobbnyire merdlegesen a felszinre (4).

Differencialdiagnosztikailag folliculitis, morsus in-
secti, prurigo nodularis, multiplex keratoacanthoma, vagy
dermatofibroma mertilhet fel. Kezelés enyhe esetekben
nem sziikséges, egyebekben helyi-, vagy intraléziona-
ris kortikoszteroid, illetve topicalis retinoid hasznalatarél
vannak pozitiv esetkozlések, per os antihisztamin szedés
mellett (3).

Elastosis perforans serpiginosa

Jellemzdéen gyermekkorban, vagy fiatal felnéttkorban
jelentkezik, és az esetek 25-40%-aban tarsul Down szind-
romaval, Ehlers-Danlos szindrémaval (6), pseudoxantho-
ma elasticummal, vagy osteogenesis imperfectaval (7).
A d-penicillinamin provokald szerepe szintén ismert (8).
A betegség négyszer gyakoribb férfiak esetében.

Bérszinii, vagy halvany erythemas 2-5 mm-es csopor-
tos keratotikus papulék jellemzik annularis, vagy serpigni-
sosus elrendezddésben (1. a, b dbra).

Altaldban a nyakon, esetenként az arcon, karokon, haj-
latokban is megjelenhet. Centralisan hamlas jelentkezhet,
viszketés kisérheti.

A szovettani vizsgalat soran lathato, hogy a hyper-
plasticus ham kis csatornain at basophil magtérmelék, és
megvastagodott cosinophil elastikus rostok iiriilnek a fel-
szinre (9).

Differencialdiagnosztikailag granuloma annulare, egyéb
annularis erythemak, tinea corporis, sarcoidosis, porokera-
tosis, discoid lupus erythematosus meriilhet fel (70).

Evekig perzisztdlhat mieltt regredial, azonban kitiju-
lasra hajlamos. A terapia itt is kihivast jelent, ajanlasok

csak az egyes esetkozléseken alapulva sziilettek, mint pél-
daul a helyi szteroid, keratolytikus, illetve retinoid keze-
1és, nb-UVB, vagy lézer kezelés (Er:YAG/CO2) (11).

Perforalo folliculitis

Multiplex, viszketd, keratotikus, follicularis papulak
jellemzik, melyek elsésorban a végtagokon, ¢s a glutealis
régidban jelentkeznek. Jellemzden honapokig, akar évekig
perzisztalhat, idonként remisszio eléfordulhat (2. dbra).

Etiologidja ismeretlen, de a kronikus irritdcidnak pro-
vokald szerepe lehet. Szovettani metszetben a follicularis
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2. dbra
Perforalo folliculitis tiinetei a mellkason (17 éves
gyermek esete —a HOGYI Borgyogyaszat képanyagabol)
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infundibulum kiszélesedett, follicularis dugo képzddeés, il-
letve keratin eliminacidja lathato (/2). Szamos betegség-
gel tarsulhat, példaul diabetes mellitus, kronikus veseelég-
telenség, psoriasis, de TNF-a kezelés mellékhatasaként is
jelentkezhet (13).

Differencialdiagnosztikailag keratosis pilaristol, bacte-
rialis folliculitist6l, acne vulgaristol kell elkiiloniteni.

Kezelésében elsdsorban a helyi retinoid kezelés ajan-
lott, azonban helyi szteroid, keratolyticum, per os antibio-
tikum adasa is megkisérelhetd.

Morbus Kyrle

1916-ban Josef Kyrle, osztrak bérgyogyasz és patolo-
gus irta le az els6, diabeteses ndébeteg esetét, akinek ge-
neralizalt hyperkeratotikus bértiinetei voltak, majd hyper-
keratosis follicularis et parafollicularis in cutem penetrans
elnevezéssel illette a borbetegséget (714). A M. Kyrle pon-
tos pathogenezise ismeretlen, a bortiinetek kialakulasanak
hatterében az abnormalis, rapid keratinizacié meglétét
feltételezik. Tipusosan 20-60 év kozott, atlagosan 30 éves
korban fordul el6 egyenlé nemi megoszlassal.

A klinikai képre jellemz6 a testszerte, de elsésorban
bilateralisan, az als6 végtagok extensor felszinén, de akar
a fejen, nyaki régioban is, hevesen viszketd, 2-8 mm-es,
izolalt, hyperkeratotikus, follicularis/extrafollicularis lo-
kalizacioju, esetleg centralisan tolcsérszeri dugoval ren-

delkez6 papulak megjelenése, melyek verrucosus plakka
folyhatnak 6ssze (14). A bértiinetek gyakori linearis el-
rendezddése a Kobner-jelenségre utal. A nyalkahartyak,
palmoplantaris régié jellemzéen megkiméltek. A hiszto-
patolégia tipusos a korképre, karakterisztikus a keratin
transzepidermalis eliminacioja, follicularis szarucsap vagy
epidermalis invaginatioban kialakuld szarucsap figyelhetd
meg (16).

Kyrle betegséget igazoltunk annal a 4 éves leanygyer-
meknél is, aki mar 3 honapja fennallo, recidivalo viszketd
bértiinetek miatt keriilt osztalyunkra. Felvételekor a sub-
icterusos kiillem{i lanygyermek mindkét labszaran, bal
oldali dominanciaval 0,5-2 cm-es, vaskos porkkel fedett,
tobb helyen erodalt, nedvedzd, lividerythemas szegély,
helyenként centralisan ulceralt plakkok voltak lathatok
(3. a, b abra).

Az arcon hasonl6 tiineteket, valamint mko. végtagon,
kézfejeken, konyokaok teriiletén 1-3 mm-es, porkkel fedett
papulékat, pustulakat észleltiink (4. abra).

A klinikai kép alapjan elsédlegesen pyoderma gangre-
nosum, vasculitis, illetve szekunder impetiginizacié meriilt
fel. Részletes kivizsgalas soran a laboratoriumi vizsgala-
tokban gyorsult siillyedést (105 mm/h), kissé emelkedett
CRP értéket, illetve kifejezetten magas majenzim értékeket
észleltiink (GOT: 668 U/l, GPT: 251 U/l, GGT: 232 U/,
ALP: 1059 U/1, 6ssz bilirubin: 37,3 umol/l, direkt bilirubin:
31,4 pmol/l). Vérképében anaemian kiviil érdemi eltérést

3.a babra
M. Kyrle: az als6 végtagokon lividerythemas, hyperkeratotikus centralisan ulceralt, porkkel fedett plakkok, nodusok



BVSZ 2023.99.5. 365-369.

4. abra
M. Kyrle: A kdnyokon, alkaron, kézfejeken centralisan
erodalt erythemas papulak

nem észleltiink. Virus szerologiai eredmények (HIV, He-
patitis szerologiak) negativak lettek. DIF vizsgalat soran a
mintaban IgM pozitiv vascularis érintettség mutatkozott,
de korjelzé C3, IgA, IgG fluoreszcencia nem volt lathato.
Rutin szovettani vizsgalat a ham centralis kiszélesedését,
elsimult hampapillakat, valamint a ham invaginatiojat irta
le, melynek a lumenében vaskos szaruanyag és basophil
szovettormelék, a kdrnyez0 részeken a dermisben kdzepes
foku, kronikus gyulladasos sejtekbdl allo besziirédés volt

5. abra
M. Kyrle szdvettani képe

azonosithato. A szovettani morfologiai elvaltozasok és a
klinikai kép alapjan a hyperkeratosis follicularis et para-
follicularis in cutem penetrans (M. Kyrle) diagnozisa volt
felallithato (5. dbray).

Az ismeretlen eredetli hepatopathia kivizsgalasa soran
konstansan magas majenzim értékeket, mérsékelt anaemi-
at, emelkedett [gG4 értéket lehetett detektalni, ANCA, ati-
pusos ANCA, simaizom elleni AT erésen pozitiv volt, anti
Myeloperoxidaz AT, anti Proteinaz-3 AT emelkedett volt.

A hasi ultrahang vizsgalat soran sclerotizalo cholangi-
tis és portalis hypertonia lehetésége mertilt fel, a korabbi
gastroentrelogiai panaszok és széklet vér pozitivitas miatt
végzett panendoscopia 1. fokt nyelécsd varicositast véle-
ményezett. Elasztografia elérehaladott fibrozist igazolt.

A majbiopsziaban kifejezett aktivitasu interface hepati-
tist és cirrhosisnak megfeleld szoveti képet irtak le. Mind-
ezek alapjan a fibrosissal tarsuld epeuti destrukcio, vala-
mint a periseptalisan felhalmozodott réz-asszocialt protein
jelenléte autoimmun hepatitis és sclerotizald cholangitis
egyiittes jelenlétére, azaz overlap szindromara utalt a kli-
nikai képpel korrelaltatva.

Kezdeti Prednisolon indukciot kdvetéen Azathioprin
(Imuran) terapia indult, mely mellett a gyermek klinikai-
lag egyenstilyban volt. Bérgyogyaszati szempontbdl jelen-
leg kizarolag maradvanytiinetek észlelhetdek (6. dbra).

6. dbra
M. Kyrle maradvanytiinetei az alszarakon

A Morbus Kyrle felnéttkorban ritka, gyermekkorban
extrém ritka bérbetegség, a pontos diagnozis felallitasahoz
a szovettani mintavétel elengedhetetlen. Leggyakrabban
kronikus vesebetegséggel, diabetes mellitussal (3, 16), de
akar majbetegséggel, kongesztiv szivelégtelenséggel, hy-
perlipidaemiaval, vagy HIV fert6zéssel is tarsulhat.

Megbeszélés

A perforald dermatosisok kezelése minden esetben
komoly kihivast jelent, helyileg, intralézionarisan, illetve
szisztémasan adhato szteroidok mellett topikalis, illetve
szisztémasan alkalmazott retinoidokat (isotretinoin, acit-
retin), keratolytikumokat (urea, szalicilsav), illetve emol-
lienseket is javasolnak (77). A viszketés mérséklésére per
os antihisztamin hatékony lehet. Tobb esetkdzlésben an-
tibotikus terapia (tetracyclin, clindamycin, metronidazol)
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(18, 19), phototerapia (nb-UVB, PUVA), illetve lokalis
calcineurin inhibitor kezelés pozitiv hatdsairol szamoltak
be (20). A legtobb esetben az egyes terapiak kombina-
cidjara van sziikség. A jelenleg zajlo klinikai vizsgalatok
alapjan Janus kinaz inhibitorok, illetve interleukin 4/13/31
gatlok hatékonyak lehetnek a M.Kyrle esetében is, ezzel
remélhetbleg bovitve, hatékonyabba téve a jovobeli tera-
pias lehetdségeket.

Az irodalom alapjan eddig egy felnétt esetében irtak le
az akviralt perforald dermatosis, és a sclerotizalé cholan-
gitis egylittes el6fordulasat. Gyermekkorban Gdl és mtsai
kozolték le elséként a M.Kyrle hatterében htizodo autoim-
mun scerotizal6 cholangitis esetét (21).

Osszességében elmondhato, hogy a perforald dermato-
sisok ritka, mind a diagnosztikat, mind a terapiat illetéen
kihivast jelentd korképek. A szdvettani mintavétel ezen
korképek gyanujakor feltétleniil ajanlott, hiszen hisztopa-
tologiai képiik tipusos. A diagnodzis felallitasat kovetden a
bérgyogyasznak kiemelten fontos szerepe van a tiinetek
hatterében htizodo, akar életet veszélyeztetd hattérbeteg-
ségek felderitésében.
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