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* Mindkét szerző első szerző

A perforáló dermatózisok ritka előfordulásúak gyermek-
korban, ezért diagnózisuk és kezelésük nagy kihívást jelent, 
hiszen napjainkig még nem született egyértelmű szakmai 
irányelv a terápiát illetően. Fontos kiemelni, hogy a gyógyu-
láshoz elengedhetetlen a háttérben esetlegesen meghúzódó 
szisztémás betegség felderítése, illetve kezelése is.

A perforáló dermatosisok felosztása 
és reklasszifikációja

A perforáló dermatosisok közé eredetileg négy fő beteg-
séget sorol a klasszikus irodalmi nomenklatúra: 1. reaktív 
perforáló kollagenózis, 2. elastosis perforans serpiginosa, 
3. perforáló folliculitis, 4. Kyrle betegség (1). A perforáló 
dermatosisokra általánosságban jellemző a dermis alkotó-
elemeinek (pl. keratin, kollagénrostok, necrotikus szöve-
tek) transzepidermális eliminációja, mely szövettanilag jól 
elkülöníthető jelenség.

Az utóbbi években történt meg a dermatológusok és 
dermatopathológusok által az osztályozás reklasszifikáció-
ja. Az „akvirált perforáló dermatosis”-t külön entitásként 
határozták meg: ide tartozik minden olyan perforáló bőr-
betegség, amely szisztémás alapbetegséghez társultan je-
lentkezik. Az új nomenklatúra szerint a M. Kyrle mellett a 
felnőttkori reaktív perforáló kollagenosis és a szerzett per-
foráló folliculitis is ebbe a nagyobb csoportba sorolható (1).

Reaktív perforáló kollagenózis

Két típusát különböztethetjük meg: az öröklött gyer-
mekkori-, illetve a szerzett felnőttkori formát (2), mely 
gyakran társul cukorbetegséggel, krónikus veseelégtelen-
séggel (3), ritkábban malignus tumorokkal.

Kifejezetten viszkető keratotikus papulák jellemzik, 
melyek sokszor minimális traumát követően alakulnak 
ki. Ezek növekednek, köldökszerű papulák, nodulusok 
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ÖSSZEFOGLALÁS

A perforáló dermatosisokat klasszikusan négy fő csoportba 
sorolhatjuk. Mindegyik esetében jellemző a dermis alkotó-
elemeinek transzepidermális eliminációja. A diagnózis sok 
esetben kihívást jelent, így a szövettani feldolgozás minden-
képpen javasolt. A hyperkeratosis follicularis et parafol-
licularis in cutem penetrans, szerzői néven Morbus Kyrle 
(M. Kyrle), az akvirált perforáló dermatosisok csoportjába 
tartozik. A M. Kyrle gyermekkorban rendkívül ritka előfor-
dulású bőrbetegség, gyakran társul más krónikus alapbe-
tegségekkel. 
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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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csak az egyes esetközléseken alapulva születtek, mint pél-
dául a helyi szteroid, keratolytikus, illetve retinoid keze-
lés, nb-UVB, vagy lézer kezelés (Er:YAG/CO2) (11).

Perforáló folliculitis

Multiplex, viszkető, keratotikus, follicularis papulák 
jellemzik, melyek elsősorban a végtagokon, és a glutealis 
régióban jelentkeznek. Jellemzően hónapokig, akár évekig 
perzisztálhat, időnként remisszió előfordulhat (2. ábra). 

Etiológiája ismeretlen, de a krónikus irritációnak pro-
vokáló szerepe lehet. Szövettani metszetben a follicularis 

jelennek meg jellemzően a karokon, kézfejeken. Köbner 
jelenség itt is megfigyelhető. A bőrtünetek átlagosan 6-8 
hét alatt eltűnnek, heg, vagy hypopigmentáció hátrahagyá-
sával.

A szövettani vizsgálat során sekély, csésze formájú be-
mélyedés látható a hámban, necroticus, basophil kollagén-
rostok ürülnek többnyire merőlegesen a felszínre (4).

Differenciáldiagnosztikailag folliculitis, morsus in-
secti, prurigo nodularis, multiplex keratoacanthoma, vagy 
dermatofibroma merülhet fel. Kezelés enyhe esetekben 
nem szükséges, egyebekben helyi-, vagy intralézioná-
ris kortikoszteroid, illetve topicalis retinoid használatáról 
vannak pozitív esetközlések, per os antihisztamin szedés 
mellett (5).

Elastosis perforans serpiginosa

Jellemzően gyermekkorban, vagy fiatal felnőttkorban 
jelentkezik, és az esetek 25-40%-ában társul Down szind-
rómával, Ehlers-Danlos szindrómával (6), pseudoxantho-
ma elasticummal, vagy osteogenesis imperfectával (7). 
A d-penicillinamin provokáló szerepe szintén ismert (8). 
A betegség négyszer gyakoribb férfiak esetében.

Bőrszínű, vagy halvány erythemas 2-5 mm-es csopor-
tos keratotikus papulák jellemzik annularis, vagy serpigni-
sosus elrendeződésben (1. a, b ábra). 

Általában a nyakon, esetenként az arcon, karokon, haj-
latokban is megjelenhet. Centralisan hámlás jelentkezhet, 
viszketés kísérheti.

A szövettani vizsgálat során látható, hogy a hyper-
plas ti cus hám kis csatornáin át basophil magtörmelék, és 
megvastagodott eosinophil elastikus rostok ürülnek a fel-
színre (9).

Differenciáldiagnosztikailag granuloma annulare, egyéb 
annularis erythemák, tinea corporis, sarcoidosis, porokera-
tosis, discoid lupus erythematosus merülhet fel (10).

Évekig perzisztálhat mielőtt regrediál, azonban kiúju-
lásra hajlamos. A terápia itt is kihívást jelent, ajánlások 

2. ábra 
Perforáló folliculitis tünetei a mellkason (17 éves 

gyermek esete – a HOGYI Bőrgyógyászat képanyagából)

a b
1. a, b ábra 

Elastosis perforans serpiginosa tünete a nyak (a) és a végtag (b) területén 
(15 éves gyermek esete – a HOGYI Bőrgyógyászat képanyagából) 
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delkező papulák megjelenése, melyek verrucosus plakká 
folyhatnak össze (14). A bőrtünetek gyakori linearis el-
rendeződése a Köbner-jelenségre utal. A nyálkahártyák, 
palmoplantaris régió jellemzően megkíméltek. A hiszto-
patológia típusos a kórképre, karakterisztikus a keratin 
transz epidermalis eliminációja, follicularis szarucsap vagy 
epidermalis invaginatioban kialakuló szarucsap figyelhető 
meg (16). 

Kyrle betegséget igazoltunk annál a 4 éves leánygyer-
meknél is, aki már 3 hónapja fennálló, recidiváló viszkető 
bőrtünetek miatt került osztályunkra. Felvételekor a sub-
icterusos küllemű lánygyermek mindkét lábszárán, bal 
oldali dominanciával 0,5-2 cm-es, vaskos pörkkel fedett, 
több helyen erodált, nedvedző, lividerythemas szegélyű, 
helyenként centralisan ulcerált plakkok voltak láthatók 
(3. a, b ábra).

Az arcon hasonló tüneteket, valamint mko. végtagon, 
kézfejeken, könyökök területén 1-3 mm-es, pörkkel fedett 
papulákat, pustulákat észleltünk (4. ábra).

A klinikai kép alapján elsődlegesen pyoderma gangre-
nosum, vasculitis, illetve szekunder impetiginizáció merült 
fel. Részletes kivizsgálás során a laboratóriumi vizsgála-
tokban gyorsult süllyedést (105 mm/h), kissé emelkedett 
CRP értéket, illetve kifejezetten magas májenzim értékeket 
észleltünk (GOT: 668 U/l, GPT: 251 U/l, GGT: 232 U/l, 
ALP: 1059 U/l, össz bilirubin: 37,3 umol/l, direkt bilirubin: 
31,4 µmol/l). Vérképében anaemián kívül érdemi eltérést 

infundibulum kiszélesedett, folliculáris dugó képződés, il-
letve keratin eliminációja látható (12). Számos betegség-
gel társulhat, például diabetes mellitus, krónikus veseelég-
telenség, psoriasis, de TNF-α kezelés mellékhatásaként is 
jelentkezhet (13).

Differenciáldiagnosztikailag keratosis pilaristól, bacte-
rialis folliculitistől, acne vulgaristól kell elkülöníteni.

Kezelésében elsősorban a helyi retinoid kezelés aján-
lott, azonban helyi szteroid, keratolyticum, per os antibio-
tikum adása is megkísérelhető.

Morbus Kyrle

1916-ban Josef Kyrle, osztrák bőrgyógyász és patoló-
gus írta le az első, diabeteses nőbeteg esetét, akinek ge-
neralizált hyperkeratotikus bőrtünetei voltak, majd hyper-
keratosis follicularis et parafollicularis in cutem penetrans 
elnevezéssel illette a bőrbetegséget (14). A M. Kyrle pon-
tos pathogenezise ismeretlen, a bőrtünetek kialakulásának 
hátterében az abnormális, rapid keratinizáció meglétét 
feltételezik. Típusosan 20-60 év között, átlagosan 30 éves 
korban fordul elő egyenlő nemi megoszlással. 

A klinikai képre jellemző a testszerte, de elsősorban 
bilateralisan, az alsó végtagok extensor felszínén, de akár 
a fejen, nyaki régióban is, hevesen viszkető, 2-8 mm-es, 
izolált, hyperkeratotikus, follicularis/extrafollicularis lo-
kalizációjú, esetleg centralisan tölcsérszerű dugóval ren-

a b
3. a, b ábra 

M. Kyrle: az alsó végtagokon lividerythemas, hyperkeratotikus centrálisan ulcerált, pörkkel fedett plakkok, nodusok
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azonosítható. A szövettani morfológiai elváltozások és a 
klinikai kép alapján a hyperkeratosis follicularis et para-
follicularis in cutem penetrans (M. Kyrle) diagnózisa volt 
felállítható (5. ábra).

Az ismeretlen eredetű hepatopathia kivizsgálása során 
konstansan magas májenzim értékeket, mérsékelt anaemi-
át, emelkedett IgG4 értéket lehetett detektálni, ANCA, atí-
pusos ANCA, simaizom elleni AT erősen pozitív volt, anti 
Myeloperoxidáz AT, anti Proteináz-3 AT emelkedett volt.

 A hasi ultrahang vizsgálat során sclerotizáló cholangi-
tis és portalis hypertonia lehetősége merült fel, a korábbi 
gastroentrelógiai panaszok és széklet vér pozitivitás miatt 
végzett panendoscopia I. fokú nyelőcső varicositast véle-
ményezett. Elasztográfia előrehaladott fibrózist igazolt.

A májbiopsziában kifejezett aktivitású interface hepati-
tist és cirrhosisnak megfelelő szöveti képet írtak le. Mind-
ezek alapján a fibrosissal társuló epeúti destrukció, vala-
mint a periseptalisan felhalmozódott réz-asszociált protein 
jelenléte autoimmun hepatitis és sclerotizáló cholangitis 
együttes jelenlétére, azaz overlap szindrómára utalt a kli-
nikai képpel korreláltatva. 

Kezdeti Prednisolon indukciót követően Azathioprin 
(Imuran) terápia indult, mely mellett a gyermek klinikai-
lag egyensúlyban volt. Bőrgyógyászati szempontból jelen-
leg kizárólag maradványtünetek észlelhetőek (6. ábra).

A Morbus Kyrle felnőttkorban ritka, gyermekkorban 
extrém ritka bőrbetegség, a pontos diagnózis felállításához 
a szövettani mintavétel elengedhetetlen. Leggyakrabban 
krónikus vesebetegséggel, diabetes mellitussal (3, 16), de 
akár májbetegséggel, kongesztív szívelégtelenséggel, hy-
perlipidaemiával, vagy HIV fertőzéssel is társulhat.

Megbeszélés

A perforáló dermatosisok kezelése minden esetben 
komoly kihívást jelent, helyileg, intralézionárisan, illetve 
szisztémásan adható szteroidok mellett topikális, illetve 
szisztémásan alkalmazott retinoidokat (isotretinoin, acit-
retin), keratolytikumokat (urea, szalicilsav), illetve emol-
lienseket is javasolnak (17). A viszketés mérséklésére per 
os antihisztamin hatékony lehet. Több esetközlésben an-
tibotikus terápia (tetracyclin, clindamycin, metronidazol) 

nem észleltünk. Vírus szerológiai eredmények (HIV, He-
patitis szerológiák) negatívak lettek. DIF vizsgálat során a 
mintában IgM pozitív vascularis érintettség mutatkozott, 
de kórjelző C3, IgA, IgG fluoreszcencia nem volt látható. 
Rutin szövettani vizsgálat a hám centralis kiszélesedését, 
elsimult hámpapillákat, valamint a hám invaginátióját írta 
le, melynek a lumenében vaskos szaruanyag és basophil 
szövettörmelék, a környező részeken a dermisben közepes 
fokú, krónikus gyulladásos sejtekből álló beszűrődés volt 

5. ábra 
M. Kyrle szövettani képe

6. ábra 
M. Kyrle maradványtünetei az alszárakon

4. ábra 
M. Kyrle: A könyökön, alkaron, kézfejeken centralisan 

erodált erythemas papulák
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(18, 19), phototerápia (nb-UVB, PUVA), illetve lokális 
calcineurin inhibitor kezelés pozitív hatásairól számoltak 
be (20). A legtöbb esetben az egyes terápiák kombiná-
ciójára van szükség. A jelenleg zajló klinikai vizsgálatok 
alapján Janus kináz inhibítorok, illetve interleukin 4/13/31 
gátlók hatékonyak lehetnek a M.Kyrle esetében is, ezzel 
remélhetőleg bővítve, hatékonyabbá téve a jövőbeli terá-
piás lehetőségeket.

Az irodalom alapján eddig egy felnőtt esetében írták le 
az akvirált perforáló dermatosis, és a sclerotizáló cholan-
gitis együttes előfordulását. Gyermekkorban Gál és mtsai 
közölték le elsőként a M.Kyrle hátterében húzódó autoim-
mun scerotizáló cholangitis esetét (21).

Összességében elmondható, hogy a perforáló dermato-
sisok ritka, mind a diagnosztikát, mind a terápiát illetően 
kihívást jelentő kórképek. A szövettani mintavétel ezen 
kórképek gyanújakor feltétlenül ajánlott, hiszen hisztopa-
tológiai képük típusos. A diagnózis felállítását követően a 
bőrgyógyásznak kiemelten fontos szerepe van a tünetek 
hátterében húzódó, akár életet veszélyeztető háttérbeteg-
ségek felderítésében.
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