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Hyperkeratosis Follicularis et Parafollicularis in Cutem
Penetrans (Kyrle Hastalig1): Olgu Sunumu
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Kytle hastaligi etyolojisi belli olmayan ve nadir gériilen bir dermatozdur. Klinik ve histolojik olarak perforasyonla
giden hastaliklarla ayirici tanist yapilmalidir. Daha 6nceden herhangi bir hastaligt bulunmayan 23 yasinda erkek
hastada gelisen kronik bébrek yetmezligine paralel ciltte olusan lezyonlar Kytle hastaligt olarak tanimlandi ve
literatiir esliginde sunulmaya deger bulundu.

Anahtar Kelimeler: Kyrle Hastaligi, Bébrek Yetmezligi
Hyperkeratosis Follicularis et Parafollicularis in Cutem Penetrans (Kyrle’s Disease): Case Report

Kytle’s disease is a rare dermatosis with an obscure ethiology. Differantional diagnosis of the other skin diseases
characterized by clinical and histological perforation shoud be established.. In this report of a 23 years old male
patient who has chronic renal failure and accompanying papillary skin lesions.
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Kyrle hastaligi ciltte perforasyonla giden hastaliklar grubuna dahildir. 1k kez Kyrle tarafindan 1916’ da
tanimlanmistir. Klinik olarak kubbe sekilli , kagintili, merkezi keratinize, ¢cok sayida, buytklikleri 2 mm ile 8 mm
arasinda degisen lezyonlardir.! Lezyonlarin bazilari, plak olusturma egilimindedir. Bu egilim Koebner fenomeni ile
iligkili bulunmustur.! Lezyonlar vicutta genis bir dagilim gosterirler ve siklikla alt ekstremitelerin ekstensor
yiizlerinde goriliir.?

Bu makalede nadir goriilmesi nedeni ile bir Kyrle hastaligi olgusunun kaynaklar 1s181nda sunulmast amaglanmistir.

OLGU SUNUMU

Yaklastk bir yildir bacak agrilart olan, 23 yasinda, erkek hasta agrilarinin artmast ve halsizlik sikayeti ile hastanemize
basvurmustur. Hastanin son iki aydir da kol ve bacaklarin ekstensdr yiizlerinde 1-2 mm c¢apinda, sayist 10-20
arasinda degisen keratotik papiller meydana gelmistir. Yapilan tetkikler sonucunda kronik bébrek yetmezligi tanisi
konularak hasta dialize alinmustir. Kronik bobrek yetmezligi ile es zamanh gelisen cilt lezyonlarinin dermatoloji
bélimine konsultasyonu sonucu lezyonlarin birinden alinan punch biopsi 6rnegi laboratuvarimiza génderilmistir.

BULGULAR

%10 luk formalin icinde laboratuvarimiza gelen cilt punch biopsi 6rneginin hematoksilen ve eozin ( H&E )
kesitlerinde dermise dogru invaginasyon gosteren, bazofilik dejenere materyal iceren, ekstrafollikiller tika¢ izlenmistir
( Resim 1 ). Tika¢ etrafinda monontikleer iltihabi htcre infiltrasyonu  gorilmistir. Bu alanda fokal parakeratoz
dikkati ¢ekmistir ( Resim 2 ve 3 ). Bazofilik dejenere materyal, Masson trikrom ve Verhoeff elastik histokimyasal
boyalar1 ile boyanma gdstermemistir.

TARTISMA

Bobrek hastaliklarina eslik eden deri lezyonlart sik olup ¢esitli kaynaklara gére olgularin yarisinda ve hatta tamaminda
gorilebilmektedir.>¢7 Deri lezyonlarinin olusum mekanizmasinda vicuttan atilamayan toksik maddeler, bozulan
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hiicresel immiunite ve kullamilan ilaglar  rol
oynamaktadir.> Bu lezyonlar arasinda; kserozis,
pruritus, diffiz hiperpigmentasyon, kalsifikasyon,
psodoporfiriya  kutenea tarda, edinsel perforan
dermatozlar sayilabilir.367 Kronik bobrek yetmezlikli
dializ hastalarinda, edinsel perforan dermatozlara %10
oraninda rastlanabilmektedir.” Seksen kronik bébrek
yetmezligine baglt dializ hastasinda yapilan  bir
calismada sekiz olguda edinsel perforan dermatoz
saptanmugtir.’

Resim 1. Dermise dogru invajinasyon gosteren bazofilik dejenere
materyal iceren ekstrafollikiiler tika¢ (H&E X40)

Resim2. Ekstrafollikiiler tikag etrafinda mononiikleer iltihabi hiicre
infiltrasyonu(H&E X200)

Kytle hastaligi, edinsel perforan hastaliklar grubunun
nadir bir antitesidir.>® Etyolojisi bilinmemektedir.>.
Genetik gecis disuntlmusse de ispatlanamamugtir.
Kadin ve etkeklerde esit stklikta goriliir.!> Ortalama
otuzlu yaglarda stk gorillmekle birlikte 20-60 yas arast

dagihm  bildirilmistir.2»>  Olgumuz literatiirde
belirtilen yas grubunda olup ailesinde benzer cilt
lezyonlart tariflenmemistir.

Lezyonlar en stk alt ve tst ekstremitelerin ekstensor
yuzlerinde yerlesim gosterir. Bununla birlikte govde,
bas ve boyunda da bilditilmistir.l.>*? Kyrle hastaligi,
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cesitli sistemik hastaliklarin (diabet, kronik bébrek ve

karaciger yetmezligi, konjestif kalp yetmezligi,
hiperlipidemi ) seyrinde gorilen perforan deri
hastaliklarindandir.!#  Olgumuz, daha  6nceden

farkedilmemis kronik boébrek yetmezligi hastast olup
lezyonlar tipik lokalizasyondadir.

Resim 3. Fokal parakeratoz alanlar1 (H&E X400)

Kyrle hastaliginin lezyonlari

asemptomatik
kagintili  olabilir. Tipik olarak 2-8mm ¢apinda, ¢cok

veya

sayida, daginik ve  bilateral  yerlesimlidirler.
Lezyonlarin ortasinda kiiciik, boynuzsu keratotik
tikaclar bulunur. Zamanla tikacin dismesi ile orta
kistm cukur seklinde gorilir. >4

Histopatolojik olarak hastaligin  bulgulart  agagida

Ozetlenmistir.

a)Pollikiller veya daha sik ekstrafollikiiler yetlesimli
fokal  parakeratoz  gosteren  kornifiye  tikacin
epidermise invaginasyonu.

b)Bazofilik dejenere materyal.

c)Epitelyal hiicrelerin bazal tabakaya yayilan anormal
keratinizasyonu.

d)irregiiler epitelyal hiperplazi.

e)Kiuctk stipurasyon odaklart gosteren grantlomatdz
iltihabi infiltrasyon.!

Olgumuzda epidermise invagine, fokal parakeratoz
ve bazofilik dejenere materyal iceren tikag izlenmistir.
Invaginasyon  cevresinde lenfo-histiyositik iltihabi
hucre infiltrasyonu dikkati ¢cekmistir.

Hastaligin patogenezinde epidermal proliferasyondan
daha hizli gelisen anormal keratinizasyon vardir. Hizlt
gelisen bu keratinizasyon epidermal incelmeye ve
ardindan likefaktif dejenerasyona sebep olur. Bunun
sonucunda da perforasyon gelisir.?3

Ayiricl tanida perforasyonla giden diger hastaliklar yer
alir. Bunlar; reaktif perfore kollajendz, -elastozis
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perforans serpiginoza, perfore follikilit ve kronik
bobrek yetmezligine sekonder olusan perforan deri
lezyonlaridir.!- 310,11

Reaktif perfore kollajenozisde, dermisteki kollajen
transepidermal olarak elimine olur. Cocukluk ¢aginda
ve adiltlerde gorilen iki varyantt tanimlanmustir.
Adiilt tipi 6zellikle kronik bébrek yetmezligi ve diabet
hastalarinda gorilir. Histopatolojik olarak depresse
epidermiste olugan tikag parakeratotik keratin,
kollojen, inflamatuar debri igerir. Debrideki kollagen
histokimyasal olarak Masson trikrom ile boyanir.!-39
Olgumuzda Masson trikrom ile bazofilik debride
kollagen g6rulmemistir.

Elastozis  perforans  serpiginosada, hiperplastik
epidermis komsulugunda, parcalanmis elastik fibriller
ve nikleer kirmntilardan olusan debri, epidermise agilir.
Elastik doku boyast ile debri icinde ve papiller
dermiste  kaba elastik Lif artis1 tespit edilir.’2?
Olgumuzda Verhoeff elastik histokimyasal boyasi ile
tikacta elastik lif gorilmemis olup papiller dermisteki
elastik lifler dogal goériintimdedir.

Uremik  follikiller hiperkeratoz  (UFH)  olarak
tanimlanmis 34 olgudan olugan bir seride, olgular ayni
zamanda perfore follikilit, Kyrle ve Kyrle benzeri
hastalik tanist  almistir. Bu  hastalik  klinik ve
histopatolojik olarak Kyrle hastaligi, perfore follikilit
ve Kyrle benzeri hastaliklarin kombinasyonu seklinde
yorumlanabilir. 11112 UFH’ un histopatolojik bulgulart,
Kyrle hastaligi gibi epidermise invagine, bazofilik
debri iceren parakeratotik keratin tika¢ veya perforan
follikulitteki gibi dilate kil folliktli seklindedir.!!

Perfore folliktlitte kil safunin, kil foliktllerini
mekanik olarak yikima ugratmast sonucu folikiil
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agzinda kil artiklart ve inflamatuar hiicreleri de iceren
hiperkeratotik ttka¢ meydana gelir. Follikil yerlesimli
Kyrle hastaligr ile ayirimi zordur. Kyrle hastaligi
olgumuzda da oldugu gibi daha sik ekstrafollikiiler

yerlesim gosterir.!?

Hastaligin tedavisinde topikal veya sistemik A
vitamini ve PUVA kullanilmaktadir. 371013

Kronik bébrek yetmezliginde bir ¢ok hastada deri
lezyonlatt geligebilir. Bazen lezyonlarin, dermatolojik
muayene ve mikroskopik degerlendirilmesi, kronik
bébrek yetmezligi tanisina yonlendirebilir.
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