Kyrie Hastaligi (Olgu Sunusu)
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OZET

Kyrle hastalig, derinin perforan hastaliklar: grubunda

yer alan, nadir gizlenen bir keratlnizasyon bozuklugudur.
Burada Kyrle hastaligi olan 21 yasinda bir erkek olgu su-
nulmugtur.

Anahtar Kelime: Kyrle hastaligt
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Kyrle hastaligr (KM), hiperkeratozis follikiilaris et
parafollikiilaris in kutem penetrans adi ile de anilan, &-
zellikle bacaklarda yerlesen, ¢ok sayida 2-15 mm'lik
konik, keratotik papiillerle karakterize bir keratinizasyon
bozuklugudur (1-3).

Lezyonlar tek tek olabilecekleri gibi, birleserek
verriikoz plaklar olusturabilirler. Tim viicut bdlgelerinde
tutulum olabilmesine karsin, ekstremiteler ve goévde en-
sik tutulan yerlerdir. Lezyonlar genellikle 20-40 yas
arasinda ortaya ¢ikar, cocukluk c¢ag: ve daha ileri

yaslarda bildirilen olgular da vardir (3-6).

Keratotik papiillerin bir kiiret ile kolaylikla kazina-
bilmesi, tabanda krater tarzinda hemorajik, atrofik bir
sahanin kalmasi tanida yardimcidir (5-7).

Histopatolojide; fokal hipeikeratoz. akantoz, niik-
leer bazofillik debris i¢eren hiperkeratotik ve parakera-
totik konik tikag, tikacin follikiiier veya parafolitkiiler
yerlesim gostermesi, lezyon tabaninda graniiler tabaka-
nin incelmesi veya yok olmasi, diskeratotik hiicreler,
epidermis bitinliginin tikag ile bozulmasi, epidermis
pertore oldugunda dermiste enfiamatuar veya yabanci
cisim dev hiicre graniilasyon doku reaksiyonunun uya-

rilmas1 goézlenebilir. Spesifik boyalar ile dermiste granii-
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SUMMARY

Kyrle's disease Is a rare disorder of keratinlzatlon
which Is one of the perforating disorders of the skin. We
reportherein a 21 years old boy with Kyrle's disease.
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lomatéz bolgede kollajen dejenerasyonu gozlenmesine
karsin, elastik dokuda degiskilik ve artig saptanmaz
(5,7,8). Elektron mikroskobide, anormal keratohyalin
graniiller ve keratinizasyon bozuklugu gozlenir (5).

KH'nin kesin etyolojik nedeni saptanamamistir.
Hastaligin, diyabet, kronik bobrek yetmezligi, hepatik
yetmezlik, konjestif kalp hastaligi ve nefroskleroz ile bir-
likteligi bildirilmistir (1,3,5).

OLGU

Haziran 1990 tarihinde, bacaklarinda 1
lan lezyonlar nedeni

yildir varo-
ile poliklinigimize basvuran 21
yasinda erkek hastanin yapilan dermatolojik muayene-
sinde; bacaklarda, bilateral, 3-7 mm.lik, konik, keratotik
papiiler lezyonlar, papiillerin birleserek plak olusturma-
s1 ve degisik boyutlarda atrofik skarlar saptandi (Sekil 1

ve 2). Diger viicut bolgelerinde benzer lezyon veya
dermatopatoloji gozlenmedi. Aile anamnezi o6zellik
tasimiyordu.

Laboratuvar  tetkiklerde patoloji saptanmadi. Lez-
yonlarda.1 alinan eksizyonel biyopsinin histopatolojik in-
celenmesinde; fokal ortasinda

parakeratotik ve hiperkeratotik konik tikag, tikag g¢evre-

hiperkeratotik bdlgenin

sinde akantoz, epidermis biitiinliigiinde bozulma, lez-
yon tabaninda graniiler tabakada incelme ve diskerato-
tik hiicreler saptandi. Follikil ile komsuluk izlenmedi.
Lezyon heniiz dermise ulasmamis oldugundan, dermal
degisiklik go6zlenmedi. Van-Gieson ile yapilan elastik
doku boyamasinda, elastik liflerde degisiklik ve artis
gbzlenmedi.

Masson trikrom ile kollajen yapi: normal
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Sekil 1.

Bacaklarda bilateral hiperkeratotik papiiler lezyonlar.

goriinimdeydi, konik tikacin basisina bagli olarak, lez-
yon tabaninda kollajen daha yogun olarak izlendi.

Hastaya topikal keratolitik ajanlar ve topikal reti-
noik asit baglandi. Hasta kontrole gelmediginden tedavi
sonucu izlenemedi.

TARTISMA

KH. reaktif perforan kollagenozis (RPK), perforan
follikiilit (PF) ve elastozis perforaos serpiginosa (EPS)
ile beraber derinin sik gdzlenen perforan hastaliklar
arasinda yer almaktadir. Bu hastaliklar kollajen, elastik
lifler ve dejenere materyalin transepidermal eiimi-
nasyonu (TEE) ile karakterizedir (9,10). TEE'nun ge-
lisim mekanizmas1 tam olarak bilinmemektedir (9). De-
rini stk gozlenen perforan hastaliklarini ayirier tani kri-
terleri Tablo 1 'de verilmistir.

Farkli maddelerin TEE'nu bir¢cok hastalikta gozle-
nebilmektedir (Tablo 2). Bu hastaliklarin perforan has-
taliklar grubunda yer alip almayacaklar1 tartigmalidir (9-
11).

Son zamanlarda, gigsman, multipar zenci kadinlar-
da gobek cevresinde yerlesim gosteren, hiperpigmante
plak tarzinda lezyonlar ile karakterize "periumbilikal
perforan psddoksantoma elastikum" u da derinin perfo-
ran hastaliklar1 grubunda sayma egilimi vardir (12,13).

ACAY ve Ark,
KYRLE HASTALIGI (OLGU SUNUSU)

Sekil 2. Ayni lezyonlarm yakindan goriiniimii, papiiler lezyon-
larin birleserek plak olusturmasi.

Kyrle'm 1916 yilinda bildirdigi orjinal olguda oldugu
gibi, ensik birliktelik diyabetledir. Hemodializdeki kronik
bobrek yetmezligi olgularinda, perforan hastaliklar %4-
10 oraninda gozlenebilmektedir (1,4,6,12). Prioleau ve
arkadaglari, bobrek hastaliklarina bagli perforan hasta-
liklarin, ayr1 bir grup oiarak degerlendirilebilecegini 6ne
stirmiislerdir (8). Rapirii ve arkadaslari, diyabet ve re-
nal yetmezlik ile birlikte gozlenen perforan hastaligin,
diger sik goézlenen perforan hastaliklardan farkli olarak
kollajen ve elastik liflerin kombine TEE ile seyrettigini
ve bu hastaligin farkli bir grup olarak ele alinip, "edimsel
perforan dermatoz" adi ile tanimlanmasini onermislerdir
(10).

KH'nin ayirici tanisinda, Oncelikle sik gozlenen
perforan hastaliklar gézoniine alinmalidir (Tablo 1). Ay-
rica lezyonlarm kiigiik oldugu erken evrede, pitriazis ru-
bra pilaris ve keratozis pilaris akla gelmelidir. Multipl
eruptif keratoakantoma, prurigo nodiilaris, aktinik kera-
toz, katran ve yag follikiilitleri ayirici taniya giren diger
hastaliklardir. Porokeratozis Mibelli histopatolojik olarak
benzer tabloya yolacar (2,3,5,6,10).

KH tedavisinde, kriokoter, elektrokoter, keratolotik
ajanlar, topikal veya sistemik retinoik asit, A vitamini,
5-Florourasil, ultraviyole, topikal ve intralezyonel Kkorti-
kosteroid ve metotreksat kullanilmis, farkli yanitlar elde
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ACAY ve Ark.
KYRLE HASTALIGI (OLGU SUNUSU)

Tablo 1.  Derinin perforars hastaliklarinda ayirici tani kriterleri

RPK EPS PF
Hiperkeratotlk Var Var Var
tikag
Folllkiiler Yok Siklikla yok Dalma
yerlesim
TEE ugrayan Kollajen Elastik Genellikle dejenere
materyal lifleri lifler follikiiler materyal
nadiren kollajen veya
elastik lifler
Diger patolojik Artmis dermal Kivrilmis kil
ozellikler elastik lifler belirgin epitelyal
hlperplazi
Ayiricr klinik Kobner Aniiler veyaserpiginéz Ensik gozlenen
ozellikler fenomeni yerlesim (genillkle
boyunda yerlesir)
Diyabet
Ailevi form Var Var (Sikhkla diger Yok
genetikhastaliklarlaberaber)
Yas Ozellikle her yasta Her yasta

cocukluk ¢ag

Tablo 2. Transepidermal eliminasyon (TEE) g6ézlenen durumlar

KH

Var
(s1iklikla parakeratoz)

Bazen

Dejenere materyal
Genellikle kollajen ve

elastik lif saptanmaz

Digerlerindendaha

Birleserek plak olusturma

egilimi

Nadiren Kéobner fenomeni

her yasta (20-40 yas

arasi daha si1k)
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Derinin perforan hastaliklari
— Reaktif perforan kollagenozis — Perforan follikiillt
—-  Kyrle hastalig: — Edinsel perforan dermatoz

— Elastozis perforaos serpiginosa

Enflamatuar hiicre ve eritrosit TEE ile seyreden durumlar

— Kapiller hemanjiom trornbozu Siyah topuk
— Egzositoz = Liken nitidus
— Hematom

Keratinizasyon iiriinlerinin TE E ile seyreden hastaliklar

— Epidermal kist Porokeratozis Mibelll

Degismis konnektif doku komponentlerinin TEE ile seyreden hastaliklar

— Graniiloma annulare — Diskoid lupus eritematosus
— Romatoid nodul nekrobiosis Lipoldlka
— Kondrodermatitis ™ Psédoksantoma elastikum

— Akne keloidalis

Eksiraselliiler yapilarin TEE ile seyreden hastahiklar
— Amiloidozis Kalsinozis

— Papiilermiisinozis — Gut

Yabanci maddelerin TEE'nu

—  Siitur materyali Silika

— Kalsiyum nitrat = Kalsiyum klorid

— Kene parcalan — Berilyum graniilomu
— Kursun kalem — Kiymik batmasi

Mikroorganizmalarin TEE'nunun gézlendigi hastaliklar

— Lepra — Kromomikozis
— Leishmaniazis Blastomlkozls
— Kriptokokkozis ~— Spiroketler

TEE gozlenen timorler ve neoplazmlar
—  Malign melanom Melanositik neviisler

— Paget hastalig: — Mikozis fungoides

periumbilikal perforan psédoksantomaelastikum

— Keratoakantoma
— Sarkoidoz

— ldyilesen yaralar

— Silikon
—  Metaller
— Kemik

— Tiiberkiiloz
— Aspergillozls

— Sistosomiazis

— Pilomatriksoma

— Nevus sebaseus
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edilmistir. Sistemik retinoik asit preparatlar1 ile basarili
sonuglar alinmistir (1,3,5,6.12).

Tedaviye ragmen KH'nin prognozu bireylere gore
degismektedir. Lezyonlar lokalize kalabilecegi gibi, has-
talik progressif seyir de izleyebilmektedir (1,3,5,7).

Patogenezde genetik faktorler suglanmis,
farkli

jenerasyonlarda KH saptanmamistir. Hastaligin otozo-

kardeslerde benzer lezyon go6zlenmesine karsin,

mal resesif gegisli olabilecegi diisiiniilmektedir (4,5).

Bizim olgumuz Lever'in histopatolojik tani kriterle-

rine goile tam gelisimini tamamlamamis, epidermaisi
perfore ederek dermise ulagsmamis papiiler lezyon his
topatolojisine ve klinik goriinime dayanarak Kyrle has-

talig1 olarak degerlendirildi, sunularak tartigildi.
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