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Zusammenfassung

Der Morbus Kyrle wird aufgrund seines klinischen Bildes mit ke-
ratotischen Papeln und Knétchen und der entsprechenden Histo-
logie mit ungewohnlich pfropfartigen, hdufig die Epidermis
durchbrechenden Hyperkeratosen zu den perforierenden Der-
matosen gezahlt. Entsprechend gibt es klinische und histopatho-
logische Differenzialdiagnosen. In der Literatur wurden weniger
als 80 Fille beschrieben. Bis heute ist die Atiologie dieser chroni-
schen, schwierig zu behandelnden Dermatose unklar. Vereinzel-
tes familidres Auftreten sowie hdufiger assoziierte Stoffwechsel-
storungen wie insbesondere Diabetes mellitus und chronische
Niereninsuffizienz wurden beobachtet. Wir beschreiben bei 2
madnnlichen Patienten 2 weitere Fille einer Hyperkeratosis folli-
cularis et parafollicularis in cutem penetrans und diskutieren das
Krankheitsbild anhand der einschldgigen Literatur.

Einleitung

Wir erinnern an ein Krankeitsbild, das seit seiner Erstbeschrei-
bung im Jahr 1916 [1] immer wieder Anlass zu Diskussionen
iber seine Eigenstdndigkeit gibt. Klinisch treten dabei vereinzel-
te oder auch am gesamten Integument dichtstehende hyperkera-
totische Knétchen und Knoten mit zentralem Hornpfropf auf. In
Verbindung mit dem spezifischen histologischen Aspekt erhielt
die Krankheit den deskriptiven Namen , Hyperkeratosis follicula-
ris et parafollicularis in cutem penetrans*“.

Die Erkrankung verdankt ihren Namen dabei Josef Kyrle (gespro-
chen Kérlé), der als Sohn eines westenglischen Wanderschau-
spielers und einer oberdsterreichischen Apothekerstochter 1880
in Schdrding am Inn geboren wurde, in Graz studierte und sich
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Abstract

Kyrle’s disease with keratotic papules and nodules combined
with a typical histologic pattern of epidermal penetrating hyper-
keratosis is considered a perforating dermatosis. Consequently
there are various clinical and histopathological differential diag-
noses. Less than 80 case reports are published in the literature.
So far the etiology of this dermatosis is unknown. Singular fami-
liar appearance and more often associated metabolic disorders,
e.g. diabetes and renal failure were seen. We report on 2 male
patients with hyperkeratosis follicularis et parafollicularis in cu-
tem penetrans and discuss the disease with respect to the litera-
ture.

unter Anton Weichselbaum und spdter Ernst Finger in Wien ha-
bilitierte (Abb.1). 1918 wurde Kyrle zum auBerordentlichen Pro-
fessor fiir Dermatologie und Syphilogie in Wien ernannt, wo er
vollig unerwartet schon 1926 starb. Bei anndhernd 100 Publika-
tionen im Bereich von Anatomie, Syphilogie und allgemeiner
Dermatologie zeugen neben der Entdeckung des ,,Morbus Kyrle*
vor allem die zweibdndigen ,Vorlesungen ueber die Histo-Biolo-
gie der menschlichen Haut und ihrer Erkrankungen“ und die be-
merkenswerten Forschungen tiber die Behandlung der progres-
siven Paralyse mit Plasmodien von seiner ausgesprochenen For-
schernatur und einem anerkannten Spezialisten auf dem Gebiet
der Dermatohistologie. Fast wdre ihm sogar noch posthum auf-
grund seiner Forschungen iiber die Fiebertherapie der Neurosy-
philis mit Malariaerregern der Nobelpreis verliehen worden.
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Abb.1 Josef Kyrle
(1880-1926).

Kasuistik 1

Anamnese

Bei einem 24-jdhrigen Marinesoldaten traten seit ca. 3 Jahren ge-
legentlich leicht juckende, bis linsengrof3e, gerdtete, schuppende
Papeln an beiden Unterschenkeln, vereinzelt auch an den Ober-
schenkeln und Oberarmen auf. Bei ansonsten normalem Allge-
meinbefinden waren bei ihm und in der Familie weder Hauter-
krankungen noch Stoffwechselstérungen bekannt.

Aufnahmebefund

An den unteren Extremitdten betont pratibial sowie diskret an
den Oberschenkeln und Oberarmen fanden sich bis linsengroRe,
z.T. flachig konfluierende, braunliche bzw. grau-rétliche, z.T. spi-
nuloide keratotische Papeln mit iiberwiegend follikuldrer Bin-
dung, zum Teil mit festhaftender, fein- bis groblamelldrer Schup-
pung.

Weitere Befunde

Cholesterin 261 mg/dl; Triglyzeride 560 mg/dl. Sonstige Routine-
laborparameter inklusive Blutzucker waren unauffallig. Adiposi-
tas permagna.

Histologie

Leichte lamelldre Orthohyperkeratose mit follikuldrer Akanthose
und in Stufenschnitten kolbenartigen, follikuldren Invaginatio-
nen, die von teils para-, teils orthokeratotischem Hornmaterial
ausgefiillt waren. Fokal degenerative Verschmalerungen der fol-
likuldren Epithelstrukturen im Bereich der Invaginationen. Peri-
fokal Vermehrung kapilldrer Blutgefil3e, Elastikaverlust, Fibro-
sierungen, diskrete Lymphozyteninfiltrate und vereinzelt Histio-
zyten. Keine transepidermale Bindegewebsausschleusung.

Therapie

Bei geringem Leidensdruck gelegentliche Anwendung harnstoff-
haltiger Externa. Empfehlung einer konsequenten Didt und Ge-
wichtsreduktion zur Normalisierung der Fettstoffwechsellage.

Kasuistik 2

Anamnese

Bei einem 42-jdhrigen Patienten traten seit einem Jahr an den
Beinen bis linsengroRe, gerdtete, sich langsam vemehrende, ke-
ratotische Papeln auf, die zeitweise juckten bei ansonsten nor-
malem Allgemeinbefinden. In der Familie waren keine dhnlichen
Hauterkrankungen bekannt. Seit 29 Jahren bestand ein insulin-
pflichtiger Diabetes mellitus Typ I und seit ca. 18 Jahren ein dia-
betisches Spatsyndrom mit u.a. 3-jdhriger dialysepflichtiger
Nephropathie.

Befund

An den unteren Extremitdten fanden sich proximal betont disse-
minierte, zumeist eindeutig follikuldre, verschieden stark gero-
tete Papeln mit spinuloiden oder pfropfartigen Keratosen oder
kleinen zentralen, von Blutkrusten ausgefiillten Erosionen. An-
sonsten normaler allgemeiner Untersuchungsbefund bei stabili-
siertem diabetischen Spatsyndrom.

Weitere Befunde
Creatinin 12 mg%, Glukose <180mg%, Triglyzeride 222 mg%,
Cholesterin 245 mg%.

Sonstige Routinelaborparameter waren unauffallig.

Histologie

Kolbenartige Invagination der Epidermis mit einem zentral para-
keratotischen Hornkegel. Degenerative Verschmadlerung der
tberstiirzt verhornenden Epidermis bis zum Durchbruch des
Hornkegels ins Korium. Lymphohistiozytdre Entziindungsreak-
tion mit Fremdkorperriesenzellen in der Tiefe. Fokaler Elastika-
verlust. Keine transepidermale Ausschleusung von Bindegewe-
be.

Therapie und Verlauf
Keine Besserung unter harnstoff- und salizylsdurehaltigen Exter-
na, Versuch einer lokalen Retinoidtherapie.

Diskussion

Der ,Morbus Kyrle*“, deskriptiv vom Erstbeschreiber Hyperkera-
tosis follicularis et parafollicularis in cutem penetrans genannt,
ist ein sehr selten diagnostiziertes und immer wieder in seiner
Eigenstdndigkeit umstrittenes Krankheitsbild, dessen Diagnose
erst durch die Kombination aus klinischem Bild und typischem
histologischen Befund gestellt werden kann. Gerade die Histolo-
gie erweist sich dabei als Fallstrick, wenn man es versdumt,
durch Serienschnitte den im Zentrum der Keratotischen Papeln
befindlichen, in die Epidermis penetrierenden und hdufig ins Ko-
rium perforierenden Hornpfropf darzustellen, der fiir die Derma-
tose so typisch ist. Erst dadurch lassen sich andere ,erworbene
perforierende Dermatosen“ [2] wie die reaktive perforierende
Kollagenose [3], die perforierende Follikulitis [4] und die Elasto-
sis perforans serpiginosa [5] abgrenzen. Zu den klinischen Diffe-
renzialdiagnosen zdhlen v.a. der Morbus Flegel [6], der Morbus
Darier, die Keratosis follicularis, die Porokeratosis punctata und
follikuldre Formen der Psoriasis oder des Lichen ruber, bei abor-
tiven Formen auch Spindelzellkarzinome [7].
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Abb.2 Multiple,
2.T. dichtstehende
Papeln im Bereich
beider Beine
(Patient 2).

Abb.3 Typisches klinisches Bild mit zentral hyperkeratotischen, ery-
thematdsen Papeln (linker Oberschenkel, Patient 1).

Abb.4 Lamelldre Orthohyperkeratose mit follikuldrer Akanthose und
kolbenartiger, follikularer Invagination. Perifokal Vermehrung kapilla-
rer BlutgefaRe, Elastikaverlust, Fibrosierungen, diskrete Lymphozyten-
infiltrate und vereinzelt Histiozyten (Patient 1, UbersichtsvergroRe-
rung x 25).

Abb.5 Follikuldre
Invagination, von
teils para-, teils
orthokeratotischem
Hornmaterial aus-
gefiillt. Fokal dege-
nerative Verschmale-
rungen der follikula-
ren Epithelstrukturen
im Bereich der Inva-
ginationen. Keine
transepidermale Bin-
degewebsausschleu-
sung (Patient 1, De-
tailausschnitt x 38).

Bis heute ist die Atiologie des Morbus Kyrle nicht eindeutig ge-
kldrt. Obwohl der Beginn der Erkrankung einen Haufigkeitsgipfel
zwischem dem 30. und 50. Lebensjahr zu haben scheint, wurde
sie auch schon kasuistisch bei Kindern beobachtet. Auch eine fa-
milidre Haufung bei Geschwistern ist beschrieben [8-11].

Eine mogliche Ausldésung durch Viren, die Kyrle selbst vermute-
te, scheint nicht vorzuliegen. Eher schon kénnte es sich um ein
Zusammenspiel zwischen genetischer Disposition und metaboli-
schen Storungen handeln. Hierbei sind in erster Linie ein Diabe-
tes mellitus (Patient 2), aber auch andere Stoffwechselstérungen
wie Hyperthyreose, ethyltoxische Leberzirrhose [12] und Hyper-
lipoproteindmie (Patient 1[13,14]) zu nennen. Uber das gehiufte
Auftreten des M. Kyrle bei Diabetikern und Dialysepatienten,
wurde wiederholt berichtet [15-19].

Bei groReren angloamerikanischen Untersuchungen [18,20]
konnten bei immerhin 10% der Dialysepatienten erworbene re-
aktive Perforationsdermatosen beobachtet werden.

Vermutet werden u.a. gestorte lokale Glykolisierungsprozesse
[17], die v.a. bei schlecht eingestelltem Diabetes iiber die Bildung
von so genannten ,advanced glycations endproducts” zu meta-
bolischen Stérungen in der Basalmembranzone und bei der Kera-
tinisation fiihren [21]. Offensichtlich handelt es sich dabei nicht
um einen aktiven, penetrierenden, von der Epidermis ausgehen-
den Prozess, sondern der Hornpfropf bildet sich passiv durch
eine Verlagerung des Keratinisierungsniveaus auf immer tiefere
Epidermis- bzw. Follikelschichten direkt {iber der Basalmembran
[22].

Eine Ausheilung dieser ansonsten chronischen Dermatose wurde
bisher nicht beobachtet und die Therapie hat sich bisher auf rein
symptomatische MaBnahmen zu beschranken. Sowohl topische
als auch systemische Behandlung mit Vit-A-Sdure fiihrt haufig
zu einer Besserung der Hauterscheinungen mit regelmaRigem
Riickfall nach Absetzen der Behandlung [23 - 25].
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Ferner wurden mit der systemischen PUVA-Behandlung auch
Lichttherapien in Kombination mit oralen Retinoiden eingesetzt,
wobei passagere Besserungen zu beobachten waren [26].

Mittlerweile werden einige der erworbenen perforierenden Der-
matosen als ein unspezifischer Folgezustand von chronisch me-
chanischen Irritationen (Kratzen) bzw. rezidivierenden ober-
flachlichen Traumata im Rahmen eines zum Beispiel urdimischen
Juckreizes angesehen. Auch beim Morbus Kyrle wurde immer
wieder die Eigenstandigkeit der Erkrankung bestritten [20].

Mit einigen anderen Autoren, die sich die Miihe der genauen
Analyse der entsprechenden klinischen Bilder machten, sind wir
aber der Ansicht, dass es sich gerade wegen des sehr typischen
histologischen Befundes um eine eigene unabhdngige Entitat
mit einer spezifischen, wenn auch bisher ungeklirten Atiopatho-
genese und auffdlliger Affinitdt zu v.a. diabetischen Stoffwech-
selstérungen handelt.

Da die Erkrankung oft nur geringe Beschwerden bereitet, wenig
bekannt ist und sicher oft klinisch fehlinterpretiert bzw. auch
nach Probebiopsie oft noch histologisch im wahrsten Sinne des
Wortes iibersehen wird, liegt ihre Inzidenz vielleicht deutlich
hoher als bisher angenommen. Es lohnt sich also, gelegentlich
an den Morbus Kyrle zu erinnern und nachfolgend daran zu den-
ken (Abb.2-5).

Literatur

1 Kyrle ]. Hyperkeratosis follicularis et parafollicularis in cutem pene-
trans. Arch Derm Syph 1916; 123: 466 -493

2 Rapini RP, Hebert AA, Drucker CR. Acquired perforating dermatosis.
Arch Dermatol 1989; 125: 1074-1078

3 Mehregan AH, Schwartz OD, Livingood CS. Reactive perforating colla-
genosis. Arch Dermatol 1967; 96: 277 - 282

4 Mehregan AH, Coskey R]. Perforating folliculitis. Arch Derm 1968; 97:
394-399

5 Bandmann HJ, Schmid AH. Zur Differentialdiagnose der Hyperkerato-
sis follicularis et parafollikularis in cutem penetrans (Morbus Kyrle)

gegeniiber der Elastosis perforans serpiginosa (Lutz-Miescher). Haut-
arzt 1968; 19: 259-264
6 Flegel H. Differentialdiagnose: Hyperkeratosis follicularis (Kyrle) und
Hyperkeratosis lenticularis (Flegel). Hautarzt 1979; 30: 405
7 Tardio ML, Fasano D, Marucci G, Collina G. Hyperkeratosis follicularis
et parafollicularis in cutem penetrans (Kyrle’s disease). Description of
a case. Pathologica 2000; 92: 195-197
8 Helmke R. Uber einen abortiven Fall von Hyperkeratosis follicularis et
parafollicularis in cutem penetrans. Derm Wschr 1949; 129: 74-75
9 Prakken JR. Kyrle’s disease. Acta Derm Venereol 1954; 34: 360
10 Slatkin MH. Kyrle’s disease. Arch Derm 1962; 86: 544 -545
11 'Weiner J. Kyrle’s disease: Hyperkeratosis follicularis et parafollicularis
in cutem penetrans. Arch Derm 1967; 95: 329-330
12 Solomon R, Baden T], Gammon WR. Kyrle’s Disease and hepatic insuf-
ficiency. Arch Derm 1986; 122: 18-19
13 Tomecki K], Battaglini JW, Maize ]C. Kyrle’s Disease and Type Il Hyper-
lipoproteinemia. Arch Derm 1980; 116: 227 -228
4 Sorhage B, Glowania H-J, Schafer R. Morbus Kyrle - eine Fallvorstel-
lung. Z Hautkr 1990; 65: 847 - 850
15 Hood AF, Hardegen GL, Zarate AR, Nigra TP, Gelfand MC. Kyrle's dis-
ease in patients with chronic renal failure. Arch Dermatol 1982; 118:
85-88
16 Sollberg S, Wehrenberg O, Altmeyer P, Holzmann H. Morbus Kyrle bei
Diabetes mellitus und chronisch-terminaler Niereninsuffizienz. Z
Hautkr 1986; 61: 967 -972
17 Detmar M, Ruszczak ZB, Imcke E, Stadler R, Orfanos CE. Morbus Kyrle
bei juvenilem Diabetes mellitus und chronischer Niereninsuffizienz. Z
Hautkr 1990; 65: 53 -61
18 Morton CA, Henderson IS, Jones MC, Lowe ]G. Acquired perforating
dermatosis in a british dialysis population. Br ] Dermatol 1996; 135:
671-677
19 Robinson-Bostom L, DiGiovanna JJ. Cutanous manifestations of end-
stage renal disease. ] Am Acad Dermatol 2000; 43: 975-986
20 Erel A, Gurer MA. Acquired reactive perforating disorder associated
with chronic renal failure. Int ] Dermatol 1994; 33: 42-43
21 Krantz S. Glykierung - ein pathogenetischer Mechanismus diabeti-
scher Folgeerkrankungen. Diabetes Stoffw 1997; 6: 31
22 Tappeiner ], Wolff K, Schreiner E. Morbus Kyrle. Hautarzt 1969; 20:
296-310
23 Petrozzi JW, Warthan TL. Kyrle’s disease: treatment with topically
applied tretinoin. Arch Derm 1974; 110: 762 - 765
24 Aram H, Even-Paz Z, Livshin R. Kyrle’s disease - response to high dose
Vitamin A. Cutis 1982; 30: 753 -759
25> Baumer FE, Wolter M, Marsch WC. Zur Entitit des Morbus Kyrle und
dessen therapeutische Beeinflussung durch Acitretin (Etretin). Z
Hautkr 1989; 64: 286-291
26 Narwutsch M. Morbus Kyrle. Dermatol Monatsschr 1989; 175:
504-510

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



