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STRESZCZENIE

Choroba Kyrlego jest zaliczana do nabytych dermatoz perforujacych, w ktérych przebiegu dochodzi do przeznaskérkowej eliminacji
uszkodzonego materiatu tkankowego. Charakteryzuje sie obecnoscia hiperkeratotycznych grudek i blaszek zlokalizowanych najczesciej
na podudziach, ale mogacych réwniez zajmowac konczyny gérne i tutdw. Najczesciej towarzyszy cukrzycy i niewydolnosci nerek
wymagajacej dializoterapii, zdarza sie jednak, ze wystepuje samodzielnie. Opisuje sie r6zne metody terapeutyczne tego schorzenia— od
miejscowych preparatow keratolitycznych (mocznik, kwas salicylowy), miejscowych i ogdlnych retinoidéw, poprzez leczenie psoralenem
z naswietlaniem UVA (PUVA) az po laseroterapie.
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ABSTRACT

Kyrle's disease is an acquired perforating dermatosis, which presents as hyperkeratotic papules mainly on the calves, but also on the upper
extremities and the trunk. Most commonly it is associated with diabetes mellitus or renal failure, but it exist also without any metabolic
disorders. Kyrle's disease is characterized by the transepithelial elimination of certain dermal material, this feature being common to all
acquired perforating disorders. Various therapies have been reported — including keratolytics (salicylic acid and urea), topical and oral

retinoids, followed by psoralen plus Ultraviolet A radiation and laserotherapy.
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WSTEP

Choroba Kyrlego (KD, Kyrle’s disease) jest nabyta perforuja-
ca dermatoza cechujaca sie obecnoscig hiperkeratotycznych
grudek i blaszek zlokalizowanych najczesciej na koriczynach
dolnych, zwtaszcza na goleniach, ale zajmujacych réwniez
konczyny gorne i tutéw. Pojawia sie najczesciej u pacjentéw
z cukrzyca i u chorych z niewydolnoscia nerek poddawanych
dializie, zdarza sie jednak, ze wystepuje samodzielnie.

Rogowacenie mieszkowe i przymieszkowe wnikajace do
skéry (hyperkeratosis follicularis et parafollicularis in cutem
penetrans) to choroba opisana po raz pierwszy przez Kyrlego
w 1916 roku [1]. W jej przebiegu — tak jak w przypadku po-
zostatych dermatoz perforujgcych — dochodzi do przezna-
skorkowej eliminacji uszkodzonego materiatu tkankowego
[2]. Opisuje sie dwie odmiany choroby: dziedziczna, ktéra
ujawnia sie w dziecinstwie, oraz sporadyczna, wystepuja-

c3 najczesciej u dorostych, zazwyczaj u kobiet pomiedzy
30. a 50. rokiem zycia. Ta druga postac¢ KD powigzana jest
z ogolnoustrojowymi zaburzeniami metabolicznymi [3-5],
takimi jak: cukrzyca, hepatopatie (pierwotne stwardniajace
zapalenia drdg z6tciowych, marskos¢ zétciowa), wrodzone
wady serca, uszkodzenie nerek (przewlekfa niewydolnos¢
nerek, albuminuria, podwyzszona kreatyninemia, poliuria).

PATOGENEZA

Patogeneza KD pozostaje niejasna. Jednak ze wzgledu
na jej zwigzek z niewydolnosciag nerek i cukrzyca bywa ona
réwniez nazywana perforujaca dermatoza dializowanych [5].
Niektdrzy uznaja jg za wariant swierzbigczki guzkowej. Opi-
sywane przypadki bez wspoétwystepujacej niewydolnosci
nerek lub cukrzycy dotyczyty gtownie rodzenstw, sugerujac
rodzinne wystepowanie choroby [3, 6].
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Najpopularniejsza teoria patogenetyczna uznaje, ze
w KD dochodzi do przeznaskdrkowej eliminacji keratyny
i uszkodzonego materiatu tkankowego. Carter i Constantine
[7, 8] sugeruja, ze w KD keratynizacja zachodzi nie w wyz-
szych warstwach naskérka, ale w jego warstwie podstaw-
nej. To zjawisko wywotuje odpowiedz zapalna gospodarza,
wskutek czego dochodzi do usuniecia materiatu tkankowe-
go ze skory whasciwej przez naskoérek.

W dostepnym pismiennictwie pojawiaja sie réwniez
teorie, ze KD jest dziedziczng genodermatoza.

OBRAZ HISTOPATOLOGICZNY

W obrazie histopatologicznym rogowacenia mieszkowe-
go i przymieszkowego wnikajacego do skéry czesto widocz-
ne sa cechy swierzbigczki guzkowej i zapalenie mieszkéw
wiosowych. Stwierdza sie zrogowaciate czopy keratynowe
we wgtobieniach mieszkéw wiosowych i naskérka. Ponadto
moga wystepowac: ogniskowa dyskeratoza, odczynowy prze-
rost naskorka i przewlekty stan zapalny w skdrze wiasciwej.

Diagnostyka réznicowa obejmuje przede wszystkim
inne nabyte dermatozy perforujace:

— pierwotne:

« odczynowa (nabyta) kolagenoze perforujaca,

« perforujace zapalenie mieszkdw wtosowych,

« elastosis perforans serpiginosa;

— wtbrne:

« perforujacg odmiane ziarniniaka obraczkowatego,

« perforujaca odmiane kepek zéttych rzekomych (Per-

forating pseudoxanthoma elasticum).

W perforujgcym zapaleniu mieszkédw wtosowych zmiany
zawsze dotyczg mieszkow wiosowych, w ktérych czesto
jest widoczny skrecony wios. Nieobecnosc widkien elasty-
nowych oraz wigzek uszkodzonego kolagenu pozwala od-
rézni¢ KD od elastosis perforans serpinginosa i odczynowej
kolagenozy perforujacej. W przypadku perforujacej odmia-
ny ziarniniaka obraczkowatego w obrazie histologicznym
widoczna jest nekrobioza z defektem epidermalnym i usu-
wanie uszkodzonych wtékien kolagenowych, natomiast
w perforating pseudoxantoma elasticum — defekt epider-
malny i usuwanie zwapniatych wtékien elastycznych.

LECZENIE

Leczenie dermatoz perforujacych moze sprawiac znaczne
trudnosci. Sa to schorzenia stosunkowo rzadkie, dlatego tez nie
ma kontrolowanych badar dotyczacych ich terapii. Rokowanie
zalezy czesto od choroby podstawowej i to ona powinna by¢
leczona w pierwszej kolejnosci. W pismiennictwie przewazaja
opisy skutecznego leczenia pojedynczych przypadkéw, metody
terapeutyczne dobierane sa empirycznie, czesto decydujacym
czynnikiem jest wystepowanie licznych choréb ogdlnoustro-
jowych, takich jak cukrzyca, niewydolnos¢ krazenia lub nerek.
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Stosuje sie miedzy innymi:

— Doustne preparaty witaminy A (ze wzgledu korzystny
wplyw na regulacje procesu rogowacenia) w dawce
100 000 IU dziennie z dodatkiem lub bez witaminy E
(400 IU dziennie) — efekty widoczne sg juz po 4 tygo-
dniach leczenia.

— Retinoidy:

a) Miejscowe — stosuje sie gtdwnie tretynoine w posta-

ci zelu lub kremu w stezeniach od 0,025% do 0,1%.
Poprawa stanu miejscowego powinna by¢ widoczna
juz po tygodniu leczenia [9].

b) Ogoélnoustrojowe — opisano przypadek skuteczne-
go leczenia doustng izotretynoing w dawce 40 mg
przyjmowanej 2 razy dziennie (1mg/kg/dobe),
odnotowano zmniejszenie $wigdu i stopniowe
zmniejszanie sie zmian skérnych w przeciagu
4 tygodni, z catkowitym ich sptaszczeniem po
5 tygodniach. Nastepnie zmniejszono dawke do
0,75 mg/kg/dobe i leczono nig przez kolejne 8 ty-
godni [10].

Podejmowano réwniez préby terapii doustnej acy-

treting.

— Leczenie chirurgiczne, laseroterapia CO, lub kriotera-
pia — metody skuteczne, lecz obarczone duzym ryzy-
kiem wystapienia dziatar niepozadanych. Ze wzgledu
na mozliwos$¢ wystapienia przebarwien nalezy zacho-
wac ostroznos¢, stosujac te terapie u oséb z ciemng
karnacja. U pacjentéw w podesztym wieku, z cukrzyca
i niewydolnoscia krazenia moze wystapi¢ uposledzone
gojenie pozabiegowe — zwtaszcza w lokalizacji na
koriczynach dolnych. Opisywano przypadek skutecznej
terapii zabiegowej w potaczeniu z nastepczym zastoso-
waniem klindamycyny [11].

Oprécz wyzej wymienionych metod stosuje sie miej-
scowe preparaty keratolityczne (mocznik, kwas salicylo-
wy), steroidy, miejscowe i doustne retinoidy w potaczeniu
z terapia ultrafioletem B (UVB) [11,12]. Opisywano réwniez
przypadki skutecznego leczenia doksycykling [13] oraz al-
lopurynolem [14], a takze terapii psoralenem w potaczeniu
znaswietlaniem ultrafioletem A (PUVA). W tagodzeniu $wia-
du pomocne sg emolienty oraz doustne leki przeciwhista-
minowe.

PODSUMOWANIE

Choroba Kyrlego jest rzadkim schorzeniem majacym
duzy wptyw na jakos¢ zycia pacjentéw. Przed wdrozeniem
terapii nalezy zawsze poszukiwac wspoétwystepujacych za-
burzen ogodlnoustrojowych, cho¢ zdarzaja sie tez przypadki
idiopatyczne. Wybor jednej z wielu dostepnych metod lecze-
nia powinien zaleze¢ od indywidualnych potrzeb danego
chorego.
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