
Einleitung

Wir erinnern an ein Krankeitsbild, das seit seiner Erstbeschrei-
bung im Jahr 1916 [1] immer wieder Anlass zu Diskussionen
!ber seine Eigenst"ndigkeit gibt. Klinisch treten dabei vereinzel-
te oder auch am gesamten Integument dichtstehende hyperkera-
totische Kn(tchen 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 KÞrl1), der als Sohn eines westenglischen Wanderschau-
spielers und einer ober(sterreichischen Apothekerstochter 1880
in Sch"rding am Inn geboren wurde, in Graz studierte und sich

unter Anton Weichselbaum und sp"ter Ernst Finger in Wien ha-
bilitierte (Abb.1). 1918 wurde Kyrle zum außerordentlichen Pro-
fessor f!r Dermatologie und Syphilogie in Wien ernannt, wo er
v(llig unerwartet schon 1926 starb. Bei ann"hernd 100 Publika-
tionen im Bereich von Anatomie, Syphilogie und allgemeiner
Dermatologie zeugen neben der Entdeckung des „Morbus Kyrle“
vor allem die zweib"ndigen „Vorlesungen ueber die Histo-Biolo-
gie der menschlichen Haut und ihrer Erkrankungen“ und die be-
merkenswerten Forschungen !ber die Behandlung der progres-
siven Paralyse mit Plasmodien von seiner ausgesprochenen For-
schernatur und einem anerkannten Spezialisten auf dem Gebiet
der Dermatohistologie. Fast w"re ihm sogar noch posthum auf-
grund seiner Forschungen !ber die Fiebertherapie der Neurosy-
philis mit Malariaerregern der Nobelpreis verliehen worden.
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Zusammenfassung

Der Morbus Kyrle wird aufgrund seines klinischen Bildes mit ke-
ratotischen Papeln und Kn(tchen und der entsprechenden Histo-
logie mit ungew(hnlich pfropfartigen, h"ufig die Epidermis
durchbrechenden Hyperkeratosen zu den perforierenden Der-
matosen gez"hlt. Entsprechend gibt es klinische und histopatho-
logische Differenzialdiagnosen. In der Literatur wurden weniger
als 80 F"lle beschrieben. Bis heute ist die Jtiologie dieser chroni-
schen, schwierig zu behandelnden Dermatose unklar. Vereinzel-
tes famili"res Auftreten sowie h"ufiger assoziierte Stoffwechsel-
st(rungen wie insbesondere Diabetes mellitus und chronische
Niereninsuffizienz wurden beobachtet. Wir beschreiben bei 2
m"nnlichen Patienten 2 weitere F"lle einer Hyperkeratosis folli-
cularis et parafollicularis in cutempenetrans und diskutieren das
Krankheitsbild anhand der einschl"gigen Literatur.

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.
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Kasuistik 1

Anamnese
Bei einem 24-j"hrigenMarinesoldaten traten seit ca. 3 Jahren ge-
legentlich leicht juckende, bis linsengroße, ger(tete, 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 Stoffwechselst(rungen bekannt.

Aufnahmebefund
An den unteren Extremit"ten betont pr"tibial sowie diskret an
den Oberschenkeln und Oberarmen fanden sich bis linsengroße,
z.T. fl"chig konfluierende, br"unliche bzw. grau-r(tliche, z.T. spi-
nuloide keratotische Papeln mit !berwiegend follikul"rer Bin-
dung, zum Teil mit festhaftender, fein- bis groblamell"rer Schup-
pung.

Weitere Befunde
Cholesterin 261mg/dl; Triglyzeride 560mg/dl. Sonstige Routine-
laborparameter inklusive Blutzucker waren unauff"llig. Adiposi-
tas permagna.

Histologie
Leichte lamell"re Orthohyperkeratose mit follikul"rer Akanthose
und in Stufenschnitten kolbenartigen, follikul"ren Invaginatio-
nen, die von teils para-, teils orthokeratotischem Hornmaterial
ausgef!llt waren. Fokal degenerative Verschm"lerungen der fol-
likul"ren Epithelstrukturen im Bereich der Invaginationen. Peri-
fokal Vermehrung kapill"rer Blutgef"ße, Elastikaverlust, Fibro-
sierungen, diskrete Lymphozyteninfiltrate und vereinzelt Histio-
zyten. Keine transepidermale Bindegewebsausschleusung.

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

Kasuistik 2

Anamnese
Bei einem 42-j"hrigen Patienten traten seit einem Jahr an den
Beinen bis linsengroße, ger(tete, sich langsam vemehrende, ke-
ratotische Papeln auf, die zeitweise juckten bei ansonsten nor-
malem Allgemeinbefinden. In der Familie waren keine "hnlichen
Hauterkrankungen bekannt. Seit 29 Jahren bestand ein insulin-
pflichtiger Diabetes mellitus Typ I und seit ca. 18 Jahren ein dia-
betisches Sp"tsyndrom mit u.a. 3-j"hriger dialysepflichtiger
Nephropathie.

Befund
An den unteren Extremit"ten fanden sich proximal betont disse-
minierte, zumeist eindeutig follikul"re, verschieden stark ger(-
tete Papeln mit spinuloiden oder pfropfartigen Keratosen oder
kleinen zentralen, von Blutkrusten ausgef!llten Erosionen. An-
sonsten normaler allgemeiner Untersuchungsbefund bei stabili-
siertem diabetischen Sp"tsyndrom.

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

Sonstige Routinelaborparameter waren unauff"llig.

Histologie
Kolbenartige Invagination der Epidermis mit einem zentral para-
keratotischen Hornkegel. Degenerative Verschm"lerung der
!berst!rzt verhornenden Epidermis bis zum Durchbruch des
Hornkegels ins Korium. Lymphohistiozyt"re Entz!ndungsreak-
tion mit Fremdk(rperriesenzellen in der Tiefe. Fokaler Elastika-
verlust. Keine transepidermale Ausschleusung von Bindegewe-
be.

Therapie und Verlauf
Keine Besserung unter harnstoff- und salizyls"urehaltigen 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
Eigenst"ndigkeit 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 vers"umt,
durch Serienschnitte den im Zentrum der keratotischen Papeln
befindlichen, in die Epidermis penetrierenden und h"ufig ins Ko-
rium perforierenden Hornpfropf darzustellen, der f!r 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 z"hlen v.a. der Morbus Flegel [6], der Morbus
Darier, die Keratosis follicularis, die Porokeratosis punctata und
follikul"re Formen der Psoriasis oder des Lichen ruber, bei abor-
tiven Formen auch Spindelzellkarzinome [7].

Abb. 1 Josef Kyrle
(1880–1926).
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Bis heute ist die Jtiologie des Morbus Kyrle nicht eindeutig ge-
kl"rt. Obwohl der Beginn der Erkrankung einen H"ufigkeitsgipfel
zwischem dem 30. und 50. Lebensjahr zu haben scheint, wurde
sie auch schon kasuistisch bei Kindern beobachtet. Auch eine fa-
mili"re H"ufung bei Geschwistern ist beschrieben [8–11].

Eine m(gliche Ausl(sung durch Viren, die Kyrle selbst vermute-
te, scheint nicht vorzuliegen. Eher schon k(nnte es sich um ein
Zusammenspiel zwischen genetischer Disposition undmetaboli-
schen St(rungen handeln. Hierbei sind in erster Linie ein Diabe-
tes mellitus (Patient 2), aber auch andere Stoffwechselst(rungen
wie Hyperthyreose, ethyltoxische Leberzirrhose [12] und Hyper-
lipoprotein"mie (Patient 1 [13,14]) zu nennen. Vber das geh"ufte
Auftreten des M. Kyrle bei Diabetikern und Dialysepatienten,
wurde wiederholt berichtet [15–19].

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

Vermutet werden u.a. gest(rte lokale Glykolisierungsprozesse
[17], die v.a. bei schlecht eingestelltemDiabetes !ber die Bildung
von so genannten „advanced glycations endproducts“ zu meta-
bolischen St(rungen in der Basalmembranzone und bei der Kera-
tinisation f!hren [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 !ber der Basalmembran
[22].

Eine Ausheilung dieser ansonsten chronischen Dermatose wurde
bisher nicht beobachtet und die Therapie hat sich bisher auf rein
symptomatische Maßnahmen zu beschr"nken. Sowohl topische
als auch systemische Behandlung mit Vit-A-S"ure f!hrt h"ufig
zu einer Besserung der Hauterscheinungen mit regelm"ßigem
R!ckfall nach Absetzen der Behandlung [23–25].

Abb. 2 Multiple,
z.T. dichtstehende
Papeln im Bereich
beider Beine
(Patient 2).

Abb. 5 Follikul(re
Invagination, von
teils para-, teils
orthokeratotischem
Hornmaterial aus-
gef.llt. Fokal dege-
nerative Verschm(le-
rungen der follikul(-
ren Epithelstrukturen
im Bereich der Inva-
ginationen. Keine
transepidermale Bin-
degewebsausschleu-
sung (Patient 1, De-
tailausschnitt 3 38).

Abb. 4 Lamell(re Orthohyperkeratose mit follikul(rer Akanthose und
kolbenartiger, follikul(rer Invagination. Perifokal Vermehrung kapill(-
rer Blutgef(ße, Elastikaverlust, Fibrosierungen, diskrete Lymphozyten-
infiltrate und vereinzelt Histiozyten (Patient 1, 8bersichtsvergr9ße-
rung 3 25).

Abb. 3 Typisches klinisches Bild mit zentral hyperkeratotischen, ery-
themat9sen Papeln (linker Oberschenkel, Patient 1).
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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-
fl"chlichen Traumata im Rahmen eines zum Beispiel ur"mischen
Juckreizes angesehen. Auch beim Morbus Kyrle wurde immer
wieder die Eigenst"ndigkeit der Erkrankung bestritten [20].

Mit einigen anderen Autoren, die sich die M!he 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 unabh"ngige Entit"t
mit einer spezifischen, wenn auch bisher ungekl"rten Jtiopatho-
genese und auff"lliger Affinit"t zu v.a. diabetischen Stoffwech-
selst(rungen 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 !bersehen wird, liegt ihre Inzidenz vielleicht deutlich
h(her als bisher angenommen. Es lohnt sich also, gelegentlich
an denMorbus Kyrle zu erinnern und nachfolgend daran zu den-
ken (Abb. 2–5).
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