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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de Kyrle (EK) corresponde a una dermatosis perforante adquirida (DPA), grupo raro de
enfermedades que se caracterizan por la eliminacién transepidérmica de material dérmico, asociado a la presencia de
enfermedades sistémicas.

Caso Clinico: Paciente masculino de 57 afios con antecedente de Enfermedad Renal Crénica (ERC) en peritoneodiilisis
de larga data, que presenta papulas queratésicas de bordes violdceos en dorso, pruriginosas de 9 meses de evolucién, con
pigmentacién marrén periférica y tapones blanquecinos asociadas a xerosis y signos de grataje, en cuya biopsia se
detectan hallazgos compatibles con EK.

Discusion: El caso presentado corresponde a una manifestacion tipica de la EK en un paciente con factores de riesgo, en
el cual la dermatoscopia es compatible y la biopsia es esencial para la confirmacién del cuadro dada la similitud clinica
con otros diagnésticos diferenciales. Ademds de la dificultad para establecer el diagndstico, existe escasa evidencia que
demuestre la efectividad de las diferentes terapias planteadas para este cuadro, siendo de dificil manejo y de gran
recurrencia. El manejo tépico con corticoides tépicos y humectantes, opcién terapéutica elegida, mostré una respuesta
favorable a largo plazo, exponiendo la potencialidad de convertirse en el manejo inicial de elecciéon ante la presencia de
lesiones localizadas.

PALABRAS CLAVE: enfermedad de Kyrle, dermatosis perforantes, falla renal crénica..

ABSTRACT

Introduction: Kyrle disease (KD) is a rare skin condition from the group of acquired perforating dermatosis, a group of
diseases characterized by the transepidermal elimination of dermal material, associated with the presence of systemic
diseases.

Clinical Case: a 57-year-old male patient with a history of chronic kidney disease in long-standing peritoneal dialysis,
with pruritic keratotic papules of nine months of evolution, with violaceous edges on the back, peripheral brown
pigmentation and whitish plugs associated with xerosis and signs of tapping, whose biopsy findings are compatible with
EK.

Discussion: The presented case refers to a typical manifestation of EK in a patient with risk factors, in which
dermatoscopy is compatible and the biopsy is essential for the confirmation of the picture given the clinical similarity
with other differential diagnoses. In addition to the difficulty in establishing the diagnosis, there is little evidence to
demonstrate the effectiveness of the different therapies proposed for this condition, being difficult to manage and highly
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recurrent. The chosen treatment with topical corticosteroids and humectants showed a favorable long-term response,
with the potential to become the first choice for the initial management of localized lesions.

KEYWORDS: Kyrle disease, Perforating dermatosis, Chronic kidney failure.

INTRODUCCION

Las dermatosis perforantes (DP) corresponden a un grupo
de enfermedades de la piel raras y heterogéneas, que se
caracterizan por la eliminacién transepidérmica de
componentes de la matriz extracelular de la dermis™™?. Su
etiopatogenia ain no es clara, sin embargo, se postula que
aparecen posterior a un proceso inflamatorio y/o
degenerativo, principalmente relacionado al estrés
oxidativo Pl. Se clasifican en hereditarias y adquiridas, estas
dltimas  relacionadas  con  patologias  sistémicas,
principalmente diabetes mellitus (DM) y enfermedad renal
crénica (ERC) en hemodiilisis (HD) 7). Actualmente se
les denomina “dermatosis perforantes adquiridas” (DPA) al
grupo compuesto por la elastosis perforante serpinginosa
(EPS), la colagenosis perforante reactiva (CPR), foliculitis
perforante (FP) y la enfermedad de Kyrle, término
propuesto por Rapini et a/en 1989 12,

La Enfermedad de Kyrle es una patologia descrita por
primera vez por Josef Kyrle en 1916, en una paciente
diabética que presentaba pdpulas hiperqueratésicas
generalizadas a las cuales se refirié como “Hiperqueratosis
follicular et follicularis in cutem penetrans”. Se caracteriza
por una alteracién en la queratinizacién, la cual, en vez de
ser en direccion hacia la superficie, se invierte hacia la
dermis provocando la perforacién de la membrana basal. Es
de causa desconocida, con probable herencia autosémica
dominante. Se presenta tipicamente en adultos entre los 30
y 50 afios, con mayor incidencia en las mujeres en una
razén que va de 2:1 a 6:1, variando segtn los reportes .

El presente trabajo tiene como objetivo exponer el caso de
un paciente con Enfermedad de Kyrle, enfermedad de la
cual se conocen algunos casos clinicos aislados, de dificil
manejo y resultados terapéuticos controversiales, que
present6 evolucién favorable posterior a tratamiento topico
iniciado en nuestro centro.

PRESENTACION DEL CASO

Hombre de 57 afios, con antecedentes de enfermedad renal
crénica en tratamiento con didlisis peritoneal diaria de larga
data, usuario de cinacalcet, enalapril, acetato de calcio,
aspirina, 4cido félico, multivitaminicos de depdsito,
eritropoyetina y nandrolona. Consulté en dermatologia con
lesiones cutineas de aproximadamente 9 meses de

72

evolucion, localizadas en dorso, pruriginosas
intermitentemente. La exploracién fisica revel6 multiples
papulas hiperqueratdsicas de bordes violdceos, algunas
agrupadas en linea o formando placas, asociadas a xerosis y
signos de grataje (Fig. A-C). La dermatoscopia de las
lesiones mostr6 pédpulas violdceas, con pigmentacion
marrén-gris periférica, centradas por tapones blanquecinos
(Fig. D). Se realizaron dos biopsias punch N°5 del centro
de las lesiones queratdsicas, cuyo estudio histopatolégico
revel6 una epidermis con hiperqueratosis, paraqueratosis
focal, hipergranulosis, acantosis, y dilatacién infundibular
con presencia de un tapén transepidérmico de material
baséfilo a la tincién de hematoxilina-eosina, que no
presentd tincién con técnica de Van Gieson — Elistica,
descartindose que fuese coligeno o fibras elasticas
degeneradas, hallazgos compatibles con EK (Fig. H). Con
el diagnéstico de EK se inici6 terapia tépica con Aceténido
de triamcinolona 0,01% cada 12 hrs. de lunes a viernes por
8 semanas en pdpulas queratdsicas, y humectacién al menos
dos veces al dia con lactato de amonio al 12% en todo el
cuerpo. Al control a las 8 semanas el paciente presentd
franca mejoria de las lesiones queratésicas, xerosis y signos

de grataje (Fig. E-QG).
DISCUSION

El caso presentado corresponde a un caso caracteristico de
Enfermedad de Kyrle, enfermedad poco frecuente, incluso
dentro de las dermatosis perforantes. Presenta una mayor
incidencia en pacientes diabéticos y/o con ERC en
hemodiilisis ™*7), reportindose casos aislados y con
asociacién menos demostrada en aquellos pacientes en
dialisis peritoneal ®’ como el caso presentado. Este
aspecto es fundamental, ya que la presencia de estas
comorbilidades apoya fuertemente el diagndstico de una
DPA, debiendo buscarse de manera dirigida en este tipo de
pacientes. Se estima que un 4-10% de los pacientes con
ERC en hemodiilisis eventualmente presentara EK P Sin
embargo, también se ha descrito en pacientes con

enfermedades  cardiovasculares,  hepatopatias, = VIH,
dermatitis atépica, neoplasias  y  alteraciones
endocrinolégicas 7.

Clinicamente se caracteriza por la presencia de papulas o
nédulos, eritematosos o hiperpigmentados, foliculares o
extrafoliculares, centrados por un tapén queratésico que le
da el aspecto crateriforme caracteristico, descrito en



nuestro paciente. El tamafio de las lesiones normalmente
varfa de 2 a 10mm de didmetro y se presentan
habitualmente en las superficies extensoras de las
extremidades, principalmente inferiores, en tronco y
gliteos ™. También se ha descrito en rostro y cuero
cabelludo, e infrecuentemente, en palmas y plantas. Las
lesiones pueden crecer y confluir formando placas de
aspecto verrucoso, asi como también presentar fenémeno
de Koebner posterior a traumatismos adoptando una
disposicién lineal. En un reporte de 8 casos de DPA
realizado por Castellano & cols., en donde seis de éstos
correspondian a EK, un 100% de los pacientes presentd
prurito como sintoma cardinal y el 87,5% fenémeno de
Ko6ebner, hallazgos también encontrados en el caso
presentado (ver Fig. 1) y que se asocian directamente a la
alta morbilidad de esta patologia !,

El diagnéstico clinico entre las DPA puede ser dificil,
siendo fundamental la diferenciacién en base a patrones
histol6gicos, caracterizindose la EK por una epidermis
atréfica invaginada, saturada de material queratésico
folicular o parafolicular con paraqueratosis focal y un tapén
queratésico que presenta detritus celulares baséfilos sin
fibras eldsticas, con destruccién focal de la epidermis y
ruptura de la membrana basal con penetracién de la dermis
21214 hallazgos compatibles con los evidenciados en la
histologia del paciente, y que permitieron confirmar el
diagnoéstico en cuestion.

Especial importancia en el diagnéstico cobra la
dermatoscopia, ya que si bien no existen estudios que
demuestren su utilidad en el diagnéstico de la EK, su
prictica en la clinica se ha masificado considerdndose parte
de la evaluacién inicial de un paciente en la consulta
dermatolégica, orientando fuertemente el diagnéstico. A la
dermatoscopia, la EK se describe como “terrones blancos
brillantes en el centro de la lesion” -que histolégicamente
corresponden a los tapones queratdsicos caracteristicos-,
rodeados por un borde gris sin estructura -manifestacion de
acantosis, hipergranulosis y pigmentacién postinflamatoria-
, v lineas periféricas color marrén -que reflejan la
pigmentacién postinflamatoria de la sustancia basal- 316
compatible con los hallazgos evidenciados y que
permitieron orientar aun mas en el diagnéstico.

En relacién al manejo de la EK, es una patologia de dificil
control y con tendencia a la recurrencia. En la actualidad
existen diversas opciones terapéuticas como manejo de la
EK, tanto tépicas como sistémicas 7. Dentro de las
medidas generales, es fundamental evitar el traumatismo
asociado a grataje y educar al paciente sobre el uso de ropa
de algodén y fotoproteccion solar, por lo que son indicadas

a todo paciente, independiente de la terapia tépica o
sistémica. Asociado a esto, se pueden utilizan agentes
reductores o queratoliticos tépicos, asi como diversos
emolientes, lo cual ha generado resultados aceptables 2,
pero sin una indicacién clara. Se ha descrito el uso de
corticoides y dcido retinoico via tdépica a distintas
concentraciones, y crioterapia, principalmente usados en
lesiones localizadas o poco diseminadas, todos con
resultados variables **°1. Por via sistémica se ha descrito el
uso de retinoides como acitretin e isotretinoina en lesiones
diseminadas, también con resultado variable "®!). En casos
recalcitrantes y con prurito severo, se ha empleado la
fototerapia de banda estrecha con luz ultravioleta B (UVB),
con buenos resultados ).

Dado el antecedente del paciente de ERC, uso de multiples
farmacos, y principalmente, dado el hallazgo localizado de
las lesiones, se opté por el uso terapia tépica como
enfrentamiento inicial, evidencidndose una buena evolucién
con regresioén parcial de las lesiones a las 8 semanas. Esto
muestra la potencialidad del tratamiento tépico para
convertirse en el manejo inicial de eleccion en esta
patologia ante la presencia de lesiones localizadas. Sin
embargo, esta patologia atin es una entidad poco conocida,
por lo que son necesarios mis estudios para caracterizar
mejor esta alteracion y asi definir el manejo mas adecuado.
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Figura 1. A-C) Presentacion clinica inicial. D) Lesiones a la dermatoscopia. E-G) Evolucion
clinica posterior a tratamiento. H) Histologia de la lesion inicial (H-E, 40x).
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