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Olgu Sunumu/Case Report

Hemodiyaliz Hastasinda Sik Rastlanilan Kasintinin Nadir Sebebi:

Kyrle Hastalig1

A Rare Cause of Pruritus That is Seen Frequently in Hemodialysis

Patients: Kyrle’s Disease

oz

Uremik kasint1 kronik bobrek yetmezligi hastalarinda sik goriilen komplikasyonlardan biridir. Diyaliz
tedavisi goren hastalarin yaklagik yarisinda goriilmektedir. Kagint1 tek bagina tehlikeli olmasa bile cogu
hastada fiziksel ve zihinsel yorgunluga, uykusuzluga, kronik yorgunluga, 6z bakim giiciinde ve yagam
kalitesinde azalmaya neden olmaktadir. Uremik kagintinin nedenleri ve fizyopatolojisi tam olarak
anlagilamamustir. Cilt kurulugu, iki degerlikli iyonlarin ciltte presipitasyonu, ikincil hiperparatiroidi,
periferik noropati, alerjik reaksiyonlar, hipersensitivite ve histamin iiremik kasintidan sorumlu
tutulan nedenlerdir. Kyrle hastalig1, derinin perforan hastaliklar1 grubunda yer alan, nadir goriilen bir
keratinizasyon bozuklugudur. Bu makalede 68 yasinda diyabetik nefropatiye bagli son dénem bobrek
yetersizligi tanisi ile hemodiyaliz tedavisi goren kadin hastada, inat¢1 kagitinin nedeni olarak nadiren
goriilen Kyrle hastalig1 olgusu literatiir esligi ile sunulmustur.
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ABSTRACT

Uremic pruritus is a common complication of chronic renal failure. It affects approximately half of
patients undergoing dialysis treatment. Even if the pruritus is not hazardous alone, it causes physical
and mental fatigue, insomnia, chronic fatigue, decrease in self care ability and life quality. The causes of
pruritus and the pathophysiology are stil not fully understood. Xerosis, intradermal microprecipitation
of divalent ions, secondary hyperparathyroidism, peripheral neuropathy, allergic reactions,
hypersensitivity and histamine have been considered as pathogenetic factors. Kyrle’s disease is a rare
disorder of keratinization which is one of the perforating disorders of the skin. Herein, we report a case
of Kyrle’s disease which is seen rarely, as a cause of pruritus in a 68 year old female patient who is on
regular hemodialysis treatment secondary to end stage renal failure due to diabetic nephropathy, in the
light of existing literature.
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GIRIS diyaliz tedavisi ile siklig1 azalmaktadir (1).
1980-1993 yillar1 arasinda liremik kaginti
siklig1 %50-90 iken (2,3), sonraki yillarda
yaymlanan yayinlarda bu oran %?22-57’lere

gerilemistir (4,5).

Bobrek fonksiyonlarinda bozulma bir-
cok organ ve sistemde degisik sorunlara yol
acar. Ileri donemlerde dermatolojik sorunlar
ortaya c¢ikabilir ve kagint1 da en sik gozle-

nen dermatolojik sikayettir. Semptomlar
genellikle zaman icerisinde azalmakla bera-
ber, bazen ge¢mesi zaman alabilir ve inatci
kasintilar hastalarin yasam kalitesini olum-
suz etkileyebilmektedir. Uremik kaginti pre-
velanst yillar icerisinde degiskenlik goster-
mekle beraber, son zamanlarda daha etkili

Uremik kagintinin fizyopatolojisi tam ola-
rak anlagilamamistir. Immiin hipotez ve opi-
oid hipotez iizerinde durulmaktadir. Iimmiin
hipotezde, iiremik kagintidan sorumlu meka-
nizma lokal cilt hasarindan ziyade, sistemik
inflamasyondur (6,7). Kagintisi olan tiremik
hastalarda artmig C-reaktive protein, proinf-

Ayse SINANGIL!
Vedat CELIK!
Aysel CAGLAR?
Tevfik ECDER!

1 Istanbul Bilim Universitesi Tip Fakiiltesi,
Ig Hastaliklar1 Anabilim Dali,
Nefroloji Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

2 Bagcilar Egitim ve Aragtirma Hastanesi,
Patoloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Gelis Tarihi :25.01.2016
Kabul Tarihi : 09.02.2016

Yazisma Adresi:

Ayse SINANGIL

istanbul Bilim Universitesi Tip Fakiiltesi,
1(; Hastaliklar1 Anabilim Dali,

Nefroloji Bilim Dal, Istanbul, Tiirkiye
Tel 1490 532 33595 74

E-posta : aysesinangil@gmail.com

122

Turk Neph Dial Transpl 2016, 25 (Ek / Suppl 1): 122-125



Tiirk Nefroloji Diyaliz ve Transplantasyon Dergisi
Turkish Nephrology, Dialysis and Transplantation Journal

Sinangil A ve ark: Nadir Kagint1 Nedeni: Kyrle Hastaligi

lamatuvar T helper-1 (TH1) hiicreleri, interlokin-6 ve interlokin
2 seviyelerini gosteren calismalar ile dogrudan proinflamatuvar
T hiicreler ve sitokinler, kagintida etkilidir (7,8). Opioid hipo-
tezde, kagimtiya sebep olan mu ve kappa reseptorlerinin eks-
presyonundaki dengesizlik iizerinde durulmaktadir. Bu durum,
kasintist olan hemodiyaliz hastalarinda artmis mu reseptor ago-
nistin (beta-endorfin), kappa-reseptor agonistine (dynorphin- A)
oraninin artiginin gosterilmesi ile desteklenmistir (9). Bunlarin
disinda mast hiicrelerinden histamin salinimi ve cilt kurulugu
diger etken nedenlerdendir. Risk faktorleri ise yetersiz diyaliz,
hiperparatiroidizm, artmis kalsiyum-fosfor ¢arpimi, artmis mag-
nezyum ve aliiminyumdur.

Kyrle hastaligi, edinsel perforan dermatozlar grubuna dahil
hastaliktir. Ilk kez 1916 yilinda Kyrle tarafindan tanimlanmigtir
(10). Diyabetik ve/veya kronik bobrek hastaligr ile birlikteligi
vardir (11). Bizim olgumuzda; standart tedavilere direncli
kagint1 ve deri lezyonlarindan yola cikilarak Kyrle hastaligi
tanist konuldu. Biz de, bu tiir hastalarda mutlaka dermatolojik
muayene ve mikroskopik degerlendirme yapilmasinin 6nemini
vurgulamak istedik.

OLGU

68 yasinda kadin hasta, 22 yildir diyabetes mellitus ve dort
yildir diyabetik nefropatiye bagli son donem bobrek yetmezligi
tanist ile regiiler hemodiyaliz programinda idi. Hastada son
iki aydir devam eden, yumusaticilar, antihistaminik ve topikal
steroid preparatlarina cevap vermeyen siddetli kasinti sikayeti
gelisti. Kasinti ile birlikte kol ve bacaklarin ekstensor yiizlerinde,
sirtinda ve gobek bolgesinde 1-3 mm capinda, sayist 20-30
arasinda degisen keratotik papiiller gézlendi (Sekil 1). Hastanin
rutin aylik tetkiklerinde; Aclik kan sekeri:132 mg/dl, HbA1C:

%6,7, serum albiimin: 3,86 g/dl, kalsiyum: 9,2 mg/dl, fosfor: 4,7
mg/dl, magnezyum: 1,9 mg/dl, intakt parathormon (iPTH): 270
pg/ml, bikarbonat: 23,7 mmol/L, aspartat transaminaz (AST): 22
U/L, alkalen fosfataz (ALP): 155 U/L, C reaktif protein (CRP):
4 mg/L bulundu ve tam kan sayimminda 6zellik saptanmadi.
Diyaliz yeterliliginde Kt/Viire: 14, iire azalma orant (URR)
%70 olarak saptandi. Hastanin cilt lezyonlarindan «punch»
biyopsi yapildi. Biyopsi kesitlerinde fokal parakeratoz, dermise
dogru invaginasyon gosteren, bazofilik dejenere materyal
iceren ekstrafollikiiler tikag ve etrafinda mononiikleer iltihabi
hiicre infiltrasyonu izlendi. Bazal membran diizenli yapida olup
bazofilik dejenere materyalin Masson trikrom ve Elastik Von
Gieson histokimyasal boyalar1 ile boyanmadig1 goriildii (Sekil
2). Bu histomorfolojik bulgular 15181nda hastaya Kyrle hastalig
tanis1 konuldu. Kyrle hastalig1 etyolojisi belli olmayan ve nadir
goriilen bir dermatozdur. Hastalik diyabetes mellitus, kronik
bobrek yetmezligi, kalp yetmezligi, karaciger hastalig1 gibi
durumlara eglik eden ciltte kasinti, hiperpigmentasyon ve 2-8
mm ¢apinda perforan lezyonlarla seyreder. Tedavisinde topikal
veya sistemik A vitamini ve PUVA kullanilmaktadir. Bizim
hastamizda da sistemik A vitamini tedavisi ile kagint1 sikayeti
ortadan kalkti ve deri lezyonlarinda belirgin gerileme gozlendi.

TARTISMA

Bobrek hastalarinda kaginti ve deri lezyonlar: oldukga sik
goriilmektedir. Deri lezyonlarmnin olusum mekanizmasinda,
viicuttan atilamayan toksik maddeler, bozulan hiicresel immiinite
ve kulanilan ilaglar yer almaktadir. Bu lezyonlar; diyaliz teda-
visine baglamadan once veya sonrasinda ortaya c¢ikabilir ve
ciltte spesifik tutulumlar veya nonspesifik tutulumlar olarak
ikiye ayrilir. Nonspesifik lezyonlar; difiiz hiperpigmentasyon,

Sekil 1: Ekstremite ve govdedeki lezyonlar.
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kagint1, kserozis, edinsel iktiyozis iken spesifik tutulumlar
edinsel perforan dermatozlar, kalsifilaksi, biilloz dermatozlar ve
iiremiye bagh fibrozan dermopatilerdir (12).

Edinsel perforan dermatozlara kronik bobrek yetmezlikli
hemodiyaliz hastalarinda %10 oraninda rastlanabilmektedir (13).
Diyabetik nefropatiye bagli kronik bobrek hastalarinda daha sik
gelisir ve tip 1 diyabetik hastalarda tip 2 diyabetiklere gore daha
fazladir (14). Seksen kronik bobrek yetmezligine bagl diyaliz
hastasinda yapilan bir ¢alismada sekiz olguda edinsel perforan
dermatoz saptanmistir (15). Bizim olgumuz da 22 yildir tip 2
diyabetes mellitus ve son 4 yildir da diyabete bagli son donem
bobrek yetersizligi tanisi ile hemodiyaliz tedavisi gormekte idi.

Edinsel perforan dermatozlar arasinda ; elastozis perforans
serpiginosa (EPS), perforan follikiilit (PF), edinsel perfore
kollajenozis ve Kyrle hastalig1 yer almaktadir. Kyrle hastaligi
edinsel perforan hastaliklar grubunun nadir bir antitesidir.
Etiyolojisi bilinmemektedir. Genetik gecis diislinlilmiigse de
ispatlanmamigstir. Kadin ve erkeklerde esit siklikla goriiliir.
Ortalama otuzlu yaglarda sik goriilmekle birlikte 20-60 yas arasi
dagilim bildirilmigtir (16). Olgumuz 68 yasinda olup, literatiirde
belirtilen yas grubundan daha yash idi.

Edinsel perforan dermatozlarda kagint1 siklikla, lezyonlara
eslik eder. Pek ¢ok olguda kasintiya bagli tirnak cizikleri,
epidermal hasar ve dermal iiriinlerdeki (kollajen, elastin)
degisiklikler gozlenmektedir. Ozellikle tirnak cizikleri ile
epidermal bosluktaki subepidermal iirlinlerdeki degisikliklere
maruziyet epidermal perforasyona yol agabilir (17).

Sekil 2: Olgunun cilt biyopsi
goriintiileri.

Bizim olgumuzda da iki aydir devam eden yumusaticilar,
antihistaminikler ve topikal steroid preparatlarina yanit vermeyen
inatc1 bir kasint1 ve sonrasinda deri lezyonlar1 gelismis idi.

Kyrle hastaliginda lezyonlar tipik olarak 2-10 mm ¢apinda,
cok sayida, daginik ve bilateral yerlesimli hiperkeratotik
papiiller veya nodiillerden ibarettir. Pek ¢ok olguda kaginti
onceden veya nodiiler papiillopiistiiler lezyonlar ile es zamanl
gelisir (18). Koebner fenomeni ile iliskilidir. Lezyonlar viicutta
genis bir dagilim gosterirler ve siklikla alt ekstremitelerin
ekstansor yiizlerinde, govdede ve nadiren yiizde olusabilir
(19). Olgumuzda kaginti ile birlikte kol ve bacaklarin ekstansor
yiizlerinde, sirtinda ve gobek bolgesinde 1-3 mm capinda, ¢ok
sayida keratotik papiiller gozlendi (Sekil 1).

Hastaligin kesin tanist histopatolojik olarak konulur.
Olgumuzda epidermise invagine, fokal parakeratoz ve bazofilik
dejenere materyal igeren tikac izlenmistir. Invaginasyon
cevresinde mononiikleer iltihabi infiltrasyonu dikkati cekmigtir
(Sekil 2). Bu bulgular 1s1831inda kyrle hastaligi tanis1 konuldu.
Hastaligin patogenezinde epidermal proliferasyondan daha
hizli gelisen anormal keratinizasyon vardir. Bu keratinizasyon,
epidermal incelmeye, likefaktif dejenerasyona ve perforasyona
sebep olur (20).

Ayiricr tanida perforasyon ile giden diger hastaliklar yer alir.
Bazofilik dejenere materyal Masson trikrom ile boyanmayarak
edinsel perfore kollajenozisden, ve gene elastik Von Gieson
histokimyasal boyalar1 ile boyanmayarak elastozis perforans
serpiginosadan ayrilmistir (Sekil 2).
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Hastaligin tedavisinde topikal veya sistemik A vitamini ve
PUVA kullanilmaktadir (13). Bizim olgumuzda da sistemik A
vitamini ve PUVA tedavisi ile kaginti ve lezyonlarda belirgin
diizelme oldu.

Sonu¢ olarak; hemodiyaliz hastalarinda kasinti ve deri
lezyonlarina olduk¢a sik olarak rastlanmaktadir. Standart
tedavilere direncli olgularda mutlaka dermatolojik muayene ve
mikroskopik degerlendirilme yapilmalidir.
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