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intertrigindz alanlarda inatgi vezikiilobiilloz lezyonlari olan bir hastada
gecikmis tani: Hailey-Hailey hastaligi

Delayed diagnosis in a patient with persistent vesiculobullous
intertriginous areas: Hailey-Hailey disease
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lesions in

Ozet

Hailey-Hailey (H-H) hastaligi (familial benign pemphigus) otozomal dominant olarak gegen akantolitik bir dermatoz
olup ATP2C1 mutasyonuna bagh olarak ortaya ¢ikar. Boyun, aksilla, meme alti, skrotum ve inguinal alanlarda
yerlesen tekrarlayici ve vezikulobilléz lezyonlarla ve krutlanmis erode alanlarla karakterizedir. Klinik ve histopatolojik
olarak H-H tanisi konulan 54 yasinda kadin hastanin meme alti ve gobekte lezyonlar olup, her premenstirel
doénemde alevlenme gdstermekteydi. Mikotik intertrigo tanisiyla Ug¢ yildir oral ve topikal antifungal tedaviler kullanan
hastay! dikkat ¢ekici olmasi nedeniyle sunmayi uygun bulduk.

Anahtar Sozciikler: Hailey-Hailey hastalidi, antifungal, intertrigo.

Summary

Hailey-Hailey (H-H) disease is an autosomal dominant acantholytic dermatosis due to a mutation of ATP2C1. Hailey-
Hailey is characterized by recurrent vesiculobullous lesions in the neck, axilla, inframammary, scrotum, and inguinal
folds. The diagnosis of H-H was made by clinical and histopathological examination in a 54-year-old female patient
who had lesions in the inframammary regions and on umbilicus. The lesions showed exacerbations during each
premenstrual period. We judged that the patient is remarkable to present since she was treated with oral and topical
antifungal drugs for three years with a diagnosis of mycotic intertrigo.
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Giris

Hailey-Hailey (H-H) hastaligi, benign familyal kronik
pemfigus olarak da adlandirilan, relaps ve remisyonlarla
seyreden, otozomal dominant olarak gegen nadir
gorulen kalitsal bir dermatozdur. Boyun ve intertrijin6z
bolgelerde  yerlesen tekrarlayan vezikulobilloz
lezyonlarla ve krutlanmis erode alanlarla karakterizedir.
Sicak ve surtinme hastalidi alevlendirir (1,2). Hastalik
siklikla geng erigkin ddnemde baslar ve 15-30 yaslarinda
en yiksek prevalansa sahiptir (2,3). Tedavi secenekleri
arasinda kortikosteroid, antibiyotik, immunsupresif
ajanlar bulunmaktadir (1).

Yazisma Adresi: Selma BAKAR DERTLIOGLU

Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Dermatoloji Anabilim Dal,
Elazig, Tirkiye

Makalenin Gelig Tarihi: 02.10.2011 Kabul Tarihi:21.11.2011

Olgu Sunumu

54 yasinda bir bayan hasta meme alti ve gbébekte
sulanma, kizariklik ve agr sikayetleri ile klinigimize
basvurdu. Hikayesinden sikayetlerinin on bes yil 6nce
basladigi ve yaklasik olarak her ay premenstrual
dénemde ayni lokalizasyonda tekrarladigi 6grenildi. Son
3 yil boyunca mikotik intertrigo tanisiyla oral ve topikal
antifungal tedaviler kullaniyormus.

Soy gecmisinde kiz kardesinde de meme alti, gobek,
ense ve kasikta kasinti ve kizariklik oldugu 6grenildi.

Fizik muayenesinde, vital bulgular ve genel sistem
muayeneleri dogal olarak degerlendirildi. Dermatolojik
muayenesinde, bilateral inframamarian alanda eritemli
zemin Uzerinde erode alanlarin izlendigi 3x4 cm’lik
kadifemsi plaklar (Sekil-1,2), gobek etrafinda 2x3 cm
capinda eritemli zeminde morumsu plak mevcuttu
(Sekil-2). Her iki inguinal alanda kahverengi-mor plaklar
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mevcuttu. Lezyonlardan yapilan nativ preparatlar negatif
olarak degerlendirildi. Bu bdlgeden alinan surinti
kiltirinde metisiline-direngli Saphylococcus aureus

Uredi. Laboratuar incelemede eritrosit sedimantasyonu
34 mm/saat olarak bulunurken tam kan sayl ve
biyokimya degerleri normal olarak bulundu. Anti-Ro, anti-
La ve antintkleer antikorlar ve indirekt imminfloresan
inceleme negatifti.

Sekil-1. inframamarian alanda eritemli zemin {izerinde erode
alanlarin izlendigi 3x4 cm’lik kadifemsi plak.

Sekil-2. Bilateral inframamarian bdlge ve periumblikal alanda

eritemli zeminde mor renkli
plaklar.

kadifemsi goérinimde

Lezyondan alinan biyopsinin histopatolojik inceleme-
sinde; epidermiste akantoz, spinoz tabakada belirgin
akantoliz, yikilmig duvar goérGnimu ve yer yer
suprabazal ayrismalar gorilmekteydi. Ayrisma alanla-
rinda seyrek lenfosit ve eritrosit mevcuttu. Yizeyel
dermiste perivaskiler mononukleer iltihabi infiltrasyon
izlenmekteydi (Sekil-3). Hastaya klinik ve histopatolojik
olarak H-H hastalidi tanisi konuldu. Tedavi olarak lokal
kortikosteroid ve sulu pansuman onerildi. Tedavinin ilk
haftasinda belirgin iyilesme izlendi.
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Epidermisde akantoz, spinoz tabakada belirgin

Sekil-3
akantoliz, yikilmis duvar goérinimi ve vyer yer
suprabazal ayrigmalar (H&Ex200).

Tartisma

H-H hastaligi ilk kez 1939 yilinda Hailey kardeslerce
tanimlanmig olan, fleksural alanlarda tekrarlayan
vezikilobulloz lezyonlarla karakterize akantolitik bir
dermatozdur (4). Hastalikta %70 olguda aile Sykisu
bulunmaktayken %30 olguda yeni mutasyonlar
izlenmektedir (5). Histopatolojisinde, baslangi¢ lezyonla-
rinda suprabazal ayrisma zamanla vezikil ve bl
formasyonu goézlenir. Tek tabaka bazal hucre ile gevrili
uzun papillalar bdllerin igine dogru uzantilar yaparlar
(2,3). Epidermisde yikilmis duvar manzarasi izlenir, bu
gérindm hastaligin pemfigus vulgaris ile ayiriminda
onem tasimaktadir. Epidermisin Ust kisimlarinda Darier
hastaliginda oldugu gibi corps ronds benzeri diskerototik
hicreler bulunur ancak bu hucreler H-H hastaliginda az
sayidadir. Ayrica Darier hastaliginda saptanan
akantolizis pemfigus’a oranla belirgin bigcimde azdir.
Dermiste orta derecede lenfositik infiltrasyon izlenir (5).

H-H hastaligi genellikle gen¢ erigkin donemde baslar.
Kronik seyirli olup niiks ve remisyonlarla seyreder. En
sik inguinal bodlge, aksilla, inframamarial alanlar gibi
friksiyonun fazla oldugu intertrijin6z bdlgelerde ortaya
cikar (6). Lezyonlar eritemli zeminde kuglk gevsek
billerle baslar ancak friksiyon ve sekonder enfeksiyon
nedeni ile saglam biller ¢ok nadiren gordlir. Acilan
biller hastaligin karakteristidi olan fissurli gorinime
neden olur. Ayrica lezyonda erozyon, krut ve vejetasyon
gelisebilmektedir (4,5). H-H hastahiginin komplikas-
yonlari arasinda bakteriyel, fungal ve viral mikroorganiz-
malara bagh kolonizasyon ve sekonder enfeksiyonlar
(7), egzema herpetikum (8) ve nadir olarak skuamdz
hiicreli kanser (9) gozlenebilir. Relaps ve remisyonlarla
seyrettigi icin  yasam Kkalitesini olumsuz olarak
etkilemektedir (10).

Bayan hastalarin yaklasik %17 premensturel alevienme
bildirilmis olup seks hormonlarinin etiyolojide rol
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oynayabilecegi bildirilmistir (11). Bizim hastamizda her
ay premenstirel ddnemde alevlenme olmaktaydi.

Tedavi segenekleri arasinda kortikosteroid, antibiyotik,
immunsupresif ajanlar bulunmaktadir (1). Ancak siddetli
olgularda sistemik olarak siklosporin (12), asitretin (13)
ve metotreksat (14) kullanimi seklindeki vaka bildirimleri
hari¢c kapsamli galismalar yoktur. Dermabrazyon (15) ve
botulinum toksin uygulamasi (16), long-pulsed (5ms)
alexandrite lazer (17), CO2 (18), erbium-YAG lazer (19)
ve 5-aminolevulinic asit fotodinamik tedavi (20) basarih

steroid ve sulu pansuman o6nerildi ve tedavinin birinci
haftasinda belirgin diizelme izlendi.

H-H hastaligi, klinik olarak bakteriyel ve mikotik
intertrigolarla karisabilir ki bizim hastamizda da hasta 3
yil boyunca sistemik ve topikal terbinafin ve flukanazol
preparatlari ile uzun sire tedavi edilmeye calisiimigt.
Etken laboratuar yéntemler ile kolayca saptanabilir.
Yaptigimiz literatlr arastirmasinda bu sekilde uzun stre
yanlig tedavi uygulanan H-H olgusuna rastlanmamistir, bu

bir sekilde kullaniimaktadir.

nedenle bu olgunun nadir de olsa rastlanabilecegine dikkat

Bizim olgumuza topikal  ¢ekilmis ve sunulmasi uygun bulunmustur.
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