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İntertriginöz alanlarda inatçı vezikülobülloz lezyonları olan bir hastada 
gecikmiş tanı: Hailey-Hailey hastalığı 

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

Hailey-Hailey (H-H) hastalığı (familial benign pemphigus) otozomal dominant olarak geçen akantolitik bir dermatoz 

olup ATP2C1 mutasyonuna bağlı olarak ortaya çıkar. Boyun, aksilla, meme altı, skrotum ve inguinal alanlarda 

yerleşen tekrarlayıcı ve vezikülobüllöz lezyonlarla ve krutlanmış erode alanlarla karakterizedir. Klinik ve histopatolojik 

olarak H-H tanısı konulan 54 yaşında kadın hastanın meme altı ve göbekte lezyonları olup, her premenstürel 

dönemde alevlenme göstermekteydi. Mikotik intertrigo tanısıyla üç yıldır oral ve topikal antifungal tedaviler kullanan 

hastayı dikkat çekici olması nedeniyle sunmayı uygun bulduk. 

Anahtar Sözcükler: Hailey-Hailey hastalığı, 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. 

Key Words: Hailey-Hailey disease, antifungal, intertrigo. 

 

Giriş 

Hailey-Hailey (H-H) hastalığı, benign familyal kronik 

pemfigus olarak da adlandırılan, relaps ve remisyonlarla 

seyreden, otozomal dominant olarak geçen nadir 

görülen kalıtsal bir dermatozdur. Boyun ve intertrijinöz 

bölgelerde yerleşen tekrarlayan vezikülobülloz 

lezyonlarla ve krutlanmış erode alanlarla karakterizedir. 

Sıcak ve sürtünme hastalığı alevlendirir (1,2). Hastalık 

sıklıkla genç erişkin dönemde başlar ve 15-30 yaşlarında 

en yüksek prevalansa sahiptir (2,3).  Tedavi seçenekleri 

arasında kortikosteroid, antibiyotik, immunsüpresif 

ajanlar bulunmaktadır (1). 
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Olgu Sunumu 

54 yaşında bir bayan hasta meme altı ve göbekte 

sulanma, kızarıklık ve ağrı şikayetleri ile kliniğimize 

başvurdu. Hikayesinden şikayetlerinin on beş yıl önce 

başladığı ve yaklaşık olarak her ay premenstrual 

dönemde aynı lokalizasyonda tekrarladığı öğrenildi. Son 

3 yıl boyunca mikotik intertrigo tanısıyla oral ve topikal 

antifungal tedaviler kullanıyormuş. 

Soy geçmişinde kız kardeşinde de meme altı, göbek, 

ense ve kasıkta kaşıntı ve kızarıklık olduğu öğrenildi. 

Fizik muayenesinde, vital bulgular ve genel sistem 

muayeneleri doğal olarak değerlendirildi. Dermatolojik 

muayenesinde, bilateral inframamarian alanda eritemli 

zemin üzerinde erode alanların izlendiği 3x4 cm’lik 

kadifemsi plaklar (Şekil-1,2), göbek etrafında 2x3 cm 

çapında eritemli zeminde morumsu plak mevcuttu   

(Şekil-2). Her iki inguinal alanda kahverengi-mor plaklar 
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mevcuttu. Lezyonlardan yapılan nativ preparatlar negatif 

olarak değerlendirildi. Bu bölgeden alınan sürüntü 

kültüründe metisiline-dirençli Saphylococcus aureus 

üredi. Laboratuar incelemede eritrosit sedimantasyonu 

34 mm/saat olarak bulunurken tam kan sayı ve 

biyokimya değerleri normal olarak bulundu. Anti-Ro, anti-

La ve antinükleer antikorlar ve indirekt immünfloresan 

inceleme negatifti. 

 

  
Şekil-1. İnframamarian alanda eritemli zemin üzerinde erode 

alanların izlendiği 3x4 cm’lik kadifemsi plak. 

 

 

Şekil-2. Bilateral inframamarian bölge ve periumblikal alanda 
eritemli zeminde mor renkli kadifemsi görünümde 
plaklar. 

Lezyondan alınan biyopsinin histopatolojik inceleme-

sinde; epidermiste akantoz, spinoz tabakada belirgin 

akantoliz, yıkılmış duvar görünümü ve yer yer 

suprabazal ayrışmalar görülmekteydi. Ayrışma alanla-

rında seyrek lenfosit ve eritrosit mevcuttu. Yüzeyel 

dermiste perivasküler mononükleer iltihabi infiltrasyon 

izlenmekteydi (Şekil-3). Hastaya klinik ve histopatolojik 

olarak H-H hastalığı tanısı konuldu. Tedavi olarak lokal 

kortikosteroid ve sulu pansuman önerildi. Tedavinin ilk 

haftasında belirgin iyileşme izlendi. 

 
Şekil-3. Epidermisde akantoz, spinoz tabakada belirgin 

akantoliz, yıkılmış duvar görünümü ve yer yer 
suprabazal ayrışmalar  (H&Ex200). 

Tartışma 

H-H hastalığı ilk kez 1939 yılında Hailey kardeşlerce 

tanımlanmış olan, fleksural alanlarda tekrarlayan 

vezikülobülloz lezyonlarla karakterize akantolitik bir 

dermatozdur (4). Hastalıkta %70 olguda aile öyküsü 

bulunmaktayken %30 olguda yeni mutasyonlar 

izlenmektedir (5). Histopatolojisinde, başlangıç lezyonla-

rında suprabazal ayrışma zamanla vezikül ve bül 

formasyonu gözlenir. Tek tabaka bazal hücre ile çevrili 

uzun papillalar büllerin içine doğru uzantılar yaparlar 

(2,3). Epidermisde yıkılmış duvar manzarası izlenir, bu 

görünüm hastalığın pemfigus vulgaris ile ayırımında 

önem taşımaktadır. Epidermisin üst kısımlarında Darier 

hastalığında olduğu gibi corps ronds benzeri diskerototik 

hücreler bulunur ancak bu hücreler H-H hastalığında az 

sayıdadır. Ayrıca Darier hastalığında saptanan 

akantolizis pemfigus’a oranla belirgin biçimde azdır. 

Dermiste orta derecede lenfositik infiltrasyon izlenir (5). 

H-H hastalığı genellikle genç erişkin dönemde başlar. 

Kronik seyirli olup nüks ve remisyonlarla seyreder. En 

sık inguinal bölge, aksilla, inframamarial alanlar gibi 

friksiyonun fazla olduğu intertrijinöz bölgelerde ortaya 

çıkar (6). Lezyonlar eritemli zeminde küçük gevşek 

büllerle başlar ancak friksiyon ve sekonder enfeksiyon 

nedeni ile sağlam büller çok nadiren görülür. Açılan 

büller hastalığın karakteristiği olan fissürlü görünüme 

neden olur. Ayrıca lezyonda erozyon, krut ve vejetasyon 

gelişebilmektedir (4,5). H-H hastalığının komplikas-

yonları arasında bakteriyel, fungal ve viral mikroorganiz-

malara bağlı kolonizasyon ve sekonder enfeksiyonlar 

(7), egzema herpetikum (8) ve nadir olarak skuamöz 

hücreli kanser (9) gözlenebilir. Relaps ve remisyonlarla 

seyrettiği için yaşam kalitesini olumsuz olarak 

etkilemektedir (10).  

Bayan hastaların yaklaşık  %17 premenstürel alevlenme 

bildirilmiş olup seks hormonlarının etiyolojide rol 
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oynayabileceği bildirilmiştir (11). Bizim hastamızda her 

ay premenstürel dönemde alevlenme olmaktaydı.  

Tedavi seçenekleri arasında kortikosteroid, antibiyotik, 

immunsüpresif ajanlar bulunmaktadır (1). Ancak şiddetli 

olgularda sistemik olarak siklosporin (12), asitretin (13) 

ve metotreksat (14) kullanımı şeklindeki vaka bildirimleri 

hariç kapsamlı çalışmalar yoktur. Dermabrazyon (15) ve 

botulinum toksin uygulaması (16), long-pulsed (5ms) 

alexandrite lazer (17), CO2 (18), erbium-YAG lazer (19) 

ve 5-aminolevulinic asit fotodinamik tedavi (20) başarılı 

bir şekilde kullanılmaktadır. Bizim olgumuza topikal 

steroid ve sulu pansuman önerildi ve tedavinin birinci 

haftasında belirgin düzelme izlendi. 

H-H hastalığı, klinik olarak bakteriyel ve mikotik 

intertrigolarla karışabilir ki bizim hastamızda da hasta 3 

yıl boyunca sistemik ve topikal terbinafin ve flukanazol 

preparatları ile uzun süre tedavi edilmeye çalışılmıştı. 

Etken laboratuar yöntemler ile kolayca saptanabilir. 

Yaptığımız literatür araştırmasında bu şekilde uzun süre 

yanlış tedavi uygulanan H-H olgusuna rastlanmamıştır, bu 

nedenle bu olgunun nadir de olsa rastlanabileceğine dikkat 

çekilmiş ve sunulması uygun bulunmuştur.  
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