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Taniniz Nedir?

What is Your Diagnosis?
|
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On iki yasinda erkek hasta yedi yildan beri devam eden, boyun, gévde ve karin alt
kisimlarinda kasintisiz sar turuncu renkli dékiintl sikayeti ile bagvurdu. Hasta, babasinda,
erkek kardesinde, hala ve halasinin cocuklarinda da benzer bulgularin oldugunu ifade
ediyordu. Hasta daha 6ncede aralikli olarak baz topikal ilaglar kullandigini ancak yarar
gormedigini belirtiyordu. Eslik eden sistemik hastalik 6ykisu yoktu. Yapilan dermatololojik
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muayenesinde boyunda, govde ©n yuzinde,
koltuk altlarinda ve pubis bdlgesinde, 1-5 mm
caplarinda ¢ok sayida sari-turuncu renkte,
lzerleri diiz papller saptandi. Lezyonlar simetrik,
bilateral dagiim gostermekteydi (Resim 1, 2).
Lezyonlarda Darier bulgusu negatifti. Hastanin
tam kan sayimi, kan biyokimya degerleri ve
sedimantasyon  hizi normaldi.  Sternum
lzerindeki paptllerden biyopsi alindi. Hastanin
histopatolojik bulgulari resim 3 ve 4’ de
gosterilmistir. Bu olguda taniniz nedir??
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Bir énceki sayida yer alan olgunun tanisi

Hailey-Hailey hastalig

Hailey-Hailey hastaligi, diger adiyla benign familyal pemfigus, otozomal dominant kalitim gdsteren, genellikle boyun ve intertrijinéz
bélgelere lokalize, kronik bulléz bir dermatozdur. Hastaligin patogenezi keratinosit adezyonunda genetik bir defektle aciklanmaktadir.
Bu defekte yol acan, kromozom 3q21-q24 (izerinde yer alan, golgi cisimciginin kalsiyum pompalarini kodlayan ATP2C1 genindeki
mutasyondur. Bu mutasyon 2/3 olguda ailesel olup, 1/3 olguda sporadik olarak ortaya cikmaktadir. infeksiyonlar, travma, UV
radyasyon, asiri terleme, obezite ve hormonlarin tetikleyici rol oynadidi ddstndlmektedir. Klinikte en sik intertrijin6z bdlgelerde ve
boyunda iyi sinirli eritemli zeminde kliclik gevsek vezikdiller, erode alanlar ve maserasyon seklinde izlenir. Yiizeyde skuam veya krutlar
gézlenebilir. Lezyonlarda genellikle kasinti veya yanma hissi vardir. Cogu hastada semptomlar yasamin 2. veya 3. dekadinda baslar ve
ataklarla seyreden kronik bir hal alir. Hastalik seyri kisiden kisiye degismekle beraber cogu hasta yaslandikca semptomlarda hafifleme
tarif etmektedir. Histopatolojide suprabazal ayrisma ve tim epidermisi tutan akantoliz izlenir. DIF incelemede birikim saptanmaz.
Etkin bir tedavisi olmamakla birlikte topikal ve/veya sistemik kortikosteroidler, antibiyotikler, antifungaller, takrolimus, ileri asamada,
siklosporin, asitretin ve metotreksat, direncli vakalarda CO2 ve Er-YAG lazer, cerrahi eksizyon ve greftleme, elektrocerrahi,
dermabrazyon ve kriyoterapi ile olumlu sonuglar elde edilmistir.

Klinik ve histopatolojik bulgularla Hailey-Hailey hastaligi olarak degerlendirilen hastamiz, aile dykisi bulunmadigi icin sporadik olgu
olarak kabul edildi. Hastaya 0,5 mg/kg/qin dozunda sistemik kortikosteroid ve 0,3 mg/kg/qin dozunda asitretin tedavileri baslandi.
Masere lezyonlarina haricen potasyum permanganat ile antiseptik pansuman uyguland.

Intertrijin6z bélgelerde eritem, maserasyon, vezikiil, bil ve erozyonla basvuran hastalarda ayirici tanida pemfigus, Darier gibi
hastaliklara ek olarak aile 6yktsi olmasa da Hailey-Hailey hastaligi akilda tutulmali, direncli bir intertrijin6z ekzemadan ayirdedilmelidir.
Bu hastalarda éncelikle tetikleyici faktérler ve varsa siperinfeksiyonlar ile micadele edilmesi gerektigi de unutulmamalidir.

*Bu olgu Dermatoloji Bahar Simpozyumu 2011°de poster olarak sunulmustur.

Sorumuza dogru yanit verenler arasinda yapilan cekiliste kitap 6diiliinii, Adana Numune Egitim ve Arastirma Hastanasi, Deri ve Ziihrevi
Hastaliklar Klinigi'nden Dr. Serkan Soygun kazanmistir.




