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kronik seyirli, otozomal dominant gecisli bir dermatozdur. Tedavi secenekleri arasinda klasik tedavi yéntemleri
olan oral ve topikal kortikosteroidler, antibiyotikler, dapson, kriyoterapi, cerrahi eksizyon ve yeni tedavi alternatifleri
olarak da botulinum toksini, karbondioksit lazerle dermabrazyon, fotodinamik tedavi, topikal takrolimus, topikal ta-
kalsitol ve metotreksat kullanimi bulunmaktadir. Hailey-Hailey tanisi almis olgu, bes ay stireyle uygulanan metot-
reksat tedavisine iyi yanit vermesi ve dort aylik takibinde reklirrens izlenmemesi nedeniyle sunulmustur.
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Summary

Hailey-Hailey disease is an autosomal dominant inherited dermatosis characterized by vesicular and crusted le-
sions in the intertriginous regions. The treatment alternatives include classical treatment choices like oral and
topical corticosteroides, antibiotics, dapsone, cryosurgery, surgical excision and new treatment alternatives like
botulinum toxin, dermabrasion with carbon dioxide laser, photodynamic therapy, topical tacrolimus, topical tacal-
citol and methotrexate. This Hailey-Hailey case is presented because of improvement with methotrexate therapy
applied for five months. No recurrence was observed within four months after cessation of treatment.
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Benin familyal kronik pemfigus olarak da ad-  ylizeyel radyoterapi, fotodinamik tedavi ve
landirnlan Hailey-Hailey hastaligi, otozomal  metotreksat kullanimi bulunmaktadir'**"".
dominant olarak gegen kalitsal bir derma-

tozdur. Boyunda ve intertrijinz bolgelerde  Hailey-Hailey hastaligi tanisi alan 75 yasin-
yerlesmis vezikiiller veya krutlanmis erode  daki kadin olgu, metotreksat tedavisine iyi

lezyonlarla karakterizedir'?. Puberteden son-
ra baslayip primer olarak geng erigkinleri et-
kileyen hastalik, 15-30 yas grubunda en
yuksek prevelansa sahiptir*®. Hastaligin pre-
dileksiyon yerleri; ense, boyun yanlari ve ak-
silla, genitofemoral kivrimlar, skrotum, vulva
nekleri arasinda oral ve topikal kortikostero-
idler ve antibiyotikler, dapson, kriyoterapi,
cerrahi eksizyon, botulinum toksin uygula-
masi, karbondioksit lazerle dermabrazyon,

yanit vermis olmasi nedeniyle sunulmustur.
Olgu

Yetmisbes yasinda kadin hasta, kasik bol-
gesinde kasinti ve yaralar nedeniyle polikli-
ginimize basvurdu. Otuz yildan beri koltuk
alt ve meme alti bélgelerinde benzer sika-
yetler tanimlayan hastanin genital bélgede-
ki lezyonlarinin yaklasik 6 ay 6nce ortaya
ciktigr 6grenildi. Deri lezyonlari igin topikal
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steroid tedavilerinden fayda gérmeyen hasta 40 yildir
mevcut olan romatoid artriti igin herhangi bir ilag te-
davisi almiyordu. Soygegmisinde babasinin da ben-
zer cilt lezyonlari oldugunu bildirdi.

Fizik muayenesinde her iki el bileginde ulnar devias-
yonu olan hastanin dermatolojik muayenesinde bila-
teral inguinal bélge ve labium majuslar tzerinde eri-
tem ve mor renkli kadifemsi goriinimde plaklar, des-
kuamasyon ve yer yer erode alanlar mevcuttu (Sekil
1). Vajinal akinti izlenmedi.

Laboratuar tetkiklerinde eritrosit sedimentasyon hizi 60
mm/saat, romatoid faktér (+++) iken, hemogram, biyo-
kimya, tam idrar analizleri ve hepatit serolojisi normaldi.
inguinal bélgedeki lezyonlardan yapilan nativ preparat-
ta mantar elemanlarna rastlanmadi. Genital bélgeden
alinan pang biyopsi materyalinin histopatolojik incele-
mesinde hiperkeratoz gosteren gok katli yassi epitelde
suprabazal ayrisma, vezikll formasyonlar, bu alanlarda
akantolitik hiicreler, etrafi tek sirali bazal hiicrelerle cev-
rili villiler goriildii. Dermal papillada 6dem, kapillerlerde
konjesyon, lenfosit, plazmosit ve az sayida nétrofil I6ko-
sit infiltrasyonlar izlendi ve bu bulgular Hailey-Hailey
hastaligi ile uyumlu bulundu (Sekil 2). Direk immunflo-
resan inceleme yapilamadi.

Yaklasik Ug hafta siireyle topikal mupirosin ve %2
borik asitle yas pansuman ile lezyonlarda gerileme ol-
madi. Romatoid artrit agisindan fizik tedavi klinigi ta-
rafindan konsulte edilen hastaya, hem romatoid artrit
hem de Hailey-Hailey hastaliginda kullanilabilecegi
disunulerek 15 mg/hafta intraven6z metotreksat te-
davisi bagland. Alti hafta uygulanan tedavi ile lezyon-
larda belirgin diizelme olmasi ve kasintisinin gerile-

Sekil 1: Tedavi 6ncesinde bilateral inguinal bélge ve labium
majuslar tizerinde mor renkli kadifemsi gériinimde plaklar.
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mesi Uzerine metotreksat dozu oral 10 mg/haftaya
dustildii. [dame dozu ile 5. ay bitiminde lezyonlarin ta-
mamen diizelmesi (Sekil 3) ve bbrek fonksiyon test-
lerinde minimal degisiklikler olmasi nedeniyle tedavi-
ye son verildi. Metotreksat kesildikten sonra romatoid
artrit icin baska bir sistemik tedavi baglanmadi ve te-
davinin kesilmesinden sonraki dort ay igindeki takip-
lerde niiks gézlenmedi. Minimal kasint tarifleyen has-
tada birkag adet milimetrik erode alan saptandidi i¢in
mupirosin tedavisine devam etmesi 6nerilmekle birlik-
te hasta kardiyak ve respiratuar yetmezlik nedeniyle
kaybedildigi i¢in takibine devam edilemedi.

Tartisma

hiperkeratotik, verriikéz, nérodermatitik, paptiloveziku-
ler ve vezikiilopustiler varyantlan bildirilen bir derma-
tozdur'®. Hailey-Hailey hastalidi tanisi alan olgumuzun
lezyonlan genital ve inguinal bélgede lokalize, kahve-
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Sekil 2: Suprabazal biil igine dogru prodriide olmus tek siral
bazal tabaka hiicreleri ile 6rtiilii dermal papillalar (HEx100).

Sekil 3: Tedavinin 5. ayinda lezyonlarin tamamen diizel-
mis hali.
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15-30 yas grubunda en yliksek prevelansa sahip olan
hastalikta, olgularin yaklasik tgte ikisinde aile hikayesi
vardir*®, Olgumuzda hastaligin baslangic yasi 45 idi
ve babasinda da ayni sikayetler mevcuttu. Hailey-Ha-
iley hastaligi klinik bulgulariyla birgok hastaligi taklit
edebilecek vulvar lezyonlar nedeniyle tanisal kansiklik-
lara yol agabilir'>. Remisyon ve alevlenme periyotlan ile
seyreden Hailey-Hailey hastaliginda alevlenmeler; si-
cak, nem, kasima, mekanik travma, UV radyasyon,
bakteriyel ve fungal enfeksiyonlar ile tetiklenebilir*°.

Histopatolojik olarak, baslangi¢ lezyonlarinda supraba-
zal aynsmalar, zamanla vezikiil ve bil formasyonu gori-
[Gir. Malpighi tabakasinin gogu hticresi interselliiler kép-
rUlerini kaybetmistir. Tek tabaka bazal hticre ile gevrili
uzun papillalar billerin igine dogru uzantilar yaparlar.
Dermiste orta derecede lenfositik infiltrasyon vardir*®,

Tedavisinde topikal, intralezyonel, oral kortikosteroid-
ler ve topikal veya oral antibiyotikler etkili bulunmus-
tur'®>®, Oral tetrasiklin hidroklorid ve eritromisin ste-
arat en ¢ok kullanilan oral antibiyotiklerdir. Topikal tet-
rasiklin, eritromisin ve nistatin de yaygin olarak kulla-
nilir*®. Dapson, tek basina veya topikal kortikosteroid-
ler veya antibiyotiklerle kombine edildiginde etkili bu-
lunmustur®. Cerrahi eksizyon, kriyoterapi, Botulinum
toksin tip A, karbondioksit lazer, 5-aminolevulinik asit-
le fotodinamik tedavi, topikal takrolimus, topikal takal-
sitol (1 alfa 24 dihidroksi vitamin D3) gibi yontemlerin
de uygulanabilecegi bildirilmigtir®®78111314,

Hailey-Hailey hastaliginin tedavisinde metotreksat Fa-
iris ve arkadaslan tarafindan 15 mg/hafta dozunda
intramuskuler olarak li¢ ay suireyle uygulanmis, ikinci
haftada diizelmeye baslayan lezyonlar birinci ayin so-
nunda tamamen kaybolmus, fakat tedavi kesildikten
iki ay sonra aksiller bolgede niiks etmistir. iki yillik ta-
kiplerde, sadece topikal kortikosteroidlerle kontrol al-
tinda tutulabilmistir®. Bizim olgumuzda metotreksat
tercih ediimis olmasinin nedeni, olgunun ayni zaman-
da romatoid artritinin de bulunmasiydi. Olgumuzda
tedavinin kesilmesinden sonraki dort aylik dénemde
niiks izZlenmemistir.

Bir dihidrofolat rediiktaz inhibitérii olan metotreksatin

I6kosit fonksiyonlarini baskilamasi, epidermal hiicre
béliinmesini inhibe etmesi, nétrofil ve monosit kemo-
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taksisini baskilamasi gibi etkileri nedeniyle, Hailey-Ha-
iley hastaliginin tedavisinde basarili olabilecegi 6ne
sirulebilir. Bununla birlikte takiplerde niks gézlenme-
mesi, metotreksatin Fairis ve arkadaslarinin olgusun-
dakinden daha uzun siire uygulanmasi ile ilikili olabi-
lir. Nadir gorilen kronik, kasintih bir dermatoz olan
Hailey-Hailey hastaliginin tedavisi igin metotreksatin
diger secgenekler kadar etkili ve gtivenli bir alternatif
tedavi yontemi olabilecegini dustinliyoruz.
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