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Hailey-Hailey Hastalig1: Bir Olgu Sunumu
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Hailey-Hailey (H-H) hastaligi, kronik olarak tekrarlayan, otozomal dominant gegisli intertriginéz alanlari tutan
vezikilobiilloz bir dermatozdur. Burada Hailey-Hailey tanist konan ve histopatolojik olarak tanist dogrulanan, 20
yasinda bir erkek olgu sunuldu. Ensede lokalize kalan Hailey-Hailey olgusu olmasi sebebiyle bildirimi uygun
bulundu.

Anahtar kelimeler: Hailey-Hailey hastalig:
Hailey-Hailey Disease: A Case Report

Hailey-Hailey (H-H) disease is a recurrent, autosomal dominant vesiculobullous dermatosis with a predilection
for intertriginous areas. In this paper a 20 year old male patient clinically and histopathologically diagnosed as
hawing Hailey-Hailey disease was presented. The localigailion of the disease on neck warranted the present case
report.
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Hailey-Hailey hastalig1 nadir goriilen, fleksural bélgelerde tekrarlayan vezikilobilloz lezyonlarla karakterize, otozomal
dominant gecisli bir hastaliktir. Hastalik siklikla geng eriskin dénemde baglar. Sicak ve stirtinme hastaligi alevlendirir.
Hailey-Hailey hastalig1 relaps ve remisyonlarla seyreder.

OLGU

Yirmi yasinda erkek hasta, ensede kizariklik sikayeti klinigimize basvurdu. Hikayesinden sikayetlerinin bes yil 6nce
basladig1 ve yaz aylarinda siddetlendigi 6grenildi. Soygecmisinde, babasinda, erkek ve kiz kardeslerinde de koltuk alti
ve kastklarda kagintt ve kizariklik oldugu 6grenildi.

Fizik muayenesinde, vital bulgular ve genel sistem muayeneleri dogal olarak degetrlendirildi. Dermatolojik
muayenesinde, saclt deri sinir1 dahil tim ensede eritemli zeminde sar1 kurutlarin ve fissttlerin izlendigi 12x5 cm’lik
plak lezyon mevcuttu (Sekil 1). Lezyondan yapilan nativ preparat negatif olarak degerlendirildi. Bu bolgeden alinan
surintt kiltarinde Saphylococcus aureus tredi.

Lezyondan alinan biyopsinin histopatolojik incelemesinde; epidermisde spinoz tabakada akantoliz, yer yer suprabazal

ayrismalar, hafif lenfositik ekzositoz géralmekteydi. Ayrisma alanlarinda seyrek lenfosit ve eritrosit meveuttu. Yizeyel
dermiste perivaskiiler monontikleer iltihabi infiltrasyon izlenmekteydi (Sekil 2).

Hastaya klinik ve histopatolojik olarak Hailey-Hailey hastaligi tanist konuldu. Tedavi olarak lokal kortikosteroid
onerildi. Tedavinin ilk haftasinda belirgin iyilesme izlendi.

TARTISMA

Hailey-Hailey hastaligs ilk kez 1939 yilinda Hailey kardeslerce tanimlanmis olan nadir gérilen, fleksural bélgelerde
tekratlayan vezikilobilloz lezyonlatla karakterize, otozomal dominant gecisli bir hastaliktir.!
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Kandi ve ark

Hastalikta %70 olguda aile hikayesi vardir, %30
olguda ise yeni mutasyonlar izlenmektedir.?
Patogenezde, gen mutasyonunun 3q dizeyinde
oldugu, desmozomal protein 3 ve desmozomal
glikoproteinlerde patoloji oldugu distiniilmektedir.?

Sekil 1. Eritemli zeminde sar1t kurutlarin ve fissturletin izlendigi
12x5 em’lik plak lezyon.

Sekil 2: Epidermisde spinoz tabakada akantoliz, yer yer suprabazal
ayrigmalar ve yikilmis duvar manzarast (H&Ex100).

H-H hastalig1 genellikle gen¢ eriskin dénemde baglar.
Seyti kroniktir, nitks ve remisyonlarla seyreder. En stk
aksilla, inguial bolde, inframamarial alanlar gibi
intertrigindz, friksiyonun fazla oldugu bélgelerde
ortaya ¢ikar* Lezyonlar eritemli zeminde kigik
gevsek billerle baslar ancak firiksiyon ve sekonder
infeksiyon nedeni ile saglam biller ¢ok nadiren
gorilir. Actlan buller hastaligin karakteristigi olan
fissurlii gbrinime neden olur. Ayrica lezyonda
erozyon, krut ve vejetasyon gelisebilmektedir.
Olgularin ~ %50’sinde  hastalik  enseden  baglar.
Hastamizda da lezyon ense bolgesinde baslamis,
ancak hastalik bes yil siireyle sadece ense bolgesinde
lokalize kalmistir. Hastalikta yaz aylarinda alevlenme
gozlenirken ki aylarinda ise spontan remisyonlar
izlenebilmektedir.'? Ayrica literatirde kadinlarda
premenstural alevlenme oldugu belirtilmistir.

Histopatolojisinde, intraepidermal vezikil ve bil
gozlenir. Akantolizis ve bazal huicre seviyesinde
ayrilma mevcuttur.! Epidermisde yikidmis duvar
manzarast izlenir, bu gérinim pemfigus vulgarisin
histopatolojisi ile ayirict tanisinda 6nem tagtmaktadir.
Darier hastaliginda oldugu gibi epidermisin  Ust
kisimlarinda  “corps  ronds” benzeri diskerototik
hiicreler bulunur ancak bu hucreler H-H hastaliginda
az sayidadir, ayrica Darier hastaliginda akantolizis
pemfigus’a kiyasla belirgin bigimde azdir. Dermisde
orta derecede lenfositik infiltrasyon izlenir.? Bizim
olgumuzun histopatolojik incelemesinde; epidermisde
spinoz tabakada akantoliz, yer yer suprabazal
ayrismalar, hafif lenfositik ekzositoz goérilmekteydi.
Ayrisma  alanlarinda  seyrek lenfosit ve eritrosit
mevcuttu. Yiizeyel dermiste perivaskuler
monontkleer iltihabi infiltrasyon izlenmekteydi ve bu
bulgularla H-H hastalig1 tanis1 teyid edildi.

Topikal tetrasiklin, fusidik asit, imidazoller ve sistemik
tetrasiklin en iyi tedavi secenekleridir. Antibakteriyel
tedaviye ek olarak  topikal glukokortikoidler
kullanilabilmektedir. Siddetli durumlarda sistemik
kortikosteroidler hastaligin seyrini kisaltabilmektedir,
ancak  ilactn  kesilmesi ile  hizli  rebound
olusabilmektedir.? Ayrica topikal siklosporin, T
lenfositleri etkilemeden epidermal hiicre membran
stabilizasyonu ~ yaparak ~ bu  hastaltkta  etki
gostermektedir. Tleri takiplerde lezyon zemininde
SCC gelisimine dikkat ¢ekilmektedir.”?  Bizim
olgumuza topikal steroid 6nerildi ve tedavinin birinci
haftasinda belirgin diizelme izlendi.

Hailey-Hailey hastaligi, klinik olarak bakteriyel ve
mikotik intertrigolarla karisabilir, etken laboratuar
yontemler ile kolayca saptanabilir. Ayrica pemfigus
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vulgaris ve pemfigus vejetansla da ayirict tanist
yaptlmalidir. Bu hastaliklarda oral mukozada dahil
olmak tizere ¢ok daha genis alanlar tutulur kesin
ayirimt  imminfloresanl  yapilabilir.’  Yaptigimiz
literatlir arastirmasinda tek bolgede lokalize kalan
Hailey-Hailey olgusuna rastlanmamustir, bu nedenle
ensede lokalize kalan Hailey-Hailey olgusuna nadirde
olsa rastlanabilecegine dikkat ¢ekilmis ve sunulmasi
uygun bulunmustur.
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