Hailey-Hailey ve Samman-White Sendromu Vakasi

HAILEY-HAILEY and SAMMAN-WHITE SYNDROMES IN A CASE

Binnur TUZUN*. Z.Giilscvim SIMSEK**, Nursen DURUK AN * * | Latife CAND AN * * *

* Dog.Dr., Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Dermatoloji AD,
kK Dr.,Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Dermatoloji AD,
*%%  Yarik Dog. Dr,Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji AD,

Ozet Summary.

I fuilev-lfuilev ~ hastahigi  sikhikla  inlertrijinéz ~ bolgeleri  In- Hailey-Hailey disease is characterized by minute vesicles
tan, eritendi zeminde vezikiillerle karaklerize bir hastaliktir, iki on erythematous base, and seen frequently on iiitertriginoiis
vaka  bildirisinde ise.  kronik  direngli plak tipi olarak regions. Chronic recalcitrant plaques are described in two
bildirilmistir. ~ Hastalikla  ilgili  tek  tnak  bulgusu,  longitudinal case reports. The single associated nail finding is longitudinal
beyaz hundianla: Tedavide sis/emik antibiyotiklerden iyi sonug white bands. Systemic antibiotics give the best results. If sys-
alimi:  Eger sistemdi antibiyotiklere yanmit olmazsa dapson, sis- temic antibiotics jail, dapsoite, systemic steroids or etretinate
temdi steroidler veya etretinat kullanmilabilir. Stk sik pdrasela- may be tried. 52 year-old female patient, who frequently re-
mol  kullanan 52  yasinda kadin  hasta poliklinigimize inguinal ceive paracetamol tablets, presented with macerated and veg-
bélgede kétii kokulu, kasintili vejelan kitle sebebi ile bas vur- etating plaques with bad odor and intense pruritus on her in-
du. Hislopatolojik  inceleme  sunucu  Hailev-Hailev — hastaligi guinal folds. Yellow and thickened fingernails were observed
tamisi  kondu. Her iki elinin twnaklart  kalinlasmisti  ve. sar on her both hands. Systemic symptoms, as edema on the face,
reukteydi.  Yiizde oOdem. dispne ve kronik brongiti olan hasta dyspnea, chronic bronchitis with yellow nulls, were evaluated
sart  wrnak  (Samuwun-IVhile)  sendromu  o/arak  degerlendirildi. as yellow-nail  (Samnian-While)  syndrome. Aeitretin 0.5
Antimikrohiyel  tedavive  cevap  alinamayan  hastaya 0.5 mg/kg/day) therapy was tried because antimicrobial therapy
mg/kg/giin  asitrelin  haslandi.  Bir ay sonra kasiktaki vejelan Jailed. After one month the patient showed moderate improve-
kitlelerde orta derecede diizelme  goriildii.  Zaman zaman ment. Total excision of the vegetating plaques was proposed
alevlenme  egilimi  de  goriildiigiinden plastik  cerrahi  yontemle because  of exacerbations.
eksizyonu  onerildi.

Anahtar Kelimeler: 1 lailey-1lailey. Samman-White. Key Words: Hailey-Hailey, Samman-White,
Sar1 tirnak sendromu Yellow nail syndrome
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Hailcy-Hailcy hastaligi, eritematéz zeminde Hastalik diizensiz otozomal dominant gegis
kiigiik vezikiillerle karaklerize, lokalize tekrarlayin gosterir. Hastalarin 2/3'tindc aile hikayesi vardir (1-
bir hastaliktir (1-5). iki vaka bildirisinde ise kronik 5). Bakteri, mantar, viruslar hastalig1 baslatabilir.
diren¢li plaklar seklinde bildirilmistir (6,7). Bu Vezikiillerden Stalilokok ve Candida albieans sik-

hastalikla birlikte goériilen tek tirnak bulgusu lon- likla iiretilebilir. flaglara bagli olarak da gelistigi de

gitiidinal beyaz bantlardir (8,9). bildirilmistir (10).

Lczyonlar o6zellikle boyun kenarlari, aksilla,
kasiklar, antekiibital boélge gibi intertriginéz alan-
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ve intcrselliiler ara madde sentezi normalden farkl:

bulunmustur. Son c¢aligmalarda ise, major defektin

glikokaliks materyalde oldugu gorilmistir (1).
Histopatolojik olarak, baslangi¢ lezyonlarinda
lakiin olarak adlandirilan suprabazal ayrilmalar

olur. Lezyonlar gelistikge genis suprabazal ayril-
malar vezikiil ve biil formasyonuna neden olur. Tek
tabaka bazal hiicre ile g¢evrili uzun papillalar bili-
lerin ig¢ine dogru wuzantilar yaparlar. Epidermisin
genis bir bodlimiinde malpighi tabakasinin ¢ogu
hiicresi  intcrselliiler koprilerini kaybetmistir.
Dermiste orta derecede lenfositik infiltrasyon
vardir. Hailey-Hailey hastaliginin histopatolojisi,
hem pcmfigus vulgaris hem de Daricr hastaligina

benzer (1,3).

Tedavide, lokal

ajanlar dencncbilirsc de en iyi sonuglar sistemik an-

antibakteriyel ve antifungal

tibiyotiklerden alinir. Tetrasiklin, penisilin, eritro-
misin etkili ajanlardir (1,2,4,5). Antibiyotiklerden
sonu¢ alinamazsa dapson, sistemik kortikosteroi-
dler,ctretinat denenebilir (5). Lokal uygulanan kor-
tikosteroidlerden de cevap alinabilir. Son yillarda

cerrahi yontemler de denenmektedir (6,7).

Olgu

S1k sik Panalgine tablet (parasetamol) kullanan
52 yasinda kadin hastanin, kasik bolgesinde iki yil
once baglayan, siddetli kasintili, kotid kokulu,
maserasyon gosteren, deriden kabarik olusumlar-
dan yakinmas: vardi. Koltuk altlarinda ise agilarak
kiigik erozyonlara doniisen vezikiiler yapilar, yu-
varlak plak olusturuyordu. El parmak tirnaklarinin

10'u da sar1 renkli ve hafif kalinlasmis idi.

Sekil 1. Her iki kasikla kronik, vejetan. maserasyonlu plaklar.
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kasiktaki

kitlelerin ortasinda kiikiirt sarist renkli tomurcuk-

Wood 15181 incelemesinde, vejetan

lanma seklinde fliioresans alindi.

Sistemik sorgulamasi ve muayenesinde, yiizde
6dem, nefes darligi ve kronik bronsit disinda bir

bulgu yoktu.

Laboratuar incelemelerinde, rutin biyo-
kimyasal vc hematolojik tetkikler normal sinirlarda
bulundu. Bakteri vc mantar kiiltirlerinde lireme ol-
madi. Akciger grafisinde her iki hemitoraksta
mikronodiiller gorildi. Hasta gogilis hastaliklar:

muayenesini kabul etmedi.

(4383/97-T.U.T.F.

Patoloji AD), parakeratoz, suprabazal ayrilma vc

Histopatolojik incelemede
biil olusumu, biil igine uzanan tek sira bazal hiicre-
lerle ¢evrili papiller yapilar ve akantolitik hiicreler
gorildii. Ust dermiste mononiikleer hiicre infilt-

rasyonu bulunmaktaydi.

Histopatolojik tani1 Hailey-Hailcy hastalig: ile

uyumlu bulundu.

Pemfigus vejetans ile ayirici tani agisindan in-
direkt imminofluoresans tetkiki (97/16944-C.T.F.
Patoloji A.D.) istendi. Sonug¢ olarak epidermiste in-
terselliiler alanda, hig¢ bir titrasyonda (1/10-1/160)
IgG birikimi gorilmedi.

Baboon sendromu (intertrijindéz ila¢ criipsiy-
onu) ayirici tanist agisindan % 1-5-10 Panalgine vc
ayni konsantrasyonlarda saf parasetaniol %15 etil
alkol i¢inde hazirland: ve gazli beze emdirilerek
hastanin her iki kol i¢ yiliziine yama testi seklinde
uygulandi. 48 saat sonraki okumada herhangi bir

deri belirtisine rastlanmadi.

b

Sekil 2. Sar1 ve kalinlagmis el tirnaklari.
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Sekil 3. P.piderinistc siuprabazal ayrilina sonucu olusan biil

icinde akantolilik hiicreler goriilmekle. Bazal hiicrelerle doseli
uzamis papillularin olusturdugu ciiluslar biil igine uzanmakta.
(HE x 160).

Oncelikle, tetkikler sirasinda 2 ay Panalgine
tablet kullanmayan hastada lezyonlarda gerileme
gbzlenmedi. 2. ayin sonunda hastaya 2. kusak se-
falosporin, llukonazol (150 mg/hafta) ve antiseptik
olarak alcool iode % 2 baslandi. Tedavinin 15. giini
lezyonlarda gerileme yoktu. Bunun {izerine 0.5
mg/kg/giin asitrctinn tedavisine gec¢ildi. Zaman za-
man gerileme gdstermesine ragmen belirgin bir
iyilesme saptanamadigmdan plastik cerrahi yon-

temle lezyonlarin total eksizyonu Onerildi.

Tartisma

Hailcy-Hailey hastaliginda Iczyonlar. eritemli
zemin ilzerinde kiigiik vezikiillerden olusan kiime-
ler halinde baslar. Bu gevsek vczikiillecr kolayca
patlar, erozyon ve kmt gelisir (1-5). Hailey-Hailcy
hastaliginin vejetan kitle yapmasi nadirdir (6,7).
bolgedeki
kasintil1 vejetan kitleler seklindeydi.

Bizim olgumuzda inguinal Iczyonlar,

Ayirict tanida, enfekte ckzema, impetigo,
Darier hastaligi, pcmfigtis vulgaris ve pemfigus ve-
jetans o6nemlidir (1). Hailcy-Hailey hastaliginin
ayirict tani tablosuna intertrigindz ila¢ eriipsiyon-
lanin1  eklemeyi uygun bulduk. Yeni tanimlanmis
olan intertrigindéz ilag criipsiyonlari, atipik vc te-
daviye direngli intertrigolu olgularda hatirda bulun-
durulmalidir (15). Ilbsfamid,

eloposid ile uygulanan kemolerapiden sonra hasta-

karboplatin  vc
larda intertriginéz deri

lezyonlan bildirilmistir
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(16). Etretinat kullanimi sonrasi inframammer, in-

tertrigindz, dekiibital erozyonlar goriilebilir (17).

Bizim olgumuz, sik sik Panalgine tablet
(parasctamol) kullanan bir hastaydi. Hastaya inter-
trijinéz 1ila¢ erlipsiyonu ayirict tanist i¢in uygu-
ladigimiz yama testinde hi¢ bir deri belirtisine rast-
lamadik ve iki ay herhangi bir ila¢g almayan has-

tanin lezyonlarinda gerileme olmadi.

Hailcy-Hailey hastaliginin tanisinda, tirnaklar-
da longitudinal beyaz bantlar 6nemlidir. Biirge, 38
Hailcy-Hailcy'li hastanin %71'indc asemptomatik
longitudinal beyaz Dbantlar saptamistir (8,9).
Olgumuzda, ytizde 6dem, kronik bronsit ve el tir-
naklarinda sar1 renk degisimi mevcuttu. Bu bulgu-
larla olguyu "san tirnak sendromir (Samman-White
degerlendirdik (18-19).

Literatiirde Hailcy-Hailey hastalig1 ve sar1 tirnak

sendromu)" olarak
sendromu birlikteligine rastlamadik. Antibiyotik vc
antifungal tedaviye diren¢li olgularda Onerilen te-
daviler arasinda etretinat da vardir. Biz de has-
tamizda retinoik asit tiirevlerinden asitrctinn  kul-

landik. Fakat etretinata bagli intertrigindz ila¢ criip-

siyonlar1 da tanimlanmistir (17). Bu konuda
dikkatli olmak gerekmektedir.
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