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Pemphigus familiaris benignus chronicus
Hailey-Hailey
DOBRANSZKY IREN DR., NAGY-VEZEKENYI KLARA DR.

OSSZEFOGLALAS: A szerzék egy 51 éves férfibeteg kortirténetét is-
mertetik, akinél a betegség bértiinetei nemesak a megszokott lokalizdciéban
Jelentkeztek, hanem a térzson is. Négy generatiot végigkdvetve a csalddban
tébb hasonlo megbetegedés fordult elé.

Kulesszavak: pemphigus familiaris benignus — kiterjedt lokali-
zacio.

A kérképet elsként Hailey és Hailey irtdk le 1939-ben [8]. A recurraléd
bullosus dermatosis elsésorban a nyakon, hénaljakban, lagyékhajlatokban
Jelentkezik és szabdlytalan, autosomalis dominans 6roklédést mutat.

Az alabbiakban a DOTE Bérklinikan kezelt esetet ismertetiink.

Ksetismertetes

Az 51 éves férfi korabbi anamnézisében pleuritis szerepel.
Csaladi anamnéziséhél kiemelendd, hogy 12 testvére koziil huga, batyja, vala-

mint anyal nagybdtyja és anyai nagyanyja szenved hasonlé megbetegedésben, amit
a csaladfan mutatunk be (/. dbra).
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A beteg és testvérel leszarmazottal kozott eddig még nem jelentkezett a megbe-
tegedés.

A beteg elsd bortiinetei 1975-ben a tarkotajon, honaljakban és a hat felsé részén
jelentkeztek, amikor az egyik megyei kérhaz bdrosztalyan M. Darier diagndzissal
kezelték. 3 hetes hely: kezelésre tiinetmentesedett. A tunetek 1978-ban recidivaltak
az eredeti borteriileteken és valamennyi testhajlatra, hatra 1s kiterjedtek, s felvételt
nyert a DOTE Bérklinikan. Ekkor: bérstatuszaban az emlitett lokalizaciékban tobb
csecsemd-gyermektenyérnyl szabalytalan alakt, hyperaemias papulosus beszrddeés
volt lathatd, melyek teriiletén gombostifejnyl, lencsényi vesiculak, illetve erosiék
helyezkedtek el. A beszirddéseket élénk hyperaemias szegély ovezte (2. dbra). A
szovettani vizsgidlat suprabasalis hasadékkepzddést mutatott, kiterjedt akantholy-
zissel és holyagképzddéssel. Elvétve voltak csak dyskeratotikus sejtek. Diagnozis:
Hailey-Hailey betegség (3. dbra). A direkt TF-vizsgalat negativ volt.

A beteg antiblotikum tartalmé steroid krémre, valamint célzott antibiotikus és
helyi rtg. kezelésre 5 hét alatt tunetmentesedett. Azdta gondozas alatt all. Kb. 2—3
évente vannak nagyobb recidivai, inkdbb a nyari hénapokban, ami miatt tobb izben
Ojabb intézeti kezelést igényelt. Legutéhb 1989-ben a bortiinetek elsésorbak torzsi
lokalizaciéban jelentkeztek, ismételt szovettani vizsgalat tortént a hat bérébdl, ami
az elézd diagnozist erdsitette meg.

A rutin laboratériumi leletekben lényeges koros eltérés ekkor sem volt. A terapi-
dban a nagyobb kiterjedésii recidivak idején belsd steroid kezelést alkalmaztunk,
amit Cortrosyn depot injectioval és a tenyésztés alapjan célzott antibiotikus kezelés-
sel egészitettik ki.

Lokalisan dezinficiens és corticosteroid tartalmi készitményeket alkalmaztunk.
Ezen kivill testtdjanként 3—4 alkalommal rtg. besugarzast is kapott (3—4 Gy/mez8).

A beteg jelenleg 2 éve kezelés nélkal i1s tiinetmentes.

Megbeszélés

Egyes szerzék a M. Hailey-Haileyt a M. Darier egyik variansanak, masok
dnallé entitasnak tartjak [15]. Gdnezdl és Szodoray szerint a két betegség
nem mindig kiilénithetd el egymastaol [7]. Ritka, recidivaio vesiculobullosus
dermatosis, melynek alapja genetikusan meghatarozott defektus az intrae-
pidermalis cellularis dsszekdttetésben. Ennek magyarazatara kéi elmélel
szlletett. Az egyik az intercellularis allomany hibas képzddésétl [18], masilk
a desmosoma-tonofilamentum komplex elegtelenségét teszi felelésse [20],

Magyarorszagon a Haillev-Hailey betegség esaladi elfordulasaré! elészér
Korossy szamolt be 1954-ben [13].

A betegség dltalaban a pubertdaskor utan a 2., 3. életévtizedben kezdddik,
ritkdan késébb jelentkezik, mindkét nemben azonos gyakorisaggal [15]. A
bértunetek ciklikusan recidivalnalk hossza éveken at, inkabb a nyari hona-
pokban, dltaldban ugyanazokon a bértertileteken. A predilekeids hely a nyak
két oldala, a tarkotdj és az osszefekvd barteriiletek, kiilondsen a honaljak, o
lagyék-, kénydkhajlatok, ritkabban a vegbél kérili és az emld alatti tertletek
és a torzs felsd része. Nyalkahartya érintettség ritka, de eléfordul: Kahin és
munkatarsai [12] az cesophagus, Sefineider és Botvinich [2] az oralis nydlies-
hartya, Lyles [4] terhesség alatti vulva érintettségrdl szamolt be. Ez utobbi
szerzd egyéb szokatlan megjelenésa formakat 1s megfigyelt (verrucosus lézi-
6k a labszdrakon, pustulosus bértliinetek az arcon, {ejbéron). Ezenkival neu-
roderma disseminatumhoz, tinea corporishoz és monilias intertrigéhoz ha-
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sonlé bértiineteket is leirt. Ilyen szokatlan lokalizdciéban a szévettani vizs-
galat és a csaladi anamnézis segit a diagnézis felallitasaban.

Wolfgang és munkatarsai [27] generalizalt Hailey-Hatley meghetegedés-
rél szamoltak be. '

A differencidldiagnézisban elsésorban a M. Darier, pemphigus vulgaris,
ritkdbban pemphigus vegetans, transitoricus acantholyticus dermatosis, im-
petigo, trichophytia superficialis, candida vagy streptococcus okozta intert-
rigo szerepelnek [15].

Mar a Hailey fivérek [8] majd masok 1s beszamoltak arrél, hogy a bérle-
nyészthetdk, ezért taldljak a szisztemas és a helyl antibiotikus, valamint
antimykotikus kezeléseket kedvezd hatdsunak [4, 15, 23].

Egyes szerzdk az antibiotikumok karaszeri alkalmazasat ajanljak [23].
A gyulladds és acantholysis miatt corticosteroidok helyi, intralesionalis és
szisztémas azonnall alkalmazasa is hatdsos terdpids lehetdség. Mds szerzék
szerint a steroid, antibiotikus és antimykotikus kezelést célszerd kombinalni
[15].

Leirtdk oralis anticoncipiens és helyileg alkalmazott oestrogen eseten-
kénti hatasossagat is [15].

A Dapsone (diaminodiphenilsulfone), mint egyéb bullosus dermatosisok-
ban, itt is alkalmazhato [14, 24].

Kivételes esetekben ismételt rtg-besugdrzas [19], salyos, kiterjedt ese-
tekben a retinoidok lehetnek kedvezd hatastak [15].

Terdpia rezisztens, kis kiterjedésd tiinetek esetében szébajén az érintett
bérteriilet sebészi kimetszése és a defektus mads testtajrél vett félvastag
bérlebennyel térténé fedése [1, 9, 25, 26]. Ujabban j6 terapids hatast értek
el PUVA [10, 16], illetve COy lézer kezeléssel is [G].

Az itt koézdlt eset érdekessége az irodalommal Gsszevetve az, hogy a
bértiinetek nemesak tipusos lokalizaciéban, hanem a mellkas elilséd felszi-
nén, a hdaton és a keresztcsonttdjon is mefigyelhetdk voltak. Az utébbi he-
lyekrdl nyert anyag vizsgilata szévettanilag is megerdsitette a M. Hailey-
Hailey diagnoézist. A tébbi érintett csalddtagnal a tiinetek lokalizacidja
tipusos volt.

Megjegyzés: A beteg bemutatva az MDT Tiszantali Szakesoport ilésen
Debrecenben 1990. aprilisban.
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DOBRANSZKY, 1., NAGY-VEZEKENYI, k.: Pemphigus familiaris benignus chro-
nicus Hailey-Hailey

The authors reviewed the history of a 51-year old male, in whom the skin lesions
of the disease had appeared not only in the typical localisation, but on the trunk as
well. Several similar diseases were observed 1n four generations of the family.
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P. G. Knapstein, F. di Re, P. DISaia, U. Halier and B.-U. Sevin:
Malignancies of the vuiva 177 pages, 153 illustrations, Georg Thieme
Verlag Stuttgart, New York, Thieme Medical Publishers, Inc., New York
ISBN 3—13—757301—7 (GTV, Stuttgart). ISBN 0—86577—389—0
(TMP, New York)

A szerzék a vulva malignus elviltozasait 16 fejezetben targyaljak,
attekintést adnak a témakérben felmerild dltalanos és specidlis probié-
makrél. A jobb megértést 61 tablazat, 69 abra segiti. A kényv szinvonalat
jelentésen emeli a 39 szines klinikai kép, a 8 szines és 35 fekete-fehér
szovettani felvétel.

A szerz6k ismertetik a korai diagnézishoz elengedhetetleniil sziikseé-
ges klinikai és modern hisztopatolégial vizsgdlé modszereket.

Kiilén fejezet foglalkozik a Human Papilloma Virus szerepével a
neoplasiak kialakuldasaban, 2 fejezet taglalja az intraepithelialis neopla-
siakat. Tobb fejezet részletezi a sebészi lehetdségeket, mind a konzerva-
tiv, mind a radikdlis megoldasi varidcickat. Osszehasonlité értékelést
kozél a vilag vezetd centrumai kezelési mddja és ezeknek eredményes-
sége kozdtt. Meghatdrozza a radioterapia helyét a kezelésben, valamint
a szisztémas kemoteripia szerepét kombindlva egyéb megoldasokkal.
Onallé fejezet foglalkozik a vulvén kialakulé malignus melanomaéval.

A kényv nyelvezete egyszeru, érthetd, tagolasa dttekinthets. Bar
négyégyaszok részére irddott, de a venerolégiaval foglalkozo bérgyogya-
szok is jél hasznosithatjak munkdjuk soran.

Takdacsy Teréz dr.
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