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Hailey-Hailey sjukdom

Bild fran: https://dermnetnz.org/topics/benign-familial-pemphigus

Sallsynt autosomal dominant hudsjukdom
Kallas aven ”benign familiér pemfigus”
Mutation i ATP2C1-genen - defekt Ca?*-

transport i Golgi - Leder till bristande
celladhesion i epidermis



Klinik

Borjar ofta i 20—40-arsaldern

Smartsamma, spruckna och fuktiga erosioner i
hudveck

Axiller, ljumskar, submammart - fukt & friktion
— ofta infekterat (Staph, Candida)

Forvarras av: varme, svett, friktion, infektion,
stress

Bild fran: Hailey-Hailey disease: clinical, diagnostic and therapeutic update": https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0365059624001065



Diagnos

Klinisk diagnos + bekraftelse:
Biopsi: suprabasalt spaltbildning

Direkt immunofluorescens: negativ (till skillnad
fran pemfigus vulgaris)

Ev. genetisk testning vid oklar
diagnos/familjeanamnes

Bild fran: https://www.webpathology.com/images/dermpath/non-neoplastic-dermpath---i/acantholytic-disorders/41113



Behandling

Symptomlindring — ingen kurativ behandling
Topikala kortikosteroider, ev. kalcineurinhammare
Antibiotika/antisvamplakemedel vid infektion

Systemisk behandling vid svara eller recidiverande fall:
immunmodulerande lakemedel som retinoider, ciklosporin, dapson och metotrexat

Ev. botulinumtoxin vid svettproblematik

Svara fall: laser, kirurgi

Protopic®0.1%
Ointment
(Tacrolimus monohydrate) for o

30g

;359 . Vnr 19 56 69
evisone” 1 mg/q +
triamcinolon. acetonid.g+ gconz;lzgmrga/sg
krém/krem

Medelstark steroid kCl rO

Medalsterk.
vieOalsterkur st
erl ph:



Sammanfattning

Kronisk, arftlig sjukdom med recidiverande lesioner i hudveck

Viktigt att differentialdiagnostisera fran Dariers sjukdom, intertriginost eksem
infektion & autoimmuna blasdermatoser

Fokus pa livskvalitet och recidivprevention



Vidarelasning

https://dermnetnz.org/topics/benign-familial-pemphigus
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