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Dermatitis Herpetiformis (DH)

* DH ar en autoimmun, kronisk, kliande, blasbildande hudsjukdom
associerad med celiaki.

* Patogenes — autoimmun IgA medierad mot epidermalt transglutaminas
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Epidemiologi

Ovanlig (incidensen &r ca. 1/100 000 invanare/ar)

Vanligare hos kaukasiska populationer.

Debut oftast mellan 20—40 ars alder.

Man drabbas oftare (2:1).
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Klinisk bild
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* Intensivt kliand ':f|5aplmér'(')ch vesikler.
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* Intensivt kliande papler och vesikler.

e Vanligast pa armbagar, knan, skinkor och rygg.

NATIONELLT KUNSKAPSBIBLIOTEK FOR DERMATOLOGI OCH VENEREOLOGI — INSPELADE FORELASNINGAR




Dermatitis herpetiformis diagnostik

e Klinisk bild

* PAD — mikroabscesser bestaende av PMN och eosinofiler i dermala papiller som ger
upphov till subepidermal blasa

* Immunofluorescens

*Direkt: visar granullar IgA deposition i papilltopparna i dermis sa val i blasan
som i normal hud

*Indirekt: IgA-anti-endomysiala antikroppar (forekommer hos 80 % av patienterna med DH)

IlgA-antikropp mot vavnadtransglutaminas (tTG)

IlgA-antikroppar mot epidermalt transglutaminas (eTG), nar sadana finns ti

Klinisk bild: symmetriska vesikler och papler pa armbage

| NATIONELLT KUNSKAPSBIBLIOTEK FOR DERMATOLOGI OCH VENEREOLOGI — INSPELADE FORELASNINGAR |




Histologi

* Hudbiopsi visar subepidermala blasor med neutrofiler.

| NATIONELLT KUNSKAPSBIBLIOTEK FOR DERMATOLOGI OCH VENEREOLOGI — INSPELADE FORELASNINGAR |



http://dermimages.med.jhmi.edu/images/dermatitis_herpetiformis_2_080801.jpg

Immunfluorescens

e Granular IgA-deposition i dermala
papiller vid direkt immunfluorescens.
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Differentialdiagnoser

* Bullés pemfigoid,
* Linjar IgA dermatos,
e Bullos lupus erythematosus

s Nummulart eksem

_ * Prurigo

e Scabies

e
e
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Linjar IgA dermatos (subepidermal blassjukdom med IgA depositio
basal membranet), saknar glutenkanslig enteropati

3
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Behandling

e Glutenfri kost.
* Dapson (sulfon) 100-200mg/d ger snabb effekt

* Uppfoljning av tarmstatus och naringsbrister
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Prognos och komplikationer

God prognos vid strikt glutenfri kost
Okad risk for:

- Autoimmuna sjukdomar (t.ex. tyreoidit)

- Lymfom (vid obehandlad sjukdom)
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