Darier’s sjukdom

Patientinformation

Vid Darier’s sjukdom, en é&rftligt
betingad och kronisk hudsjukdom,
uppkommer rikligt med sma feta
knottror, vanligast titt dver brostet
och pa ryggen. Sjukdomen har i regel
debuterat fére 30 ar, ofta redan vid
10-20 ars alder och ar nagot
vanligare hos mén &n kvinnor.
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Utslagen sitter ofta inom omraden med riklig forekomst av talgkdrtlar, som pé brostet och 6vre delen
av ryggen, men kan ibland breda ut sig ganska rejélt till andra hudomraden. Knottrorna fjéllar och det
ar vanligt att huden blir rodnad pa grund av tillkomst av ekseminslag. Mer eller mindre svar kléda &r
da inte ovanlig.

Hudf6réndringarna sitter ofta ocksa pa omraden dér det blir titt, varmt och fuktigt som i armveck och
ljumskar. Utslagen blir l4tt grogrund for bakterier varfor hudinfektioner inte 4r en ovanlig
komplikation. Vart liknande forédndringar i slemhinnor kan férekomma. Nagelforandringar kan ibland
uppkomma.

Sjukdomsorsak

Darier’s sjukdom ér en séllsynt och drftlig hudsjukdom, en s k genodermatos, som orsakas av en
medfodd defekt i hudens forhorningsprocess (keratinisering). Defekten kan bli mer framtrddande med
okande alder. Arvsgangen har varierande penetrans, dvs. kan hoppa &ver sliktled. Spontant uppkomna
fall, utan kénd annan sldkting, &r darfor inte ovanligt.

Forlopp
Utslagen forvérras av svettning och vérme, men ocksé av solning. Tillstandet dr kroniskt och livslangt
men varierar i sin intensitet

Behandling

Férebyggande dtgdrder r viktiga, som att undvika varm tét klédsel eller att bli varm och svetttig.
Solning forsdamrar alltid och maste undvikas. En god hygien med anvéndning av svagt antiseptiska
medel minskar risken for att utslagen blir infekterade. Feta salvor skall undvikas men anvénd gérna en
mjukgdrande kram eller lotion med t ex tillsats av propylenglykol.

Lindriga och begrinsade fordandringar kan behandlas med en A-vitaminhaltig s.k. retinoidkrdm. En
kortisonkrdm med tillsats av antiseptiska &mnen kan behdva anvéndas av och till mot ekseminslag.
Infektionskomplikationer kan kréva tilldgg av antibiotika.

Tablettbehandling med s k retinoider (vitamin A-liknande &nmen) réttar till forhorningsdefekten och
har ofta en mycket god dimpande inverkan pa sjukdomen, men bara sa linge behandlingen pagér.



