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CASO CLINICO

Enfermedad de Hailey — Hailey en varias generaciones de una familia
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RESUMEN

Se describen 2 casos clinicos de hermanos adultos que presentaban pénfigo benigno
familiar o enfermedad de Hailey-Hailey — tipo de genodermatosis por alteracién en la
cohesiéon epidérmica—, atendidos en el Hospital General Docente “Dr. Juan Bruno Zayas
Alfonso” de Santiago de Cuba. Los pacientes fueron tratados con esteroides en dosis
antiinflamatorias, antibiéticos y, de forma tépica, linimento vegetal y crema de aloe,
ademas de recibir terapia floral. De manera general, ambos mejoraron su cuadro clinico
durante la estadia en dicha instituciéon hospitalaria.

Palabras clave: pénfigo benigno familiar, enfermedad de Hailey-Hailey,
genodermatosis, sala de dermatologia, atencidén secundaria de salud.

ABSTRACT

Two case reports of adult siblings are described, who presented with benign familial
pemphigus or Hailey-Hailey disease - type of genodermatosis by altered epidermal
cohesion - attended in "Dr. Juan Bruno Zayas Alfonso" Teaching General Hospital of
Santiago de Cuba. Patients were treated with steroids at anti-inflammatory doses,
antibiotics, and topical plant liniment and aloe cream, besides receiving flower therapy.
In general, both of them improved the clinical picture during their stay in this institution.

Key words: benign familial pemphigus, Hailey-Hailey disease, genodermatosis,
dermatology ward, secondary health care.

INTRODUCCION

Las genodermatosis constituyen un grupo de afecciones clinicas muy heterogéneas, que
tienen, como elemento comun, su condicionamiento genético y cuyas principales
manifestaciones se observan en la piel y sus anejos.!

En referencia a la clasificacion anterior, el pénfigo benigno familiar o enfermedad de
Hailey-Hailey (EHH) es una genodermatosis por alteracién en la cohesion epidérmica.
Este trastorno ampollar raro fue descrito por los hermanos Hailey en 1939, y constituye
una afeccidn bulosa croénica, caracterizada por vesiculas y erosiones (sobre todo en las
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zonas de flexion), que es recidivante y hereditaria, por lo que ocasionalmente muchos
miembros de la familia estan afectados.!?

Al respecto, suele afectar a ambos sexos y se hereda en forma autosdmica dominante,
pero como solo 70 % de los pacientes tiene una historia familiar clara, debe haber cierta
variabilidad en la penetrancia del gen. En la mayoria de los pacientes, las
manifestaciones clinicas aparecen en la segunda, tercera o cuarta décadas de la vida, con
predominio de las lesiones cutaneas en forma de ampollas y vesiculas flaccidas sobre un
fondo eritematoso; no obstante, debido a la friccidon o alguna infeccion secundaria, es
mas comun hallar placas erosionadas con un aspecto fisurado muy caracteristico. Los
sitios mas afectados son los pliegues y las areas de roce, aunque las erosiones pueden
extenderse y la recurrencia es comun en todos los casos.

Los lesionados mayormente permanecen con buen estado general, pero se sienten muy
molestos y algunos presentan afectaciones en sus vidas diarias, principalmente en el
ambito laboral y las actividades recreativas.

CASOS CLINICOS
CASO 1

Adulto de 51 anos de edad, con color de la piel blanco y antecedentes de hipertension
arterial y cardiopatia, que presentaba lesiones cutdaneas desde hacia 27 afios, sin
diagndstico ni tratamiento especificos.

e Examen fisico

El afectado tenia, de forma diseminada, lesiones maculares y costrosas de eritema
moderado, con predominio en las axilas, el tronco anterior y posterior, la region gliutea y
los miembros superiores e inferiores. Algunas erosiones confluian y formaban placas con
escamas, costras amarillentas y escasas ampollas en su superficie (figura 1). Al realizar
la biopsia, se tifo6 la piel con hematoxilina y eosina y se observaron ampollas
intraepidérmicas (aumento microscopico de 10X).

Fig 1. A) Lesiones maculares, eritematosas y escamosas en forma de placas.
B) Erosiones y escasas ampollas. C) Ampolla intraepidérmica

¢ Examenes complementarios
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- Parametros hematoldgicos y de quimica sanguinea: normales
- Eritrosedimentaciéon: 46 mm

- Citodiagnostico de Tzanck: presencia de células acantoliticas
- Biopsia de piel: compatible con pénfigo benigno familiar

CASO 2

Paciente de 48 afios de edad, con color de la piel blanco y antecedentes de hipertension
arterial, que presentaba lesiones cutaneas, unidas a picazén y ardor, desde hacia 30
anos. Refirid que mejoraba en algunas épocas y en otras aparecian nuevamente las
lesiones, por lo cual habia sido tratado, en ocasiones, con clobetasol; sin embargo,
anteriormente no se le habian indicado estudios.

e Examen fisico

Se observaron lesiones maculares y escamosas, de forma diseminada, principalmente en
el cuello, las axilas, el tronco y las ingles, con eritema intenso, cubierto de escamas
finas, secas, de color blanquecino; también se apreciaban algunas areas con erosiones
(figura 2). En las regiones inguinales las lesiones confluian y formaban placas elevadas
maceradas. La biopsia de piel, tefiida con hematoxilina y eosina, mostré ampollas
intraepidérmicas (aumento microscopico de 10X).

Fig 2. A) Lesiones maculares, eritematosas y escamosas. B) Areas con
erosiones. C) Ampolla intraepidérmica

¢ Examenes complementarios

- Hemograma: hemoglobina de 13,2 g/L

- Leucograma: 12,9x10° L, polimorfonucleares: 61, linfocitos: 34, monocitos: 03
— Quimica sanguinea: normal

— Ecografia abdominal: normal

- Rayos X de térax: normal

- Citodiagnostico de Tzanck: presencia de células acantoliticas

— Biopsia de piel: compatible con pénfigo benigno familiar

Ambos pacientes recibieron tratamiento sistémico con esteroides, en dosis
antiinflamatorias, antibidticos y, de forma tdpica, linimento vegetal y crema de aloe,
ademas de aplicarle terapia floral. El cuadro clinico de cada uno mejord
considerablemente.
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Los afectados son hermanos, por lo que al comenzar el estudio en estos y precisar los
antecedentes familiares, se supo que su madre también padecia la afeccion y, de la
misma manera, ocurria en la mayoria de sus tios y tias maternos. Por otra parte, al
profundizar en el interrogatorio, refirieron que la abuela materna, natural de Puerto Rico,
igualmente presentaba lesiones cutaneas muy parecidas (figura 3). Hasta el momento
en que fueran examinados los 2 pacientes de este trabajo, ninguno de sus hijos
manifestaba sintomas y signos de la enfermedad, aunque desde el punto de vista
genético no habian sido estudiados.

MLLLLLLLLH mem
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;
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Fig 3. Arbol genealdgico

DISCUSION

El pénfigo crénico familiar benigno (enfermedad de Hailey-Hailey) es un desorden
ampollar hereditario autosémico dominante, con penetrancia y expresividad variables,
producida por un defecto en la adhesidn de los queratinocitos. Se caracteriza por
lesiones recurrentes que dafian las regiones flexurales, fundamentalmente el cuello, las
axilas, la zona inframamaria y las ingles; asi como por un cuadro clinico de exacerbacion
del calor, el sudor, la friccidn o las infecciones secundarias.

Existen muchas hipétesis respecto a las causas de esta enfermedad, las cuales aun son
inciertas. Por otra parte, el defecto observado en la adhesién de los queratinocitos
parece ser secundario a una mutacién del gen ATP2C1, que codifica la via de secrecion
humana de la proteina Ca2+y Mn2+ y ATPasa 1 (hSPCA1). Las proteinas mutantes en la
enfermedad de Haley-Haley crean una pérdida de la sensibilidad para la captacién y el
transporte de los iones Ca2+ y Mn2+; ademas, en vista de que los queratinocitos se
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mantienen juntos mediante los desmosomas y las uniones adherentes, con glicoproteinas
transmembrana dependientes del calcio, se produce una alteracidn en la adhesion
celular.>®

Desde el momento en que se inicia la EHH, es probable que la persona presente lesiones
durante toda la vida. Una vez que la lesidon aparece, tiende a permanecer por semanas o
meses y se forman en la periferia, centrifugamente, nuevas ampollas, que empeoran el
cuadro clinico.”®

Debido a que las lesiones se localizan con mayor frecuencia en areas flexurales, la
reagudizacién de los sintomas desencadenados por el calor, el sudor, la friccion o las
infecciones secundarias (o estas 2 ultimas), por lo que una de las medidas terapéuticas
consiste en controlar o minimizar estos factores. Se trata de una entidad clinica que
afecta la calidad de vida de quienes la padecen.®*°

Aungue no existe una terapia definitiva, se han probado multiples alternativas adicionales
a los clasicos antibidticos, antimicdticos y corticoides topicos. En casos de que la
enfermedad sea resistente al tratamiento, se han empleado dapsona, corticoides
sistémicos, metotrexate, retinoides sistémicos, laser CO,, terapia fotodindamica con acido
aminolevulinico, toxina botulinica, calcitriol, alefacept, tacrolimus tépico; todos con
resultados variables.?>!
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