Reporte
de Caso

Enfermedad de Hailey-Hailey

Rev Asoc Colomb Dermatol

Enfermedad de Hailey-Hailey: presentacion clinica

infrecuente

Hailey-Hailey disease: unusual clinical presentation

Jenny Hasbleidy Hurtado’, Fred Bernandes Filho', Maria Lorena Uribe?, Bernard Kawa Kac>.

1. Meédico, residente de II afio, Instituto de Dermatologia Dr. Rubem Azulay, Santa Casa da Misericordia, Rio de Janeiro, Brasil.
2. Profesor de Dermatolopatologia.del Instituto de Dermatologia Dr. Rubem Azulay, Santa Casa de Misericordia, Rio de Janeiro, Brasil.

Resumen

La enfermedad de Hailey-Hailey es una genodermatosis rara, de herencia au-
tosémica dominante, que se presenta entre la adolescencia tardia y la cuarta
década de la vida. Clinicamente se caracteriza por erupciones recurrentes de
vesiculas y ampollas generalmente ubicadas en regiones de intertrigo. Es una
afeccion de dificil manejo y ninglin tratamiento ha logrado remisiones a largo
plazo.

Se reporta el caso clinico de un paciente de sexo masculino con presentaciéon
clinica infrecuente y con reaccién favorable al tratamiento con corticoides
orales.

PALABRAS CLAVE: enfermedad de Hailey-Hailey, genodermatosis, trata-
miento sistémico.

Summary

The Hailey-Hailey disease is a rare autosomal dominant genodermatosis, oc-
curring between late adolescence and the fourth decade of life. Clinically it is
characterized by recurrent eruptions of vesicles and blisters typically located
in intertrigo regions. It is a condition difficult to manage and no treatment has
achieved long-term remissions. We report a case of a male patient with unusual
clinical presentation and favorable response to treatment with oral corticoste-
roids.
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Introduccion

La enfermedad de Hailey-Hailey es una genodermatosis
rara, de herencia autosdmica dominante. También es
conocida como pénfigo créonico familiar benigno y fue
descrita por primera vez por los hermanos Hailey en
1939. La enfermedad es causada por mutaciones en el
gen ATP2(C1, el cual codifica una proteina hSPCA1 loca-
lizada en la membrana del aparato de Golgi, la cual re-
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gula los niveles intracitoplasmicos de calcio. Esto lleva a
defectos en la homeostasis del calcio, produciendo una
falla en la diferenciacién epidérmica*2.

La enfermedad de Hailey-Hailey ocurre con mayor fre-
cuencia entre la adolescencia tardia y la cuarta década
de la vida, y no hay diferencia entre sexos3. El diagnos-
tico es clinico e histopatologico“. Clinicamente, la enfer-
medad de Hailey-Hailey se caracteriza por erupciones
recurrentes de vesiculas y ampollas generalmente ubi-
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FIGURA 1. Placas con descamacion

de borde circinado sobre un fondo
eritematoso con vesiculas, pistulas,
fisuras, exulceraciones y costras sobre su
superficie.

FIGURA 2. Vista anterior del paciente.

cadas en los pliegues de intertrigo, como el cuello, las
axilas y la regi6n inguinal>+.

El tratamiento tradicional se hace con corticoides y
antibiéticos, topicos y sistémicos, con respuesta va-
riable y efectos secundarios importantes#. Se han usado
multiples tipos de tratamiento para controlar las recu-
rrencias; sin embargo, la enfermedad es una afeccion
recurrente dificil de tratar y no se han conseguido remi-
siones a largo plazos.

Se describe un caso clinico de la enfermedad de
Hailey-Hailey en un paciente de sexo masculino de 58
afos de edad que presentaba recurrencias desde los 18
afos de edad. La altima presentacion clinica fue atipica
y comprometi6, ademas de las areas de intertrigo, el
tronco y los miembros superiores e inferiores.

Caso clinico

Se presenta el caso de un hombre de 58 afios de edad,
diabético e hipertenso, con antecedentes familiares
de la enfermedad de Hailey-Hailey en dos hermanos.
El paciente reside en Rio de Janeiro y relata episodios
recurrentes de lesiones polimorfas localizadas pre-
ferentemente en los pliegues corporales desde los 18
afios de edad. Las lesiones se iniciaron como vesiculas
y ampollas, y posteriormente evolucionaron a placas
con descamacion y exulceracion, ocasionalmente con
exudado fétido, prurito de moderada intensidad y em-
peoramiento del cuadro con la sudoracién excesiva. En
los altimos tres meses de evolucién aument6 el niimero
de lesiones, con compromiso de zonas anatémicas dife-
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rentes a los pliegues, como el tronco y las extremidades,
sin sintomas sistémicos asociados.

En el examen fisico se encontraron lesiones de tipo
placas con descamacion de borde circinado sobre un
fondo eritematoso con vesiculas, pistulas, fisuras, exul-
ceraciones y costras sobre su superficie; estaban loca-
lizadas en la region anterior y posterior del tronco, la
region inguinal, los gliteos, y los miembros superiores
e inferiores. Presentaba también maculas hiperpigmen-
tadas residuales de color castafio claro en los pliegues
inguinales, las axilas y las extremidades (FIGURAS 1 Y 2).

En el estudio de histopatologia se reporté acant6lisis
suprabasal con aspecto de ‘muro en ruinas’, sugestiva
de enfermedad de Hailey-Hailey (FIGURA 3). No se
practic6 ningiin otro examen incluyendo la inmunofluo-
recencia directa, la cual tampoco se le habia ordenado
previamente segln informacién del paciente.

El paciente recibi6 tratamiento con tetraciclina oral
con poca mejoria, por lo que se le ordené prednisona,
40 mg diarios, con desmonte gradual de la dosis y exce-
lente reaccion clinica.

L] L
Discusion
La enfermedad de Hailey-Hailey es una genodermatosis
rara, de herencia autosémica dominante, conocida tam-
bién como pénfigo crénico familiar benigno, que fue
descrita por primera vez por los hermanos Hailey en
1939'. La enfermedad es causada por mutaciones en el

gen ATP2C1, el cual codifica una bomba Ca2+ ATPasa,
del reticulo sarcoplasmico, que lleva a alteraciones en la
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FIGURA 3. Acant6lisis suprabasal en forma de “muro en ruinas”.
Hematoxilina y eosina, 10X.

sefializacion intracelular dependiente de Ca2+ y resulta
en la pérdida de la adhesion celular en la epidermis. A
la pérdida de cohesion entre los queratinocitos (acan-
tolisis) se suman los efectos locales tales como friccion,
humedad, calor, colonizaciéon microbiana e infecciones
secundarias, todos como coadyuvantes en la aparicién
de lesiones en las areas de intertrigos.

Aunque la enfermedad de Hailey-Hailey es una geno-
dermatosis, mas de la tercera parte de los pacientes se
mantienen asintématicos hasta la segunda a cuarta dé-
cadas de la vida. Existen antecedentes familiares en el
70 % de los casos y no hay predileccién por sexo ni raza'.

La enfermedad de Hailey-Hailey tiene predileccién por
los lugares de intertrigo, como las axilas, la ingle, las re-
giones laterales del cuello y la region perianal. El cuero
cabelludo, las fosas antecubital y poplitea, y el tronco se
ven afectados con menor frecuencia. Las lesiones en la
region inframamaria y en la vulva son comunes en mu-
jeresy, ocasionalmente, las pacientes pueden presentar
afeccion vulvar aislada.

La lesion primaria es una vesicula flacida sobre una
piel eritematosa o de apariencia normal, que se rompe
con facilidad, por lo que a menudo se pasa por alto. Las
ampollas dan lugar a erosiones maceradas o con costra
que tienden a extenderse periféricamente, produciendo
un borde circinado con costras y pequefias vesiculas vi-
sibles cuando se examina con cuidado. El desarrollo de
vegetaciones cronicas, himedas y malolientes, y de fi-
suras dolorosas es comdn y generalmente interfiere con
las actividades fisicas y profesionales de los pacientes.
Las lesiones suelen empeorar con el calor y con la
transpiracién; la friccion puede inducir la apariciéon de
nuevas lesiones. Las mucosas pueden afectarse pero no
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es frecuente. La curacion se produce sin dejar cicatrices,
con hiperpigmentacion posinflamatoria®+°.

La enfermedad de Hailey-Hailey se caracteriza en la
histopatologia por acant6lisis suprabasal con pérdida
de los puentes intercelulares, que se ha descrito como
una “pared de ladrillos en ruinas”; ademas, las papilas
dérmicas revestidas por una sola capa de células basales
protruyen dentro de unas cavidades en llama como ve-
llosidades. Asimismo, se encuentra un infiltrado peri-
vascular linfocitico moderado en la dermis superficial y
rara vez se observan cuerpos redondos®.

Desde el punto de vista clinico, debe hacerse el diag-
nostico diferencial con la dermatitis atopica y los in-
tertrigos de diversas causas, y desde el punto de vista
histopatolégico, con las dermatosis que presentan acan-
tolisis suprabasal y disqueratosis, como la enfermedad
de Darier#®.

La enfermedad de Hailey-Hailey es una dermatosis de
dificil de tratamiento. Se ha intentado usar muchos tra-
tamientos topicos y sistémicos para controlar los brotes
de la enfermedad, pero ninguno de ellos ha conseguido
remisiones a largo plazo*s.

Los tratamientos de primera linea para la enfermedad
de Hailey-Hailey incluyen los corticoides y los antibio-
ticos topicos o sistémicos, los antiftingicos y los anti-
virales. Hay informes anecdéticos que han mostrado
algln beneficio con diferentes medicamentos*%7, como
por ejemplo Ciclosporina?, entre otros.

El tratamiento quirirgico en la enfermedad de Hailey-
Hailey debe considerarse en los casos que no mejoran
con el manejo convencional®.

Sin embargo, estas técnicas pueden causar desfigura-
cién cosmética y estan asociadas con gran morbilidad’
por lo cual han sido sustituidas por técnicas ablativas
mas superficiales®’. El método mejor documentado es
la microdermoabrasién, aunque los laser de CO257 y la
terapia fotodinamica con acido 5-aminolevulinico® y el
tacalcitol® parecen tener una eficacia similar.

Se describe un caso de enfermedad de Hailey-Hailey
con recidiva actual que compromete sitios anatémicos
infrecuentes, con buena reaccién al tratamiento con
corticoides orales.
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