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RESUMEN

La enfermedad de Hailey-Hailey es una genodermatosis rara, producida por mutaciones en  Palabras clave:
el gen ATP2(1. Se caracteriza por afectar dreas de pliegues, simulando intertrigos de diver-
sas etiologias, lo que genera un retraso en su diagndstico y tratamiento. Debido a su cardcter
crénico y a los sintomas que ocasiona, como dolor y fetidez, suele afectar la calidad de vida
de los pacientes.

Se han propuesto numerosos tratamientos tdpicos, fisicos y sistémicos. Hasta la fecha no exis-
ten modalidades terapéuticas que sean totalmente efectivas, si bien el laser de dioxido de
carbono (C0,) ha logrado remisiones prolongadas (Dermatol. Argent., 2011, 17(4): 268-276).

genodermatosis, pénfigo
crénico familiar benigno.

ABSTRACT

Hailey-Hailey’s disease is a rare hereditary disease caused by ATP2C1-gene mutations. It ~Keywords:
affect the folds, simulating intertrigo of various etiologies, leading to a delay in diagnosis
and treatment. lts chronic nature, and symptoms such as pain and bad odour, affects the
quality of life of patients.

Numerous topical, physical an systemic treatments have been proposed. To date there are no
fully effective treatment modalities, although C02 LASER has achieved prolonged remissions
(Dermatol. Argent., 2011, 17(4): 268-276).

genodermatosis, bening
familial chronic pemphigus.
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Introduccion

La enfermedad de Hailey-Hailey o pénfigo crénico familiar benigno fue descripta por primera vez en
1939 por los hermanos Hailey.!? Es una genodermatosis rara, de herencia autosémica dominante, que
se presenta entre la tercera y cuarta década de la vida.? Su evolucién es crénica y se caracteriza por brotes
recurrentes de vesiculas y ampollas sobre una base eritematosa, localizadas principalmente a nivel de
los pliegues cutdneos. Se han identificado factores desencadenantes como friccién, exposicién solar,
calor, frio y agentes infecciosos. El proceso es benigno, pero se acompana de dolor, prurito y fetidez en
muchos de los casos, lo cual interfiere con las actividades diarias del paciente.!**

Con frecuencia existe un retraso en el diagndstico, dado que la morfologia de las lesiones es muy varia-
ble, confundiéndose a menudo con eccema, infecciones bacterianas o micéticas.'?

Su patogenia es poco clara. En los tlltimos afos se han realizado numerosas investigaciones que comen-
zaron a dilucidar la etiologia de esta entidad.””

Hasta la fecha carece de un tratamiento totalmente efectivo.'
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Etiopatogenia

La enfermedad de Hailey-Hailey es una genodermatosis de
herencia autosémica dominante, penetrancia incompleta
y expresividad variable."** Se produce por multiples mu-
taciones heterocigotas en el gen ATP2CI, localizado en el
cromosoma 3q21-q24.>%° Este gen codifica la proteina hsP-
CAI1" localizada en la membrana del aparato de Golgi, la
cual regula los niveles de Ca®* intracitoplasmdtico. De esta
manera, se altera la concentracién de este idn entre el apa-
rato de Golgi y el citosol, lo que determina una falla en la
diferenciacién epidérmica.!*!

La piel tiene un rol especial respecto de la homeostasis del calcio
en comparacién con otros tejidos y 6rganos. Este i6n juega un
papel clave como segundo mensajero en una variedad de pro-
cesos fisiolégicos y celulares, y la concentracién de Ca* intra-
celular es regulada por maltiples mecanismos. En la epidermis,
el gradiente de concentracién de Ca* extracelular determina
la diferenciacién de los queratinocitos. Esta concentracién es
10.000 veces mayor que la intracelular. Las bombas de calcio
de la membrana plasmdtica, el reticulo sarco-endopldsmico, el
aparato de Golgi y la mitocondria regulan el transporte de este
i6n entre los distintos compartimientos. La bomba de calcio
de la membrana plasmdtica transfiere jones de Ca? desde el
citosol hacia el fluido extracelular. La bomba de calcio del reti-
culo sarco-endopldsmico y del aparato de Golgi trasportan Ca?*
del citosol hacia su interior. El reticulo sarco-endopldsmico es
considerado el depédsito de Ca?* intracelular mds importante,
si bien en los queratinocitos esta funcién la desempenarfa el
aparato de Golgi.'*"

Existe un unico gradiente del Ca* extracelular presente en
la epidermis sana, con bajos niveles en la capa basal y altos
niveles en la granulosa. Este gradiente impresiona ser un
elemento clave en la diferenciacidn epidérmica, a través de
la comunicacién entre los queratinocitos y el espacio extra-
celular, en el cual el receptor sensor del Ca* juega un papel
importante. El gradiente epidérmico del Ca* se disipa en
minutos ante perturbaciones en la permeabilidad de la ba-
rrera cutdnea por distintos estimulos, y se restablece en un
periodo de entre 6 a 24 horas bajo condiciones normales.
Durante el proceso de reparacién hay una pequena sobre-
carga en la concentraciéon del Ca* extracelular a nivel de la
capa espinosa y suprabasal. Este incremento es importante
para reforzar las conexiones desmosémicas. Este proceso ha
demostrado ser importante para la piel en la reparacién que
sigue a una injuria.'®'"31* E| hecho de que la hsPCALI sea
un transportador de alta afinidad y baja capacidad del Ca*,
implica que esta bomba sirve para mantener un reservorio
estable de este in, el cual es necesario para un adecuado
funcionamiento celular. Debido al déficit de la hsPCA1, los
queratinocitos tienen bajos niveles de Ca** intra-Golgi, altos
niveles citoplasmdticos y no responden ante el aumento del

Ta. ATPasa transportadora de calcio-magnesio.
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Foto 1. Placas erosivas de 1-2 cm de diametro, ovaladas, de limites netos con
costras melicéricas, superficie exudativa, brillante, con pequefias vesiculas a
nivel central, que asientan sobre una base eritematosa, en la region del escote.

Foto 2. Placas de aspecto hipertréfico, eritematosas, maceradas, localizadas
en la axila izquierda.




Foto 3. Placa parda eritematosa, liquenificada, fisurada, que compromete
pliegue inguinal derecho y escroto.

g o

Foto 4. Placa blanquecina de bordes netos eritemato-escamosos, superficie
macerada, con pequefias erosiones de fondo rojizo y papulas en la periferia,
localizada en el pliegue submamario izquierdo.

Ca? extracelular. Por lo tanto, la disminucién de los depdsi-
tos de este i6n intracelular, tanto a nivel del aparato de Golgi
como del reticulo sarco-endopldsmico, podrian alterar la di-
ferenciacién terminal a nivel de la translacién, procesamien-
to, maduracién, ensamble y trfico de las proteinas asociadas
ala membrana, que intervienen en la adhesién celular y en el
transporte del calcio.'’ Sin embargo, los queratinocitos de
la enfermedad de Hailey-Hailey tienen cantidades normales
de proteinas desmosémicas.'*!!
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Hasta la fecha, no se ha podido determinar con exactitud
la distribucién epidérmica de la hsPCA1l. El hecho de que
el contenido de Ca* de la capa granulosa disminuye en la
enfermedad de Hailey-Hailey, indica que esta capa estd mds
afectada. La expresion de esta proteina se encuentra dismi-
nuida en gran medida en la piel comprometida, y sélo leve-
mente en la piel sana.!*!!

Dicha alteracién conduce a un defecto generalizado de la
adhesién de los queratinocitos, que permanece subclinico
hasta la tercera y cuarta década de la vida. Se manifiesta
ante determinados estimulos fisicos externos, como la fric-
cién, luz ultravioleta, calor, congelamiento, infecciones y
la coexistencia con otras dermatosis (psoriasis, dermatitis
de contacto o dermatitis seborreica). Los queratinocitos
epidérmicos, al estar expuestos a estos traumatismos, pier-
den sus conexiones intercelulares y se produce la acantdli-
sis.“®1” Se observé que los factores exacerbantes producen
una disminucién atin mayor en la expresién de la hsPCA1,
suficiente para que la enfermedad se manifieste."® El defecto
estructural puede estar presente en toda la piel, pero no afec-
ta el foliculo piloso ni los canales de las glindulas sudoripa-
ras.! Se public6 un caso asociado con hepatotoxicidad fatal,
que sugiere que este transportador podria ser importante en
otros 6rganos. El ATP2C1 también se expresa en otros teji-
dos, como el higado.

Epidemiologia

Aungque la enfermedad de Hailey-Hailey es una genoderma-
tosis, mds de las dos terceras partes de los pacientes se man-
tienen asintomdticos hasta alrededor de la tercera y la cuarta
década de la vida, momento en el que se inicia la misma.

Existen antecedentes familiares en el 70% de los casos, siendo el
30% restante, casos esporddicos.*> No se ha observado predilec-
cién por sexos ni razas.* La incidencia se estima en 1:50.000.1°

Manifestaciones clinicas

Se caracteriza por una erupcién recurrente de vesiculas fldc-
cidas y ampollas, sobre un fondo eritematoso, que determi-
na la formacién de placas que se extienden por la periferia
con un borde circinado. En el centro de la lesién se forman
vesiculas pequefas, que se rompen dejando una superficie
erosiva y exudativa, con escamocostras (foto 1). En los plie-
gues es comun que se presenten maceradas, con formas ve-
getantes e hipertroficas. El signo de Nikolsky es, a menudo,
positivo en las dreas afectadas. Evoluciona por brotes que
duran meses. Las lesiones curan sin dejar cicatrices, pudien-
do existir hiperpigmentacién residual. 13461518

En la mayoria de los pacientes la enfermedad tiene una ex-
tensién limitada, sin embargo se han publicado casos de
eritrodermia.>*!® Aunque el defecto estructural subyacente
puede estar presente en la totalidad de la piel, lo mds habi-



tual es que las lesiones se localicen en los grandes pliegues
(axilas, ingles, regién inframamaria, antecubital y poplitea)
y en el cuello, sitio donde suelen comenzar las lesiones®
(fotos 2, 3 y 4). Con menor frecuencia, se observan en los
hombros, en la espalda, el escote y el rostro'® (foto 5). Tam-
bién se han descripto lesiones que pueden confundirse con
una dermatitis seborreica cuando se localizan en el cuero ca-
belludo (foto 6), y con una candidosis, en la regién perianal.
No obstante, algunos autores consideran a estas patologias
como posibles factores desencadenantes.>*!

Las mucosas pueden afectarse, si bien no es lo habitual. Se
han comunicado casos con compromiso de la mucosa oral,
esofdgica, laringea, perineal, vulvovaginal, conjuntival, a ve-
ces como Unica manifestacién'>+'>"7 (foto 7).

Debido a que las manifestaciones clinicas son muy variadas
e inespecificas, es comiin que exista un retraso en el diagnds-
tico, y resulta habitual la confusién con eccema, infecciones
micéticas y bacterianas. Por lo tanto, para arribar al diag-
néstico es importante realizar una historia clinica completa,
identificando los antecedentes familiares, la correlacién de
las lesiones con los factores desencadenantes y los sintomas
acompanantes. Los pacientes suelen identificar factores ex-
ternos (traumatismos minimos, la friccién con vestimen-
tas, el sudor, el calor, el frio, entre otros) como factores
desencadenantes de las lesiones.'* En el estudio efectuado
por Burge ez dl., el 17% de las mujeres refirié exacerbacién
premenstrual.>> Otros estudios mencionan que el curso de
la enfermedad no parece modificarse con el embarazo o el
ciclo menstrual. Algunos pacientes refieren que el estrés
agrava la sintomatologia.*® También las infecciones bacte-
rianas, fingicas o virales, han sido implicadas en el inicio o
exacerbacién de las lesiones.>® Un fenémeno similar al de
Koebner puede ser observado si hay otras dermatosis coexis-
tentes, como psoriasis, dermatitis de contacto, dermatitis
atdpica, dermatitis por estasis o tlceras en las piernas.?

Las lesiones suelen comenzar dentro de las 24 horas del trau-
matismo fisico. La sintomatologia suele ser mds intensa en el
verano, si bien en el estudio realizado por Burge ez 4., el 36%
de los pacientes refirié mejoria con la exposicién solar.?4>1
Los pacientes suelen manifestar prurito, ardor, dolor y fetidez,
sintomas que en muchas ocasiones interfieren con sus activi-
dades diarias, laborales y sociales.>**' Burge er /. describie-
ron un signo ungueal en el 70% de los pacientes, que consiste
en la presencia de maltiples bandas blancas longitudinales,
que podria ayudar en el diagndstico de la enfermedad.?*

M - - s .
Histologia
Debido a las diversas manifestaciones clinicas de esta en-
fermedad, el diagndstico definitivo se obtiene mediante el
estudio histoldgico de la piel comprometida.* Se caracteriza

por la formacién de hendiduras o ampollas intraepidérmi-
cas secundarias a la acantdlisis suprabasal. La acantélisis sue-
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Foto 5. Placas eritemato-escamo-costrosas, de disposicion lineal, policiclicas,
con tendencia a la curacion central, ubicadas en la regién dorsal superior.

Foto 6. Miltiples erosiones cubiertas por costras melicéricas, con abundante
secrecién purulenta, a nivel del cuero cabelludo.

le ser extensa y afectar a varias capas del estrato espinoso. A
pesar de la desaparicién masiva de los puentes intercelulares,
algunos persisten y mantienen unidos a los queratinocitos
en forma parcial, determinando una imagen tipica que se ha
comparado con una “pared de ladrillos dilapidada”. La acan-
tlisis respeta el epitelio de las estructuras anexiales. Pueden
existir queratinocitos disqueratdsicos y, en ocasiones, cuer-
pos redondos en la capa granulosa. En la cavidad de las ampo-
llas se observan células acantoliticas, aisladas o en grupos. La
presencia de neutréfilos en el interior de la ampolla o en la cos-
tra paraqueratdsica superficial es sugestiva de impetiginizacién
secundaria. Frecuentemente se observan las papilas dérmicas
clongadas y cubiertas por una o pocas capas de queratinocitos
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Foto 7. Mdiltiples papulas blanco-grisaceas, que se agminan conformando
placas de aspecto verrugoso y macerado, a nivel de los labios mayores.

que protruyen en el interior de las ampollas, semejando vellosi-
dades. En la dermis superficial puede haber un infiltrado linfo-
citario perivascular de variada intensidad."*#¢" (foto 8).

Los estudios de inmunofluorescencia directa (IFD) e indi-
recta son siempre negativos, a diferencia de las enfermedades
ampollares autoinmunes.’**" La microscopia electrénica
muestra un defecto en la adhesién desmosémica con sepa-
racién de los tonofilamentos.”

Diagnosticos diferenciales

Desde el punto de vista clinico se debe diferenciar de las der-
martosis que cursan con un 7sh pruriginoso en las dreas inter-
triginosas, como son la dermatitis de contacto, la dermatitis
atdpica, la tinea cruris, el pénfigo vulgar y vegetante, la psoria-
sis invertida e intertrigos de diversas etiologfas.”

Respecto de la morfologia de las lesiones, aquellas que sean
blanquecinas sobre un fondo erosivo hacen pensar en intertri-
gos candididsicos. El examen micolégico puede desorientar,
demostrando la presencia de levaduras y pseudomicelios, pero
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estas lesiones no desaparecen con el tratamiento antifingico
exclusivo, ya que coexisten sensibilizando al enfermo. El as-
pecto circinado con bordes eritemato-escamosos y tendencia
a la cicatrizacion central puede semejar una dermatoficia. En
este caso, el examen micolégico es siempre negativo (foto 3).
Las lesiones costrosas y exudativas semejan un impétigo. Las
lesiones eritemato-escamo-costrosas deben diferenciarse de
la dermatitis de contacto.”® Los pacientes tienen un riesgo
aumentado para desarrollar dermatitis de contacto alérgicas
a los medicamentos tépicos utilizados. Esto se debe a que
es una enfermedad crénica, que requiere tratamientos pro-
longados con preparaciones tépicas y que la funcién de la
barrera cutdnea se encuentra disminuida.*

El test de contactantes deberia ser efectuado en los pacientes
con una enfermedad de larga data o en los casos que no
respondan a los tratamientos instaurados.>*

La localizacién en el cuero cabelludo plantea el diagnésti-
co diferencial con la dermatitis seborreica, si bien la misma
puede ser un factor desencadenante.>*'®

Desde el punto de vista histoldgico, los diagnésticos dife-
renciales se plantean con dermatosis que presentan acantd-
lisis suprabasal y disqueratosis, como el pénfigo vulgar, la
enfermedad de Darier-White y la enfermedad de Grover o
dermatosis acantolitica transitoria (cuadro 1).%%!5

Tratamiento

No existe ninglin tratamiento especifico ni totalmente efec-
tivo de la enfermedad. Tampoco existen medidas profildcti-
cas efectivas, salvo proteger la piel de la friccidn, el calor y
los demds factores precipitantes. La mayoria de los pacientes
responde al tratamiento tépico combinado con corticoides,
antibiéticos y/o antifingicos, debido a que reduce la sobrein-
feccién asociada y disminuye la fetidez. El uso de antibié6ticos
orales, a dosis bajas y durante periodos cortos, ha sido il en
algunos pacientes."**¢ Si las lesiones no mejoran con el trata-
miento cldsico descrito, debe descartarse la sobreinfeccién por
herpes simplex o una dermatitis de contacto, ya que ambos
procesos tienen una mayor incidencia en estos pacientes.>**
También se han utilizado otras opciones terapéuticas (fér-
macos por via tépica u oral, procedimientos quirdrgicos y
fisicos) en caso de enfermedad extensa, recidivante y rebelde
al tratamiento inicial.?

Tratamiento topico

Se describen a continuacién distintas opciones terapéu-
ticas tépicas, diferentes de los corticoides, antibidticos y
antimicéticos.

Los andlogos tépicos de la vitamina D3, como el tacal-
citol, calcipotriol y calcitriol, fueron efectivos en casos
aislados de pacientes con enfermedad resistente a otros
tratamientos tépicos y quirtrgicos. El mecanismo de ac-



CUADRO 1. Diagnésticos diferenciales histologicos
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Hailey-Hailey Pénfigo vulgar Darier-White Grover
Acantdlisis suprabasal + /s focal
(afecta anexos)
Disqueratosis + e focal

IFD =

cién de los mismos es desconocido. Es posible que éstos
inhiban la acantélisis al incrementar la disponibilidad de
calcio intracelular en los queratinocitos.

Respecto del tacalcitol (2 mg/g) y calcitriol (3 pgr/g), se
observé la remisién de las lesiones luego de la aplicacién
de ungiiento 2 veces/dia durante 4 semanas, sin efectos
secundarios ni absorcién sistémica.>”

La ciclosporina tépica al 0,1% en una aplicacién diaria que
se ha usado con éxito en 2 pacientes, con una absorcién
sistémica pricticamente nula.>*

El tacrolimus tiene un mecanismo de accién similar al de
la ciclosporina, pero es 10 a 100 veces mds potente in vi-
tro, con una mayor absorcién cutdnea. Ambos inhiben la
calcineurina, bloqueando la activacién, la proliferacién de
los linfocitos T y la produccién de citoquinas. La eficacia
del tratamiento con ciclosporina y tacrolimus sugiere que
la inmunidad celular juega un papel en la patogenia de esta
enfermedad. Las lesiones se producen cuando factores exter-
nos inducen una cascada de mediadores inflamatorios y el
reclutamiento de los linfocitos T. 324

Los efectos adversos consisten en prurito o irritacién local,
los cuales son transitorios y disminuyen a medida que las
lesiones van mejorando.*

Dammak ez 4. publicaron el caso de un paciente con com-
promiso axilar ¢ inguinal, en el que utilizaron 5 fluoroura-
cilo en crema al 5%, tres veces/semana por 3 meses, y luego
una vez/semana por 3 meses mds como mantenimiento, y
obtuvieron buenos resultados.?

T]"ilt{l]’ niento si S‘[(‘,] nico

Se han utilizado multiples opciones terapéuticas para los
casos rebeldes a los tratamientos t6picos, como la vitamina
E, metotrexato, talidomida o PUVA. Estos pueden mejorar
o controlar la enfermedad a largo plazo, pero en algunos
pacientes no son efectivos."?

En pacientes con enfermedad extensa se ha usado la metil-
prednisona en dosis de 20-40 mg/dia con buen respuesta.’
La vitamina D3 por via oral ha sido efectiva, si bien su uso se ve
limitado por los efectos adversos metabélicos que produce.>*
Se ha usado la dapsona en forma efectiva a dosis entre 100-
200 mg/dfa, con dosis de mantenimiento de 50 mg/dfa.
Los retinoides, como la isotretinoina o el etretinato, se han
utilizado a dosis de 1mg/kg/dia con resultados variables.

Cuerpos redondos y granos

La ciclosporina oral es efectiva a dosis de 2,8 a 5 mg/kg/dfa,
si bien los efectos adversos como la hipertensién y la nefro-
toxicidad, limitan su uso a largo plazo.>*

Norman ez 4l. utilizaron el etanercept, una proteina de fu-
sién dimérica que se une al factor de necrosis tumoral alfa
inhibiendo su actividad, en un paciente con enfermedad
de Hailey-Hailey refractaria a tratamientos tépicos y qui-
rurgicos, con buenos resultados.?® En 2008, Hurd ez 4/. pu-
blicaron el primer caso de un paciente con esta dermatosis
refractario a multiples tratamientos tdpicos y sistémicos,
que presentd una buena respuesta a la administracién in-
tramuscular de alefacept 15 mg semanal por 12 semanas.”’

Tratamiento quirargico

En aquellos pacientes que no responden a ningtn tratamien-
to deben contemplarse las modalidades quirtrgicas, como
la escisién seguida de autoinjerto de piel, la criocirugia, la
dermabrasién o la vaporizacién con liser de CO,". Este ul-
timo es una alternativa terapéutica rdpida, con selectividad,
especificidad y precisién de accién sobre los tejidos.? Tam-
bién, se ha usado el ldser Erbio-YAG para la ablacién mds
superficial de dreas mds extensas de tejido, con menor dafio
térmico y cicatrizacién mds rdpida, en comparacién con el
liser de CO,.>*3° Se observaron remisiones prolongadas de
hasta 3 anos, sobre todo con la dermabrasién.

Estos métodos eliminan la epidermis respetando los anexos.
Se propuso la hipétesis de que la cicatrizacion tendria lugar
a partir de los foliculos pilosos y los canales de las gldndulas
sudoriparas, con un fenotipo distinto al de los queratino-
citos interfoliculares, y asi estas células no mostrarfan los
signos morfoldgicos de la enfermedad de Hailey-Hailey.>*
En aquellos casos que no responden a ningtn tratamiento
y son incapacitantes para el paciente, puede efectuarse la
escisién del drea afectada seguida de injerto. Esta técnica
se asocia con alta morbilidad, sobre todo en la localizacién
perianal y genitocrural, con riesgo de infeccién y pérdida del
injerto, retracciones cutdneas con disminucién de la movili-
dad y resultados cosméticos pobres.®

Tratamiento fisico

Otras terapéuticas, como el PUVA, la radioterapia superfi-
cial y la terapia fotodindmica con 4cido 5-aminolevulinico,
se han empleado en casos recalcitrantes.®



Foto 8. Ampolla intraepidérmica suprabasal, cuyo techo estd formado por
varias hileras de queratinocitos unidos parcialmente, que determinan una
imagen tipica de “pared de ladrillos dilapidada”. Se observan las papilas
dérmicas cubiertas por una o pocas capas de queratinocitos, que protruyen
en el interior de la ampolla semejando vellosidades. Aisladas células
acantoliticas en el interior de la ampolla. En la dermis superficial se observa
leve infiltrado linfocitario. 40x hematoxilina-eosina.

Ruiz-Rodriguez ez dl. describieron el uso de la terapia foto-
dindmica con 4cido 5-aminolevulinico en la enfermedad de
Hailey-Hailey. Consisti6é en la aplicacién de dcido 5-ami-
nolevulinico al 20% en emulsién sobre el 4rea afectada. Se
ocluyd la zona con pldstico durante 4 horas y luego se irradié
con una luz policromdtica de onda continua, de 590 a 700
nm con una irradiacién de 120 mW/cm? durante 30 minu-
tos. No se observaron efectos adversos en los dos pacientes
tratados. Los resultados clinicos y cosméticos fueron exce-
lentes, y se observé una remisién prolongada con un periodo
de seguimiento de 19 y 25 meses. El mecanismo de accién
de esta terapia en la enfermedad de Hailey-Hailey se desco-
noce hasta la fecha.**! Ferndndez Guarino ez 4l. publicaron
un trabajo posterior, en el que utilizaron 4cido metil amino-
levulinico tépico en 3 pacientes —se emplearon pardmetros
diferentes—, y se obtuvieron resultados desfavorables.*

Toxina botulinica

Se ha propuesto el uso de la toxina botulinica de tipo A, como
una alternativa no quirdrgica, segura y efectiva, en casos aisla-
dos de enfermedad de Hailey-Hailey con compromiso axilar.
Se utiliz6 en las dosis habituales para la hiperhidrosis axilar.

Produce una inhibicién de la transmisién colinérgica en las
fibras posganglionares simpdticas de las glandulas sudoripa-
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ras, lo que reduce la sudoracidn, la cual es un factor agra-
vante y desencadenante de la enfermedad de Hailey-Hailey.
Se sugiere su uso como terapéutica adyuvante, sin efectos
secundarios y con una accién duradera.®¢

Evolucion y pronostico

El curso de la enfermedad es crénico y evoluciona por brotes
que duran meses, intercaldindose con periodos de remisidn.
Muchos pacientes suelen mejorar con la edad.>¢

Compromiso de la calidad de vida

Si bien es una dermatosis benigna, puede presentarse con
sintomas como dolor, ardor, prurito y olor desagradable. El
dolor es el sintoma mds molesto y el prurito, el mds frecuen-
te. Aunque no se altera el estado general de los pacientes,
muchos refieren que su enfermedad interfiere con las activi-
dades diarias, afectando su calidad de vida.">%"

Enfermedad de Hailey-Hailey y
desarrollo de neoplasias cutaneas

Se han descrito tres casos de neoplasias cutdneas que se
desarrollaron sobre las lesiones de esta enfermedad: un
carcinoma basocelular y un carcinoma espinocelular, que
aparecieron sobre las lesiones luego de tratamientos efectua-
dos con radioterapia y arsfenamina; y un carcinoma espino-
celular de novo.

La mayoria de estos casos estuvo asociada a factores de ries-
go predisponentes como exposicién solar, irradiacién o dro-
gas. Se desconoce la incidencia verdadera del desarrollo de
céncer sobre estas dermatosis.'®

Conclusion

La enfermedad de Hailey-Hailey es una genodermatosis que
condiciona la calidad de vida de los pacientes, debido a la
localizacion de las lesiones, los sintomas acompanantes y el
retraso en el diagndstico, que lleva a dilatar el tratamiento.
Para arribar al diagndstico correcto es importante realizar
una historia clinica completa, identificando los anteceden-
tes familiares, la correlacién de las lesiones con los factores
desencadenantes y los sintomas acompanantes.

Si bien algunos tratamientos, como la dermabrasién, la crio-
cirugia o el liser de CO,, logran remisiones a largo plazo;
todavia no se han descubierto modalidades terapéuticas que
sean totalmente efectivas. Futuros estudios serdn necesarios
para avanzar en su etiologia, y asi poder desarrollar nuevas
terapéuticas a nivel genético-molecular.
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Cuestionario de autoevaluacion
(senale las opciones correctas)

1. Laenfermedad de Hailey-Hailey es una
genodermatosis que se manifiesta entre:
La primera y segunda década de la vida

La tercera y cuarta década de la vida

La cuarta y quinta década de la vida

En cualquier etapa de la vida

Q 0 oW

2. Lafisiopatogenia de la enfermedad de
Hailey-Hailey esta determinada por:
Mutaciones en el gen ATP2C1

Alteraciones de la homeostasis del calcio epidérmico
Falla de la diferenciacion epidérmica

Todas son correctas

a n oo

3. Enla enfermedad de Hailey-Hailey los
desmosomas estan:
Disminuidos

No se encuentran alterados
Ninguna es correcta

o 0 o W

4. Los factores desencadenantes de esta
enfermedad son:

La luz ultravioleta, calor, congelamiento

La friccion

Las infecciones y dermatosis concomitantes
Todas son correctas

a o oo

5. Laslesiones de esta dermatosis
se caracterizan por comprometer
principalmente:

Las faneras

Los pliegues cutaneos

Las mucosas

Areas extensoras

a o oo

Afectados a nivel de su procesamiento y adhesién posterior

O00O0 O00O0 O00O0 O00O0

O00O0O
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o an oo P

an oo

on oo

La lesiones elementales mas caracteristicas
son:

Vesiculas y ampollas flaccidas

Ampollas tensas

Verrugosidades

Costras

El rasgo histolégico mas caracteristico es:
El despegamiento subcdrneo

La acantdlisis suprabasal

La espongiosis

Los queratinocitos disqueratésicos

Los tratamientos que se han empleado son:
Tépicos

Sistémicos

Fisicos y quirdrgicos

Todas son correctas

Las remisiones mas prolongadas se han visto
con el uso de:

Corticoides y antifungicos topicos

Prednisona oral

Toxina botulinica

Laser de diéxido de carbono y dermabrasién

. Si a pesar de emplear los tratamientos

correctos no se observa mejoria se debe
descartar:

Sobreinfeccién micdtica y bacteriana

Herpes simplex

Dermatitis de contacto alérgica

Todas son correctas

O00O0 O00O0 O00O0

0000

O0O0O
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