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Pénfigo benigno familiar
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RESUMEN

El pénigo benigno familiar o enfermedad de Hailey-Hailey es una genodermatosis ampollar, de evolución crónica, recidivante 
y de etiología desconocida. Se observa con mayor frecuencia en las áreas de pliegues. Las lesiones se caracterizan por ser 
ampollares, con contenido seroso que evolucionan a costras. En la histología se evidencia acantólisis suprabasal y separación 

de los queratinocitos por destrucción de los desmosomas. No hay un tratamiento especíico. Se presentan dos casos para el 
aporte del conocimiento de esta enfermedad. 
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ABSTRACT

The pemphigus benign familial or Hailey-Hailey disease 

is genodermatosis a blistering, chronic evolution, ethology 

recurrent and unknown. Seen most commonly in the areas of 

folds. The lesions are characterized by bullous serous content 

evolve at scabs. Histology in suprabasal acantholysis evidence 

and separation of keratinocytes by destruction of desmosomes. 

There is no speciic treatment. Below are two cases for the 
contribution of knowledge of this disease.
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INTRODUCCIÓN

El pénigo benigno familiar (PBF) o enfermedad de Hailey-
Hailey es una genodermatosis de carácter autosómico 

dominante con penetrancia incompleta;1,4,5 descrita por 

primera vez, en 1939, por los hermanos Hailey y Hailey.7 

La incidencia se estima en 1:50 000.2 Se caracteriza por 

la presencia de placas eritematosas, erosivo-costrosas, 

Pemphigus benign familial

con isura y maceración supericial, que se extienden 
periféricamente, con un borde de avance circinado que 

contiene vesículas, pústulas y escamocostras,3 asociadas 

también a alteraciones en la pigmentación. Estas lesiones se 

localizan preferentemente en áreas intertriginosas. Aparece 

generalmente entre la tercera y la cuarta década de la vida 

y afectan por igual a ambos sexos2. Aunque la enfermedad 

interiere con la calidad de vida del paciente, no amenaza 
su supervivencia. La respuesta al tratamiento es incierta.6 

CASO 1

Paciente varón de 47 años de edad, natural y procedente de 

Ica; presenta como antecedentes familiares dos hermanos 

con lesiones similares. Antecedentes personales no 

contributorios.

Acude al servicio de Dermatología, con lesiones pápulo-

ampollares eritematosas en el cuello, el dorso y la ingle, 

niega prurito y dolor. Reiere que presenta lesiones con 
similares características desde hace 10 años, que se 

exacerban en épocas de calor y/o con el sudor. 

Al examen físico preferencial, se evidenciaron lesiones 

descamativas eritematosas a predominio del cuello y de las 

ingles, que formaban placas y ampollas, sin dolor al tacto 
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(Figura 1). Resto del examen físico no contributorio. En 

la biopsia de piel, se evidencia disqueratosis acantótica, 

compatible con el PBF (Figura 2).

Figura 1. a) Placa eritematosa descamativa en cuello, algo sobreelevada, de 
bordes poco deinidos. B) Placa eritemato-violácea de bordes poco deinidos, en 
pliegue inguinal.

Figura 2. acantólisis suprabasal y ‘pared de ladrillos dilapidada’. Hematoxilina-
eosina. 10X.

Figura 3. A) Placas eritematovioláceas, exudativas, descamativas y isuradas, 
de bordes irregulares y sobreelevados, en abdomen. B) Placas eritematosas, 
exudativas, con costras, de bordes irregulares, con isuras en su supericie, en el 
tercio proximal del miembro inferior izquierdo.
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CASO 2

Paciente mujer de 48 años de edad, natural de Barranca, 
procedente de Lima, con antecedentes familiares de 

Figura 4. Células acantolíticas. Hematoxilina-eosina. 40X.
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padre y un hermano con lesiones similares y antecedentes 

personales no contributorios. Acude al servicio con un 

tiempo de enfermedad de 20 años. El episodio actual es de 

20 días, caracterizado por lesiones eritemato-ampollares, 

dolorosas, con aumento local de temperatura, en pierna y 

abdomen, asociadas a sensación de alza térmica. Además, 

reiere que las lesiones predominan en las axilas, el abdomen, 
las ingles, la región inframamaria, de manera crónica y se 

intensiican en el verano. 
Al examen físico preferencial, se evidencia lesiones 

eritemato-descamativas costrosas en la zona baja del 

abdomen, el tercio proximal de ambas piernas, la región 

inframamaria bilateral, así como área hiperpigmentada en 

la región axilar, y marcado eritema en la región inguinal 

(Figura 3). Resto del examen físico no es contributorio. 

En la biopsia de piel (Figura 4), se evidencia una ampolla 

suprabasal, acantólisis e iniltrado inlamatorio crónico 
compatible con el PBF.

DISCUSIÓN 

El PBF es una genodermatosis autosómica dominante, 
que fue descrita originalmente por los hermanos Hailey, 

en 1939, en la cual aproximadamente dos tercios de los 

pacientes tienen antecedentes familiares.7

La causa del PBF permanece aún incierta, sin embargo, 

se postula que el defecto principal es una alteración en la 

adhesión de los queratinocitos. Esta alteración parece ser 

secundaria a una mutación en el gen ATP2C1, encargado 

de codiicar la vía de secreción de la Ca2+/Mn2+ ATPasa 1, 

lo que conlleva a una pérdida de la sensibilidad para 

la captación y el transporte de los iones Ca2+ y Mn2+. 
Entonces, cuando existe este defecto, debido a que los 

queratinocitos se mantienen juntos mediante desmosomas 

y uniones adherentes, con glicoproteínas transmembrana 

dependientes del calcio, se produciría la alteración en la 

adhesión intercelular.6-8

Se caracteriza por lesiones de localización preferente en 

áreas lexurales, las exacerbaciones son desencadenadas 
por el calor, sudor, fricción y/o infecciones secundarias; por 

lo que una de las medidas terapéuticas consiste en controlar 

y/o minimizar estos factores.6

En cuanto a los hallazgos histopatológicos, se evidencia 

extensa acantólisis con formación de ampollas intraepi-

dérmicas de localización suprabasal, papilas dérmicas 

elongadas y tapizadas por una o varias hileras de 

queratinocitos. La dermis supericial muestra iniltrado 
inlamatorio crónico de predominio perivascular. El epitelio 
de las estructuras anexiales permanece indemne.

Las pruebas de inmunoluorescencia directa e indirecta son 
siempre negativas.9

No existe una terapia deinitiva ni proilaxis efectiva para las 
recidivas. La mayoría de pacientes responde al tratamiento 

con antibióticos, antimicóticos y corticoides tópicos.9 En 

casos de que la enfermedad sea resistente al tratamiento, se 

han empleado dapsona, corticoides sistémicos, metotrexato, 

retinoides sistémicos y láser CO2 y YAG; así como terapia 

fotodinámica con ácido aminolevulínico, toxina botulínica, 

calcitriol, alefacept y tacrolimús tópico; todos con 

resultados variables.6,8-10
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