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Enfermedad de Hailey-Hailey 

 
 

La enfermedad de Hailey-Hailey (EHH), también conocida como pénfigo benigno crónico familiar, es un 
trastorno genético raro que afecta predominantemente la piel. Descrita por primera vez por los hermanos 
Hailey en 1939, esta condición se caracteriza por lesiones cutáneas recurrentes y dolorosas causadas por 
un defecto en el gen ATP2C1. El trastorno se hereda de manera autosómica dominante, lo que significa que 
los individuos con un padre afectado tienen un 50% de probabilidad de heredar la condición. Aunque la 
EHH puede manifestarse a cualquier edad, típicamente se presenta desde los últimos años de la 
adolescencia hasta los 29 años . La enfermedad a menudo causa síntomas significativos debido a la 
naturaleza recurrente de las lesiones y su ubicación, lo que puede impactar severamente la calidad de vida 
del paciente. 

Fisiopatología y Base Genética 

La enfermedad de Hailey-Hailey resulta de mutaciones en el gen ATP2C1, que codifica una bomba de calcio 
localizada en el aparato de Golgi de los queratinocitos. Esta bomba juega un papel crucial en la regulación 
de la homeostasis del calcio y el mantenimiento de la adhesión celular. La disfunción del gen ATP2C1 lleva a 
una adhesión célula-célula defectuosa en la epidermis, causando que la piel se vuelva frágil y propensa a la 
formación de ampollas. La falta de cohesión adecuada entre las capas de la piel contribuye a la formación de 
lesiones, especialmente en áreas sujetas a fricción y sudoración. 

Características Clínicas 

La característica distintiva de la enfermedad de Hailey-Hailey es el desarrollo de lesiones dolorosas, rojas y 
escamosas que típicamente aparecen en áreas donde la piel se frota entre sí, como las axilas, la ingle, los 
lados del cuello y debajo de los senos. Las lesiones iniciales a menudo se presentan como ampollas llenas de 
líquido que se rompen fácilmente, llevando a maceración o formación de costras. Estas lesiones son 
usualmente transitorias (de corta duración), recurriendo periódicamente y sanando sin cicatrización. Sin 
embargo, algunos individuos pueden experimentar lesiones más extendidas o persistentes. La picazón y un 
olor desagradable son síntomas comunes, contribuyendo al estrés social y la vergüenza de los pacientes. 

Una característica distintiva de la enfermedad de Hailey-Hailey es la leuconiquia longitudinal, donde los 
pacientes desarrollan bandas blancas que corren verticalmente a lo largo de las uñas de los dedos. Estos 
cambios en las uñas se consideran una pista diagnóstica pero no siempre están presentes en todos los 
pacientes. 

Complicaciones 

Las principales complicaciones de la enfermedad de Hailey-Hailey son las infecciones secundarias 
bacterianas, fúngicas y virales. La barrera cutánea comprometida asociada con ampollas recurrentes y 
erosiones aumenta la susceptibilidad a la invasión microbiana, requiriendo tratamiento antimicrobiano 
oportuno. En casos severos o no tratados, las infecciones pueden exacerbar los síntomas y prolongar la 
curación. 
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Diagnóstico 

El diagnóstico de la enfermedad de Hailey-Hailey es principalmente clínico, basado en la apariencia 
característica de las lesiones cutáneas y la historia familiar del paciente. Un diagnóstico definitivo puede 
confirmarse a través de pruebas genéticas para mutaciones en el gen ATP2C1, aunque esto no siempre es 
necesario en casos típicos. El examen histopatológico de biopsias de piel a menudo revela hendiduras 
suprabasales con ausencia de células inflamatorias, consistente con la pérdida de adhesión célula-célula 
típica de la enfermedad de Hailey-Hailey. En casos donde se sospechan infecciones secundarias, pueden 
tomarse cultivos para guiar la terapia antimicrobiana. 

Manejo 

No existe cura para la enfermedad de Hailey-Hailey, ya que es un trastorno genético; sin embargo, el manejo 
se enfoca en aliviar los síntomas, prevenir complicaciones y mejorar la calidad de vida de los individuos 
afectados. El enfoque principal está basado en síntomas y tiene como objetivo minimizar la fricción e 
irritación en las áreas afectadas. 

➢​ Medidas Generales: Prevenir la fricción excesiva y la sudoración es crítico en el manejo de la 
enfermedad de Hailey-Hailey. Se aconseja a los pacientes usar ropa ligera y holgada y evitar 
actividades que causen sudoración o fricción, como ejercitarse en clima caluroso. El protector solar 
debe aplicarse regularmente para proteger la piel sensible de la radiación UV, que puede exacerbar 
los síntomas. Además, mantener una buena higiene de la piel con limpiadores suaves y evitar 
químicos agresivos puede ayudar a minimizar la irritación. 

➢​ Tratamientos Tópicos: Para lesiones localizadas, el tratamiento usualmente involucra la aplicación 
de compresas calmantes seguidas de corticosteroides tópicos para reducir la inflamación. Los 
antibióticos tópicos, como la clindamicina, se recetan comúnmente para prevenir o tratar 
infecciones bacterianas secundarias. En algunos casos, los inhibidores tópicos de la calcineurina 
como el tacrolimus pueden ser útiles para reducir la inflamación sin los efectos secundarios de los 
esteroides. 

➢​ Tratamientos Sistémicos: En casos más severos o extendidos, especialmente aquellos resistentes a 
la terapia tópica, pueden ser necesarios tratamientos sistémicos. Los corticosteroides orales, como 
la prednisona, pueden usarse para manejar brotes agudos, aunque su uso a largo plazo 
generalmente se evita debido al potencial de efectos secundarios. La dapsona, un agente 
antiinflamatorio y antimicrobiano, también ha mostrado eficacia en el tratamiento de casos 
crónicos de la enfermedad de Hailey-Hailey. En casos raros, pueden considerarse terapias 
inmunosupresoras como el metotrexato. 

➢​ Terapias Avanzadas: Para casos refractarios, pueden considerarse tratamientos avanzados. La 
terapia fotodinámica (TFD) ha demostrado reducir la severidad de las lesiones utilizando 
compuestos activados por luz para dirigirse a células cutáneas anormales. Las opciones quirúrgicas, 
incluyendo dermoabrasión o injertos de piel, pueden utilizarse en casos de cicatrización severa o 
cuando otros tratamientos fallan. La terapia láser, específicamente los láseres fraccionados de CO2, 
también ha demostrado beneficio en reducir la inflamación y mejorar la apariencia de la piel en 
áreas afectadas. 
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Conclusión 

La enfermedad de Hailey-Hailey es un trastorno genético con manifestaciones dermatológicas significativas, 
que a menudo lleva a malestar sustancial y estrés social. Aunque no existe cura, el manejo de síntomas a 
través de modificaciones del estilo de vida, tratamientos tópicos y terapias sistémicas puede mejorar 
significativamente la calidad de vida. El diagnóstico temprano y un enfoque multidisciplinario del 
tratamiento son cruciales para prevenir complicaciones y lograr un control efectivo de los síntomas. La 
investigación continua en terapias dirigidas e intervenciones genéticas promete avances futuros en el 
manejo de esta condición desafiante. 
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