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Péenfigo cronico benigno familiar (enfermedad de Hailey-Hailey)
con bartonelosis (enfermedad de Carrion)

Familial benign chronic pemphigus (Hailey-Hailey disease) with bartonellosis (Carrion’s disease)

John Garcial, José Catacora?, Engelber Navarro®.

RESUMEN

La enfermedad de Hailey-Hailey o pénfigo benigno familiar es una enfermedad ampollar rara. El inicio es usualmente en la adoles-
cencia o inicios de la segunda década. Es heredado en una manera autosémica dominante. La enfermedad de Carrion fue llamada
asi desde que Daniel Alcides Carrion se autoinoculdé con una lesién de verruga peruana y murié en la fase de la fiebre de la Oroya
en 1885, demostrando que ambas entidades son producidas por un mismo agente.

Presentamos el caso de un hombre de 66 afios con pénfigo benigno familiar crénico (enfermedad de Hailey-Hailey) que fue referido
a nuestro servicio con una historia de cuatro semanas de erupcién continua en sus manos, pies y piernas. No tuvo fiebre ni malestar
previo a la erupcion en la piel. Presentaba papulas angiomatosas y nédulos miultiples en sus extremidades. Ademas tenfa erosiones
y costras en la flexura inguinal desde los 40 afios. Respondi6 a terapia antibiética con ciprofloxacino por seis semanas con comple-
ta regresién de las lesiones cutaneas. Sus lesiones en ingles aclararon en forma parcial con soluciones astringentes y antibiéticos.
Estas dos enfermedades se presentan raramente de forma simultdnea en un mismo paciente.
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SUMMARY

Hailey-Hailey disease or familial benign pemphigus, is a rare blistering disorder. The onset is usually in the late teens or early
twenties. It is inherited in an autosomal dominant manner. Carrion’s disease was named since Daniel Carrién inoculated himself
with a lesion of verruga peruana and died in the acute phase of the Oroya fever in 1885, demonstrating that both entities are
produced by the same agent.

A 66-year-old man whit familial benign chronic pemphigus (Hailey-Hailey disease) was referred to our department with a 4-week
history of continual eruptions on his hand and legs. He did not have fever nor malaise previous the skin eruption.

Examination revealed multiple angiomatous papule and nodule on the extremities. In addition, he had erosions crusted in groins
flexure, since he was 40-year-old. Subsequently, he responded to antibiotic therapy with ciprofloxacin 500mg bid for 6 weeks with
complete regression of cutaneous lesions. his lesions in groins cleared in partial form with astringent solutions and antibiotic. The

man had two entities of rare frecuency to found in a same patient.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Hailey-Hailey o pénfigo crénico be-
nigno familiar es una enfermedad ampollar rara y caracteri-
zada por vesiculas recurrentes y erosiones, particularmente
comprometiendo areas de flexura (cuello, axilas, etc.) y su-
perficies en contacto. El inicio es usualmente en la adoles-
cencia. Es heredado de manera autosémica dominante!3.

La enfermedad de Carrion es una enfermedad
eruptiva angiomatosa de la piel, que tipicamente se de-
sarrolla dos meses después de una fase aguda de
bacteriemia conocida como fiebre de la Oroya. Su deno-
minacion se dio desde que Daniel Alcides Carrion se ino-
culé con una lesion de verruga peruana y muri6é en la
fase aguda de la fiebre de la Oroya en 1885, demostran-
do que ambas entidades son producidas por el mismo
agente. El agente etiolégico de esta enfermedad es la
Bartonella baciliformis. Es endémica en Perl, Colombia y
Ecuador, por la distribucién de su vector Lutzomia
verrucarum (760 a 2500msnm). EI humano es el Unico
hospedero natural conocido y sirve como un reservorio.

La enfermedad de Carridon presenta dos fases:

1. Fase aguda hematica (fiebre de la Oroya). Se ca-
racteriza por fiebre, palidez moderada a severa, ma-
lestar general, mialgias; y en casos severos compli-
caciones neurologicas (coma, delirio,

meningoencefalitis, etc.), cardiacas (insuficiencia

cardiaca, derrame pericardico, miocarditis),
pulmonares, etc. La gran mayoria de los pacientes

tratados adecuadamente se recuperan y sélo un mi-

nimo de ellos desarrolla varios meses o afios des-

pués lesiones eruptivas. Cuando se observa en per-

sonas no inmunes se desarrolla una enfermedad

desvastante. Los examenes auxiliares muestran ane-

mia, macrocitosis, hipocromia, policromasia,
poiquilocitos, cuerpos de Howell-Jolly, granulacién
basofilica, eritrocitos nucleados, muchos eritrocitos
inmaduros, desviacién izquierda, y cerca del 100%
de eritrocitos estan parasitados. Se presenta una
hemolisis intravascular y posteriormente la infiltra-
cion de linfadenopatia del SRE®S,

2. Fase cronica eruptiva (verruga peruana). Lesiones
cutaneas de diferente tamafio, exofiticas,

proliferantes, eritematosas, reconociéndose de ma-

nera clasica tres tipos de lesiones: miliar o peque-
fias, nodular o subcutanea y mular grande o tumoral.

Se presenta dentro de los dos meses siguientes de la

enfermedad febril, aun después del tratamiento con

antibiéticos. Es a menudo vista en areas endémicas
sin una enfermedad febril precedente, esto refleja-

ria la inmunidad parcial a B. bacilliformis. Los nati-
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vos son mas propensos a desarrollar sélo la fase
eruptiva. Estas lesiones pueden durar varios meses a
aflos. La B. bacilliformis es un pequefio bacilo
flagelado gram negativo, mavil, pleomérfico, que
crece mejor aer6bicamente a 28°C sobre un agar

nutriente semisélido®10,

El diagnéstico de la enfermedad de Carrion se basa
en el cuadro clinico y la demostracién del agente en exa-
men directo o cultivo de sangre o tejido, que son raramen-
te positivos en pacientes con verruga. Se ha descrito PCR
para identificar bartonelosis en cultivos sanguineos vy
biopsias de piel, y puede ser (til en el futuro. Es considera-
da como una enfermedad emergente en algunos repor-
test'311-14 A |a tincion con hematoxilina-eosina se observa
un patrén multilobular de capilares y proliferacion de cé-
lulas endoteliales, con muchas figuras mitéticas. Hay va-
La B.
bacilliformis puede ser vista en el intersticio y dentro de

rios grados de inflamacion aguda y crénica.
las células endoteliales.

El tratamiento puede ser con estreptomicina, peni-
cilina, tetraciclina, cloramfenicol, rifampicina,
ciprofloxacino, claritromicina, azitromicina y TMP/SMX.
En &areas endémicas el tratamiento es con cloramfenicol
2g/d por 10 dias a tres semanas, 6 50-100mg/k/d en 4
dosis (ya que el cuadro podria ser infeccion por
salmonella). El tratamiento de eleccion de la fase aguda

recientes el
1,4-6

es cloramfenicol, aunque en afios
ciprofloxacino ha mostrado ser una alternativa valida
En pacientes graves esta indicada la transfusién de san-
gre. El tratamiento de eleccién para la verruga peruana
es rifampicina oral, con alternativas de ciprofloxacino,

azitromicina o eritromicina.

CASO CLIiNICO

Un varéon de 66 afios con un pénfigo crénico benig-
no familiar crénico (enfermedad de Hailey-Hailey) fue re-
ferido a nuestro departamento por un cuadro de inicio
insidioso y curso progresivo de cuatro semanas, caracte-
rizado por erupcidon continua en sus manos y piernas. No
tuvo fiebre ni malestar previo a la erupcién en la piel. Al
examen se encontr6 papulas angiomatosas y nédulos en
las extremidades Fotografias 1, 2 y 3. Ademas tuvo
erosiones y costras en flexura inguinal desde los 40 afios
de edad (Fotografia 4).

Antecedentes: El paciente vive en Lima y suele via-
jar cada dos meses a Caraz (regién endémica en Per( para
enfermedad de Carrion). Tiene seis hermanos, tres con
enfermedad de Hailey-Hailey; y dos de sus tres hijos pre-
sentan la enfermedad. Fue hospitalizado dos semanas
antes de su ingreso por trombosis venosa profunda.
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Fotografia 3. Papulas angiomatosas en pie izquierdo.

Los examenes de laboratorio revelaron leucocitos
6940/mm?3, 70% de neutréfilos y una velocidad de sedimen-
tacion globular de 37mm/h, el conteo de eritrocitos y plaquetas
fue normal, INR 1.62. La histologia de la biopsia de piel mos-
tré6 patron angioproliferativo e infiltrado celular mixto Foto-
grafias 5y 6). El diagndstico clinico fue confirmado por exa-
men histopatolégico de las lesiones de piel y coloracién Giemsa.

Fotografia 4. Lesiones eritematoviolaceas esfaceladas en region inguinal derecha.

Subsecuentemente respondié a la terapia antibiética
con ciprofloxacino 500mg bid por 6 semanas con regre-
sion completa de las lesiones cutaneas. Sus lesiones en
pliegue inguinal mejoraron en forma parcial con solucio-
nes astringentes y antibiéticos. Ademéas estaba recibien-
do warfarina 5mg/dia porque sufri6 de trombosis venosa
profunda cuatro afios antes.

Fotografia 5. Corte histoldgico de lesion nodular. H-E 10X

Fotografia 6 A mayor aumento, se observa patrén angioproliferativo e infiltrado celular mixto. H-E 40X
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DISCUSION

Presentamos este caso, registrado en el Gltimo afo

en nuestro hospital, debido a que el paciente tuvo dos

enfermedades que raramente son encontradas en un mis-

mo paciente. Este paciente no presentd cuadro febril, sélo

tuvo lesiones nodulares en mano y miembros inferiores.
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Se observo una respuesta favorable con la terapéutica

instalada (ciprofloxacino 500mg bid por 6 semanas).

Nuestro hospital tiene una gran casuistica de neoplasias

cutdneas, como sarcoma de Kaposi clasico y asociado a

VIH, por lo que debemos considerar estos cuadros en el

diagnoéstico diferencial.
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