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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 autosómica dominante. La enfermedad de Carrión fue llamada

así desde que Daniel Alcides Carrión se autoinoculó con una lesión de verruga peruana y murió 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 años con pénfigo benigno familiar crónico (enfermedad de Hailey-Hailey) que fue referido

a nuestro servicio con una historia de cuatro semanas de erupción continua en sus manos, pies y piernas. No tuvo fiebre ni malestar
previo a la erupción en la piel. Presentaba pápulas angiomatosas y nódulos múltiples en sus extremidades. Además tenía erosiones

y costras en la flexura inguinal desde los 40 años. Respondió a terapia antibiótica con ciprofloxacino por seis semanas con comple-
ta regresión de las lesiones cutáneas. Sus lesiones en ingles aclararon en forma parcial con soluciones astringentes y antibióticos.
Estas dos enfermedades se presentan raramente de forma simultánea en un mismo paciente.
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SUMMARY

Hailey-Hai ley disease or famil ial  benign pemphigus, is a rare bl ister ing disorder. The onset is usual ly in the late teens or early

twenties. I t  is inherited in an autosomal dominant manner. Carrion’s disease was named since Daniel Carrión inoculated himself
with a lesion of verruga peruana and died in the acute phase of the Oroya fever in 1885, demonstrat ing that both ent i t ies are
produced by the same agent.

A 66-year-old man whit  famil ial  benign chronic pemphigus (Hai ley-Hai ley 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 mult iple angiomatous papule and nodule on the extremit ies. In addit ion, 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 entit ies of rare frecuency to found in a same patient.

Key words: Hailey-Hailey´s disease; Carrion´s disease.

Pénfigo crónico benigno familiar (enfermedad de Hailey-Hailey)
con bartonelosis (enfermedad de Carrión)

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

La enfermedad de Hailey-Hailey o pénfigo crónico be-

nigno familiar es una enfermedad ampollar rara y caracteri-

zada por vesículas recurrentes y erosiones, particularmente

comprometiendo áreas de flexura (cuello, axilas, etc.) y su-

perficies en contacto. El inicio es usualmente en la adoles-

cencia. Es heredado de manera autosómica dominante1-3 .

La enfermedad de Carr ión es una enfermedad

erupt iva angiomatosa de la piel ,  que t íp icamente se de-

sarrol la dos meses después de una fase aguda de

bacter iemia conocida como f iebre de la Oroya. Su deno-

minación se dio desde que Daniel Alcides Carrión se ino-

cu ló  con una les ión de ver ruga peruana y  mur ió  en la

fase aguda de la f iebre de la Oroya en 1885, demostran-

do que ambas ent idades son producidas por  e l  mismo

agente .  E l  agente  e t io lóg ico  de es ta  enfermedad es  la

Bartonella bacil i formis.  Es endémica en Perú, Colombia y

Ecuador,  por la d ist r ibución de su vector  Lutzomia
verrucarum (760 a  2500msnm).  E l  humano es e l  ún ico

hospedero natural conocido y sirve como un reservorio.

La enfermedad de Carrión presenta dos fases:

1 . Fase aguda hemática (fiebre de la Oroya).  Se ca-

racteriza por f iebre, palidez moderada a severa, ma-

lestar general, mialgias; y en casos severos compli-

cac iones neuro lóg icas (coma,  de l i r io ,

meningoencefa l i t is ,  e tc . ) ,  cardíacas ( insuf ic ienc ia

cardíaca,  derrame per icárdico,  miocardi t is) ,

pulmonares,  etc.  La gran mayoría de los pacientes

tratados adecuadamente se recuperan y sólo un mí-

nimo de el los desarrol la var ios meses o años des-

pués lesiones eruptivas. Cuando se observa en per-

sonas no inmunes se desarro l la  una enfermedad

desvastante. Los exámenes auxil iares muestran ane-

mia,  macroc i tos is ,  h ipocromía,  po l ic romasia,

poiqui loc i tos,  cuerpos de Howel l -Jol ly ,  granulación

basofí l ica,  er i t roci tos nucleados,  muchos er i t roci tos

inmaduros, desviación izquierda, y cerca del  100%

de er i t roci tos están parasi tados.  Se presenta una

hemól is is  int ravascular  y poster iormente la inf i l t ra-

ción de l infadenopatía del SRE3-5.

2 . Fase crónica eruptiva (verruga peruana).  Lesiones

cutáneas de d i ferente tamaño,  exof í t icas,

prol i ferantes,  er i tematosas,  reconociéndose de ma-

nera c lásica t res t ipos de lesiones: mi l iar  o peque-

ñas, nodular o subcutánea y mular grande o tumoral.

Se presenta dentro de los dos meses siguientes de la

enfermedad febri l ,  aún después del tratamiento con

antibiót icos. Es a menudo vista en áreas endémicas

sin una enfermedad febr i l  precedente,  esto ref le ja-

r ía la inmunidad parcial  a B. bacil l i formis.  Los nat i-

vos son más propensos a desarrol lar sólo la fase

eruptiva. Estas lesiones pueden durar varios meses a

años. La B.  bac i l l i fo rmis  es un pequeño bac i lo

f lage lado  g ram negat i vo ,  móv i l ,  p leomór f i co ,  que

crece mejor  aerób icamente a 28ºC sobre un agar

nutr iente semisól ido6-10 .

El diagnóstico de la enfermedad de Carrión se basa

en el cuadro clínico y la demostración 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 ident i f icar bartonelosis en cult ivos sanguíneos y

biopsias de piel, y puede ser útil en el futuro. Es considera-

da como una enfermedad emergente en algunos repor-

tes1,3,11-14. A la tinción con hematoxilina-eosina se observa

un patrón mult i lobular de capilares y prol i feración de cé-

lulas endotel iales, con muchas f iguras mitóticas. Hay va-

r ios grados de inf lamación aguda y crónica.  La B.
bacil l i formis puede ser vista en el interst icio y dentro de

las células endoteliales.

El  t ratamiento puede ser con estreptomicina,  peni-

c i l i na ,  te t rac ic l ina ,  c lo ramfen ico l ,  r i famp ic ina ,

c iprof loxac ino,  c lar i t romic ina,  az i t romic ina y  TMP/SMX.

En áreas endémicas el tratamiento es con cloramfenicol

2g/d por 10 días a t res semanas, ó 50-100mg/k/d en 4

dosis  (ya que e l  cuadro podr ía ser  in fecc ión por

salmonella).  El tratamiento de elección de la fase aguda

es c loramfen ico l ,  aunque en años rec ientes e l

ciprofloxacino ha mostrado ser una alternativa válida 1,4-6.

En pacientes graves está indicada la transfusión de san-

gre. El  t ratamiento de elección para la verruga peruana

es r i fampic ina ora l ,  con a l ternat ivas de c ipro f loxac ino,

az i t romic ina o  er i t romic ina.

CASO CLÍNICO

Un varón de 66 años con un pénfigo crónico benig-

no famil iar crónico (enfermedad de Hailey-Hailey) fue re-

fer ido a nuest ro  depar tamento por  un cuadro de in ic io

insidioso y curso progresivo de cuatro semanas, caracte-

rizado por erupción continua en sus manos y piernas. No

tuvo fiebre ni malestar previo a la erupción en la piel. Al

examen se encontró pápulas angiomatosas y nódulos en

las ext remidades (Fotograf ías 1 ,  2  y  3) .  Además tuvo

erosiones y costras en flexura inguinal desde los 40 años

de edad (Fotografía 4).

Antecedentes: El paciente vive en Lima y suele via-

jar cada dos meses a Caraz (región endémica en Perú para

enfermedad de Carr ión).  Tiene seis hermanos, t res con

enfermedad de Hailey-Hailey; y dos de sus tres hijos pre-

sentan la  enfermedad.  Fue hospi ta l izado dos semanas

antes de su ingreso por trombosis venosa profunda.
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Fotografia 2. Lesiones nodulares en pie derecho.Fotografia 1.  Lesiones papulares angiomatosas en pie izquierdo.

Fotografia 4.  Lesiones eritematovioláceas esfaceladas en región inguinal derecha.Fotografia 3. Pápulas angiomatosas en pie izquierdo.

Los exámenes de laborator io revelaron leucocitos

6940/mm3, 70%  de neutrófilos y una velocidad de sedimen-

tación globular de 37mm/h, el conteo de eritrocitos y plaquetas

fue normal, INR 1.62. La histología de la biopsia de piel mos-

tró patrón angioproliferativo e infiltrado celular mixto (Foto-

grafías 5 y 6). El diagnóstico clínico fue confirmado por exa-

men histopatológico de las lesiones de piel y coloración Giemsa.

Subsecuentemente respondió a la terapia antibiótica

con ciprof loxacino 500mg bid por 6 semanas con regre-

sión completa de las lesiones cutáneas. Sus lesiones en

pl iegue inguinal  mejoraron en forma parcial  con solucio-

nes astr ingentes y antibiót icos. Además estaba recibien-

do warfarina 5mg/día porque sufrió de trombosis venosa

profunda cuatro años antes.

Fotografia 6.  A mayor aumento, se observa patrón angioproliferativo e infiltrado celular mixto. H-E 40XFotografia 5.  Corte histológico de lesión nodular. H-E 10X
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DISCUSIÓN

Presentamos este caso, registrado en el últ imo año

en nuestro hospi ta l ,  debido a que el  paciente tuvo dos

enfermedades que raramente son encontradas en un mis-

mo paciente. Este paciente no presentó cuadro febril, sólo

tuvo lesiones nodulares en mano y miembros infer iores.

Se observó una respuesta favorable con la terapéut ica

insta lada (c iprof loxacino 500mg b id por  6 semanas) .

Nuestro hospital t iene una gran casuíst ica de neoplasias

cutáneas, como sarcoma de Kaposi clásico y asociado a

VIH, por lo que debemos considerar estos cuadros en el

d iagnóst ico d i ferenc ia l .
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