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Una pared de ladrillos derrumbada.
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A collapsed brick wall.

IMAGEN HISTOPATOLÓGICA

Figura 1. A) Tinción de Hematoxilina y Eosina (H&E), 40X: en la epidermis se aprecia un estrato córneo con paraqueratosis y despósitos serosos (flecha 
negra) y acantosis moderada e irregular con acantolisis (flecha roja). B) H&E, 200X: la acantolisis afecta el espesor completo de la epidermis dando aspecto 
de “pared de ladrillos derrumbada” (flecha roja). C) H&E, 400X: se observan abundantes células acantolíticas (flecha roja).

Se trata de una paciente femenina de 22 años con seis meses de evolución de aparición de placas eritematosas, discretamente hiperqueratósicas, 
fisuradas y pruriginosas en ambas axilas, sin lesiones en el resto de la piel. Se recibe una biopsia de piel en sacabocado cuyas secciones histológicas 
presentan hiperqueratosis, paraqueratosis con formación de costra, acantosis moderada e irregular con acantolisis afectando todo el espesor de 
la epidermis, además de un infiltrado inflamatorio perivascular de predominio linfocitico en la dermis superficial y profunda, por lo cual se hizo el 
diagnóstico de enfermedad de Hailey-Hailey.
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La enfermedad de Hailey-Hailey o Pénfigo benigno familiar crónico es 
una genodermatosis autosómica dominante poco frecuente causada 
por mutaciones en el gen ATP2C1, que codifica una bomba de calcio 
del aparato de Golgi.1,2 Se caracteriza por la ruptura de vesículas y 
ampollas que tienden a formar placas eritematosas erosionadas con 
fisuras dolorosas en las zonas de flexión, y cursa con exacerbaciones 
desencadenadas por el calor, sudor y fricción.3,4 Histológicamente se 
caracteriza por acantolisis intraepidérmica y suprabasal con apariencia 
de “pared de ladrillos derrumbada”, hiperqueratosis, paraquetasosis, 
disqueratosis, elongación de las crestas epidérmicas y un infiltrado 
inflamatorio perivascular de predominio linfocítico. Puede haber 
formación de costra con crecimiento de colonias bacterianas y 
neutrófilos en el estrato córneo. Los estudios de inmunofluorescencia 
son negativos para depósitos de inmunocomplejos, lo que ayuda a 
diferenciarlo del pénfigo vulgar.3,5 Entre los principales diagnósticos 
diferenciales están la enfermedad de Darier y el pénfigo vulgar.3
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