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RESUMO 

Introdução: A doença de Hailey-Hailey (DHH) é uma genodermatose autossômica dominante descrita pela primeira vez em 1939. 

Caracteriza-se por lesões vesico-bolhosas ou erosivo-crostosas no pescoço e em áreas intertriginosas. O gene responsável pela 

DHH é o ATP2C1 (cromossomo 3q21-24), cuja mutação provoca uma sinalização anormal do cálcio intracelular levando a perda 

da adesão celular (acantólise) no estrato espinhoso. As lesões podem ser pruriginosas, dolorosas e mal cheirosas causando 

significativo impacto na qualidade de vida. O tratamento pode ser tópico, sistêmico, cirúrgico ou misto dependendo da gravidade 

dos sintomas. Objetivo: Relatar um caso raro de DHH exclusiva da região perianal e vulvar. Caso clínico: Paciente feminina, 59 

anos, branca, com queixa de lesões genitais, procurou o Serviço de Dermatologia do Hospital de Clínicas-UFPR devido lesões 

exulceradas vulvares e perianais, com prurido, ardência, dor local e dispareunia havia quatro anos. Negava corrimento vaginal. 

Ao exame físico apresentava lesões maceradas sobre base eritematosa em região vulvar, corpo perineal e perianal. Conclusão: 

Este caso revela raridade desta dermatose bolhosa com localização exclusiva em região perianal e vulvar. Enfatiza-se a 

importância da suspeição diagnóstica de DHH em pacientes com lesões refratárias a terapias locais com antibióticos, antifúngicos 

e corticoterapia, sendo indispensável avaliação histopatológica.  

 Descritores: Pênfigo Familiar Benigno, vulva; 

 
 

ABSTRACT 

Introduction: Hailey-Hailey disease (DHH) is an autosomal dominant genodermatosis first described in 1939. It is characterized 

by vesicle-bullous or erosive-crusted lesions in the neck and intertriginous areas. The gene responsible for DHH is ATP2C1 

(chromosome 3q21-24), whose mutation causes an abnormal signal of intracellular calcium leading to loss of cell adhesion 

(acantholysis) in the spinous layer. The lesions can be itchy, painful and smelly causing significant impact on quality of li fe. 

Treatment may be topical, systemic, surgical or mixed depending on the severity of symptoms. Objective: To report a rare case of 

exclusive perianal and vulvar DHH. Case report: A female white patient aged 59 year, with complaints of genital lesions, presented 

at Serviço de Dermatologia do Hospital de Clínicas-UFPR due to vulvar and perianal exulcerated lesions, itching, burning, local 

pain and dyspareunia, for four years. She denied vaginal discharge. Physical examination revealed macerated lesions on an 

erythematous base in the vulvar, perineal and perineal body region. Conclusion: This case reveals rarity of this bullous dermatosis 

with exclusive location in the perianal and vulvar region. We emphasize the importance of diagnostic suspicion of DHH in patients 

with lesions refractory to local therapy with antibiotics, antifungals and corticosteroids, and  histopathologic evaluation is essential. 
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INTRODUÇÃO 
 

A doença de Hailey-Hailey (DHH) ou pênfigo 

familiar benigno é uma genodermatose autossômica 

dominante de prevalência desconhecida afetando em igual 

proporção o sexo feminino e masculino. Tem surgimento 

durante a segunda ou terceira década de vida. O gene 

responsável pela DHH é o ATP2C1 (cromossomo 3q21-24), 

que codifica o Ca2+ ATPase hSPCA1 Golgi-associado, cuja 

mutação provoca uma sinalização anormal do cálcio 

intracelular levando a perda da adesão celular (acantólise) 

no estrato espinhoso.1 O diagnóstico se baseia no quadro 

clínico e análise histopatológica das lesões. Descreve-se um 

caso exuberante e raro de lesões exclusivas em região 

perianal e vulvar. 

 

RELATO DE CASO 
 

Paciente feminina, 59 anos, branca, do lar, natural 

de Guaratuba-PR e procedente de São José dos Pinhais-PR, 

previamente dislipidêmica em uso de Sinvastatina, 

menopausada em Terapia de Reposição Hormonal com 

estradiol e drospirenona (Angeliq), negava etilismo e 

tabagismo, procurou o serviço de Dermatologia do Hospital 

de Clínicas UFPR devido lesões exulceradas vulvares e 

perianais havia quatro anos, com prurido, ardência, dor 

local e dispareunia. Negava corrimento vaginal. Realizou 

tratamentos prévios tópicos com Diprogenta, Clobetasol, 

Triancinolona e Bepantol e sistêmicos com Prednisona 20 

mg/dia com redução gradual a 5mg/dia durante três 

meses, seguido de Fluconazol 150 mg/semana por quatro 

semanas havia um ano. Ao exame físico apresentava em 

região vulvar, corpo perineal e perianal lesões maceradas, 

simétricas, sobre base eritematosa (Figura 1). 

A citologia oncótica cérvico-vaginal foi negativa 

para malignidade. Devido a refratariedade clínica à 

terapêutica antibiótica, antifúngica e corticoterapia tópica e 

sistêmica, optou-se por biópsia de lesão de região perianal, 

cujo exame histopatológico demonstrou à coloração de 

hematoxilina-eosina (HE) intensa dermatose acantolítica 

suprabasal, com aspecto de " parede de tijolos 

desmoronada" (Figura 2). A imunofluorescência direta de 

biópsia cutânea foi negativa. 

 

DISCUSSÃO 

 

A doença de Hailey-Hailey (DHH) é uma doença 

acantolítica incomum.2 Também chamada de pênfigo 

crônico benigno familiar, foi descrita pela primeira vez em 

1939 pelos irmãos Howard e Hugh Hailey na Escola de 

Medicina da Universidade em Atlanta, Geórgia.3 Eles 

descreveram casos em dois pares de irmãos com bolhas 

recorrentes e lesões erosivas e crostosas no pescoço, axilas 

e região inguinal, com aspecto similar a doença do grupo 

dos pênfigos ou mesmo da doença de Darier. Na 

histopatologia das lesões foram evidenciadas vesículas 

intraepidérmicas, leve disqueratose, hiperqueratose e 

moderado infiltrado linfocítico dérmico.  A doença de Darier 

apresenta-se ainda como o principal diagnóstico diferencial 

da DHH. Atualmente, as duas enfermidades são 

consideradas entidades distintas, apesar de existirem 

relatos de Doença de Darier e DHH, ocorrendo em uma 

mesma família.4 

O diagnóstico da DHH é clínico e histopatológico. 

Na avaliação histopatológica observa-se intensa acantólise 

intra-epidérmica com aspecto de “parede de tijolos 

desmoronada”; papilas dérmicas projetadas para dentro da 

cavidade das bolhas, formando “vilos”; presença de corpos 

redondos e infiltrado linfocítico perivascular em derme 

superficial. A imunofluorescência direta é negativa. 

Somente pela patologia a DHH é indistinguível da doença de 

Grover. 

Clinicamente, os pacientes apresentam lesões 

vesico-bolhosas ou erosivo-crostosas no pescoço e em 

áreas intertriginosas. Vegetações crônicas, úmidas e 

malcheirosas, com fissuras dolorosas, prurido e queimação, 

são comuns.5,6 As lesões predominam em áreas de dobras 

e de fricção: axilares, região inguinal, inframamária, laterais 

do pescoço e região perianal. A doença acomete menos 

frequentemente o couro cabeludo, fossas antecubitais e 

poplíteas e tronco. O envolvimento das mucosas vaginal, 

oral, ou conjuntiva, é raro.7 

A perda de coesão entre os queratinócitos somada 

aos efeitos de fatores locais, como fricção, umidade, calor, 

colonização bacteriana e infecções secundárias, são 

decisivos para as manifestações locais da doença. A 

resolução das lesões ocorre sem cicatriz e pode ocorrer 

hiperpigmentação pós-inflamatória. Quando há 

envolvimento ungueal aparecem faixas brancas, 

longitudinais e assintomáticas nas unhas.5,8  

Como diagnósticos diferenciais temos em região 

axilar o intertrigo, tinea e candidíase, e em região perianal a 

dermatite irritativa, herpes simples, doença de Paget 

extramamária, líquen simples crônico, psoríase invertida, 

pênfigos e a doença de Darier.6 

O calor, suor e infecção secundária são fatores 

modificadores que podem provocar desde exacerbações 

frequentes até remissão completa. Complicações podem 

surgir por colonização secundária das lesões por bactérias 

(infecção estafilocócica), fungos (candidíase) ou vírus (HSV 

/ Erupção variceliforme de Kaposi) bem como por 

transformação maligna neoplásica (carcinoma de células 

escamosas-CEC).9,10 

O tratamento pode ser tópico, sistêmico, cirúrgico 

ou envolvendo mais de uma abordagem dependendo da 

gravidade da doença. A terapia tópica pode ser realizada 

com corticosteróides tópicos ou intralesionais, antibióticos 

e sabonetes antissépticos, inibidores da calcineurina - 

tacrolimus - e a toxina botulínica. Essa última age na 

quimiodenervação das glândulas sudoríparas e inibição da 

acetilcolina das fibras simpáticas tendo papel importante na 

redução da sudorese local.2,11,12 A terapia sistêmica incluiu 

os retinóides orais, sem efetividade clara. O uso de 

prednisona, ciclosporina, metrotexate (MTX), dapsona está 
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descrito em alguns relatos de casos.13 A terapia cirúrgica 

inclui exérese cirúrgica, dermoabrasão, lasers ablativos e 

terapia fotodinâmica. 

 

CONCLUSÃO 

 

Este caso revela raridade desta dermatose 

bolhosa com localização exclusiva em região perianal e 

vulvar.  Enfatiza-se a importância da suspeição diagnóstica 

de DHH em pacientes com lesões genitais refratárias a 

terapias locais com antibióticos, antifúngicos e 

corticoterapia, sendo indispensável avaliação 

histopatológica. A DHH atenua-se ou estabiliza-se com o 

envelhecimento e embora a expectativa de vida não seja 

alterada, há grande impacto na qualidade de vida do 

indivíduo, como no caso em questão, requerendo 

tratamentos complementares e sucessivos para o controle 

dos sintomas.6 
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