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ENFERMEDAD DE LEINER. 

INTRODU CCION. -

Esta entidad fué descrita por vez primera en Alemania por Car! Leiner, 

en el año de 19 03; la definió como un eccema seborreíco universal (l), --

aunque también la denominó ERlTRODERMIA DESCAMATNA y mencionó ---

que se producía principalmente en niños recién nacidos, como una dermª­

titis exfoliativa general, con descamación y notable rubicundez de la ---

piel, que habitualmente hacía suponer un tipo grave de dermatitis sebQ.--

rreíca (2). 

Cinco años después de la descripción inicial (19 08) y posterior a una-

exhaustiva revisión de la literatura mundial de casos similares, diversos 

autores europeos coincidieron en que dicho padecimiento debería ser d~-

nominado ERITRODERMIA DESCAMATNA (2). 

Sin embargo, a pesar de lo anterior, aún existen controversias con --

respecto a esta entidad clínica, tanto en lo relativo a su denominación, -

como a su forma de presentación. En cuanto a esto último, tenemos que-

mientras Leiner la consideró como un cuadro clínico independiente, mú!= 

tiples autores piensan que se trata de una forma intensa, "superlativa", 

variante máxima o grave de la dermatitis seborreíca ( 3). 
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Una tesis que en parte apoy6 las observaciones de Carl Leiner, fué -­

la que real!z6 un discípulo suyo, Kundratltz, quien cincuenta y nueve -­

años más tarde del primer reporte (1962), mencion6 que si bien era cierto 

que la ERITRODERMIA DESCAMATIVA era una entidad. clínica independieu.­

te, se encontraba relacionada con la dermatitis seborreíca y que podría -

ser englobada dentro de lo que sería la diátesis seborreíco-descamativa­

( 3). 

A pesar de lo anterior y hasta la fecha, nadie ha puesto objeciones -­

cuando se trata a la ER!TRODERMIA DESCAMATIVA como una entidad clínL 

ca independiente. El hecho de que existan dos criterios diferentes, uno -

"unitario" y otro "dualista", no tiene ningún significado clínico y mucho 

menos interés científico, mientras no se conozca con exactitud la etiolQ.­

gía de ambas dermatosis (2, 3). 

Hablando de.la dermatitis seborreíca, sabemos que debido a la influeu. 

cia hormonal que la madre ejerce sobre el producto durante la vida fetai,­

es común que el recién nacido presente una hlperplasia de las glándulas­

sebáceas, que clínicamente se manifiesta como una piel oleosa, princi-­

palmente en las áreas del cuerpo que se consideran seborreícas, como -­

la piel cabelluda, la regi6n centro facial y la región media del tronco; -­

esta hiperplasla es un fenómeno transitorio que desaparece en los prlmg_-
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ros tres meses de vida extrauterina, para volver a presentarse durante -­

la adolescencia, en que las glándulas sebáceas vuelven a ser estlmul!!_­

das por las hormonas sexuales (4), 

Con lo explicado anteriormente, es fácil comprender el porqué al mQ.­

mento del nacimiento se observa, en el recién nacido, hiperplasla de -­

las glándulas sebáceas sobre el dorso de la nariz, así como la presencia 

en la piel cabelluda, de placas escamosas, oleosas, de formas y tam5l_-­

ños varJables, a las que se les ha denominado "costras de leche" (4). 

También es conocido que en ocasiones, la secreción sebácea es m5l_-­

yor, sin que hasta la fecha se haya logrado determinar el porqué y ésto -

nos conduce a la presentación de una entidad patológica que se conoce -

con el nombre de dermatitis seborrefca o eccema seborreíco infantil, la -

cual ocasiona que gran parte del cuerpo presente una piel oleosa, erit~-­

matosa, con gran descamación y que en raros casos puede llegar a gen!i!:" 

ralizarse ( 4). 

La dermatitis seborreíca se presenta en aproximadamente doce por --­

ciento de los recién nacidos y ocupa el tercer lugar dentro de las enfer::­

medades cutáneas del primer mes de vida extrauterina ( 4). 

Así mismo, podemos hablar de que existen dos formas clínicas de de!:_ 
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mat!t!s seborreíca. Una, que es afortunadamente la más frecuente, que -

se caracteriza por ser localizada, autollmitada, que afecta básicamente­

ª los lactantes menores de seis meses y que en general es un padec!::-­

miento benigno. La otra, que es generalizada, rara, persistente y puede 

ocasionar la muerte debido a infecciones añadidas de tipo bacteriano, 

especialmente por estafilococo o por enterobacterias (5, 6). 

En aquellos casos raros de recién nacidos o lactantes en los que las­

lesiones seborreícas llegan a generalizarse, toda la piel se vuelve eritg_ 

matosa y eccematosa y a esto se le ha denominado ERITRODERMIA DESC~ 

MATIVA o ENFERMEDAD DE LEINER (!, 2, 3, 4, Sl. 

Esta enfermedad es bastante grave, ya que los niños, además de las -

lesiones cutáneas, presentan cuadros diarreícos severos y frecuentes, -

que comprometen su estado general. 

De lo anterior, podemos concluir que la ENFERMEDAD DE LEINER es -

un desorden raro, que ocurre dentro de los primeros tres meses de vida -

extrauterina y que se caracteriza por eritema generalizado, descamaci6n­

Y dermatitis seborreíca de la piel cabelluda, que se acompaila de man!::­

festaciones graves como diarrea intratable, infecciones locales o sist~­

micas recurrentes, emaciación y distrofias marcadas (1, 2, 3, 4, 5, 6). 
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EPIDEMIOLOGIA. -

En lo relativo a la Incidencia, su sabe que la ERITRODERMIA DESC~-­

MATIVA, es un padecimiento que afecta por igual a los hombres que a las 

mujeres (1, 2, 6l. sin embargo existen reportes en la literatura europea.­

en los que mencionan una mayor frecuencia en el sexo femenino (9). TQ.-­

dos los autores están de acuerdo en que este padecimiento predomina en­

los países europeos y no encuentran ninguna relación con determinada -­

estación del año (l, 2, 3, 4, 5, 9). 

Existe aún controversia en Jo relativo a la presentación de esta ent!=­

dad con algún déficit nutritivo o con determinado tipo de alimentación; -­

en un principio se observó una mayor frecuencia en aquellos lactantes -­

que eran alimentados al seno materno (1, 2, 3, 5, 6, 8) e incluso hay un 

'reporte del propio Lelner (9) en el cual cuarenta y uno de sus cuarenta y­

tres pacientes afectados estaban siendo alimentados al seno materno; -­

sin embargo, reportes recientes en la literatura, principalmente europea, 

relatan casos de lactantes afectados que estaban siendo alimentados con 

fórmulas Industrializadas (l, 10, 12). 

Así mismo, todavía existen dudas en cuanto a la posibilidad de que -

pudiera tratarse de un padecimiento de índole familiar, ya que si bien es 

cierto que hay reportes de casos familiares con descamación generallz!!,-
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da, diarrea intratable, infecciones y emaciación (1, 3, 5, 7, 10, 13, 14), 

también se ha dicho que debido a la rareza con que se ha presentado la­

entidad, es difícil corroborar la participación familiar. Algo que apoy2.-­

ría la posibilidad de esta participación, sería el hecho de que la enfermg_ 

dad se ha presentado en gemelos Idénticos, en los cuales uno se vió -­

afectado por una ERITRODERMIA DESCAMATIVA y el otro por una dermat!:: 

lis seborreíca (3). 

ETIOPATOGENIA. -

En la etiología del padecimiento todavía no hay concenso de criterios 

y muchos autores lo consideran como secundario a un mecanismo descQ.­

nocldo (1, 2, 5, 9). El mismo Lelner supuso que se trataba de una man!: 

festación autot6xica secundaria a una enfermedad intestinal de niños en­

lactación (1). 

Así mismo hay reportes en la literatura universal en la que se reflere­

que el padecimiento es ocasionado por una deficiencia de biotina en la -

leche materna, de ahí que se piense que los niños alimentados a base -­

de seno materno, pueden presentar dicho padecimiento (1, 2, 3, 5, 6, 7, 

8, -~· 10, 12, 13, 14). 

La biotina se reconoció como el factor de crecimiento (9), Fué dese!!.-
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cubierta por l\l:>gl y Tonnls en el año de !936, en la yema del huevo. Cuª-­

tro años más tarde (1940), Du Vineaud-Gyorgy y colaboradores, demostrª-­

ron que Ja biotina era la vitamina " H " (9) y actualmente se sabe que fo!:_ 

·ma parte del complejo " B " (8). La blotlna participa como coenzlma en -­

la carboxllacl6n y decarboxllación de varios procesos metabólicos del --­

llamado metabolismo lntennedlo (8). Se sabe que existe tanto en forma -­

dextro como levogira y que en el ser humano la forma dextroglra es la ag_­

tiva (B} . En los allmentos, la blotlna se encuentra llgada a las proteínas 

y para poder ser eficaz, debe ser hidrolizada (mediante hidrólisis áclda)­

por las enzimas gástricas en sus sitios de unión con las proteínas; de -­

esta manera queda biolina Jlbre y activa (B, 9). 

Es bien conocido que durante Jos primeros cinco meses de vida extrª--­

uterina, el mecanismo de la hidróllsls ácida y la digestión gástrica pu~-­

den ser defectuosos, por lo tanto no existirá biotlna libre disponible y -­

esto explicaría la etlopatogenla del padecimiento. También es bien conQ.­

cido que la madre que amamanta es capaz de convertir biotlna ligada a -­

biotlna libre y activa, la cual será excretada por la leche. Otra fuente de 

biotina sería la que deriva a partir de la flora bacteriana. Aquí correspon_­

dería la alteración secundaria al proceso diarrefco, ya que éste altera !a­

flora bacteriana normal del intestino y por lo mismo alterará tanto la Pl"Q.-­

ducclón como la absorción de biotina (8, 9, 10). 
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Así mismo, se ha encontrado una sustancia a la que se le llamó avidL 

na, la cual se halla en la clara del huevo y se piensa que ésta pudiera -­

ser la causante de la disminución de la biotlna. Esta avidina es una gl\!_-­

coproteína que se une a la biotlna formando un compuesto estable que sg_­

lo puede disolverse mediante calor, nunca mediante digestión proteolít!:'­

ca. Esta combinación previene la absorción de biotlna en el tracto inte§:"­

tlnal. Esta avldina puede considerarse como el primer ejemplo de lo que -

sería una anti vitamina (8, 9). 

Otro punto a favor de la presentación del padecimiento en lactantes -­

allmentados al seno materno, es que se ha comprobado que hay una ma-­

yor concentración de biotina en la leche de vaca que en la leche matema­

(8, 9). 

También se ha pensado que un factor involucrado en la etiología de la­

ERITRODERMIA DESCAMATIVA, sería la presencia de un agente tóxioo en -

la leche materna ( 3). La primera vez que se vislumbró esta posibilidad -­

fué en el afio de 1955, cuando algunos investigadores europeos realizaron 

estudios en ratas a las que alimentaron con leche de madres que tenían -­

hijos portadores de la enfermedad; estas ratas presentaron dermatitii; y -­

caída del pelo, en contraposición a la normalidad que presentaron las r!!_­

tas del grupo control ( 3l. A pesar de estos resultados, no fué posible cg_-
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rroborar con exactitud si en verdad existía un agente tóxico en la leche -

materna e incluso se habló que que realmente se debía a la deficiencia --

de algún factor determinado y se volvió a pensar en la biotina (2, 3, 6). 

Otros autores, también europeos, entre los que destacó Horvath (3), -

' . realizaron estudios en el ai'lo de 1964, encontrando positividad de los cuL 

tivos, de piel y heces, a Gandida albicans; en ocho de estos pacientes,-

se administró tratamiento específico, obteniendo magníficos resultados; -

mientras que un paciente con cultivo negativo, a pesar de recibir el mi~--

mo tratamiento, falleció ( 3). Esto hizo pensar, a dicho autor, en la pos!= 

bilidad de que rio existiera un mecanismo patogénico monocausal, sino --

que se debería pensar en la Influencia de un gran número de factores, ---

tanto internos como externos, los cuales son capaces de desencadenar --

la aparición de la ERITRODERMIA DESCAMATIVA. De esta manera y al----

Igual que muchas otras publicaciones, este autor concluye que las infes::-

clones bacterianas y micóticas (principalmente monilla), deben ser de§_--

cartadas como factor etiológico y patogénico, debido a la frecuente contª-

minación secundaria que sufren estos pacientes. 

El que definitivamente podemos considerar como el factor más abocado 

para explicar la etiología de la ENFERMEDAD DE LEINER, consiste en un-· 

defecto funcional del quinto componente del complemento ( C 5 ) , factor -
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que se inici6 a investigar en el ailo de mil novecientos sesenta y ocho,­

sesenta y cinco ailos después de la descripción inicial de Carl Leiner (1, 

5, 7, ll, 12, 15, 16, 17, lB, 19). 

Como bien sabemos, el complemento interviene en forma importantís.!. 

ma en el sistema inmunitario específico e inespecífico. Las vías clásica 

y alterna, son esenciales para que la resistencia del hue¿ped sea eficaz 

por medio de fen6menos como: 

- Opsonizaci6n. 

- Adherencia inmunitaria. 

- Quimlotaxls. 

- Lisis celular. 

- Generación de anafilotoxinas. 

Una deficiencia hereditaria o adquirida de cualquier componente del -

complemento, se acompailará de mayor susceptibilidad a las infecciones 

así como de otros trastornos de la inmunidad. 

"Los padecimientos congér.ltos que afectan el complemento, dependen­

de un mecanismo hereditario autosómico. Se han logrado distinguir cuª-­

tro grupos principales de defectos; el que nos ocupa, o sea la deficie11.­

cla del quinto componente, se engloba dentro del grupo ~res, que correl!_ 
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ponde a la deficiencia en la fase lítica de los componentes del compl~­

mento ( e 5 - e 9 ) . Las deficiencias de e 5, e 6 y e 7, rara vez se han 

señalado en el ser humano; los sujetos afectos tienen un aspecto sano, -

pero cursan con incapacidad para crecer y ganar peso, infecciones locª-­

les y sistémi1=as frecuentes y la presencia de diarrea intensa, así como -

dermatitis seborreíca (17). 

Así mismo sabemos que la cascada del complemento es una serie de -

por lo menos doce reacciones interrelacionadas que tienen una función -­

principal en el mecanismo de defensa del huesped. La vía clásica se d~­

sencadena, principalmente, por acción de complejos de antígeno y ant!=­

. cuerpo y abarca nueve componentes mayores ( de C 1 a e 9 l, cada uno -­

activado para ser funcional. Las actividades mayores residen en los prg_­

ductos de desdoblamiento de C 3 y C 5, los cuales actúan como agentes­

de atracción de los fagocitos y también como anafilotoxinas, dilatando -

los vasos sanguíneos, liberando histamina y permitiendo mayor permeC\bL 

lidad vascular. 

C 3b y C Sb, actúan opsonlzando, o sea haciendo "atractivas" aba!<;" 

terias o partículas, para que los leucocitos se adhieran a ellas y las i!l.­

gieran. Los componentes terminales ( C 6, C 7, C B y C 9 ) , atacan d!=­

rectamente a las bacterias 1• producen lisis al lesionar la membrana (18). 
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El mecanismo de acción de la vía alternativa, es el mismo, solo que éste 

entra en acción a nivel de C 3, para desencadenar toda la cascada. Esta­

vía también tiene como componentes importantes a la properdina, al fas;.-­

tor " A " (producto de desdoblamiento de C 3), al factor " B " (proactiv5!_-­

dor de C 3) y al factor " D " o fosfatasa de C 3 (18). 

Es posible que se puedan cuantificar ciertos componentes individu5!_--­

les del complemento, entre los que encontramos; C 3, C 4 y C 5, así CQ.­

mo el factor " B " de la vía alterna. Incluso es posible valorar los compQ.­

nentes críticos e 3 y e 5 (18). 

Visto lo anterior y sabiendo que C 3 y C 5 son mediadores principales­

de la reacción inflamatoria y son críticos en la opsonización bacteriana y 

mlcótlca, aquellos pacientes que tengan carencla total de estos componeu. 

tes, sufrirán Infecciones graves y recurrentes, principalmente: sepsis, -­

otitis media, neumonía y diarrea crónica (18). Se ha llegado a pensar,,..-­

incluso, que estos pacientes están mucho mlis graves que los que únic5!_-­

mente tienen deficiencia de anticuerpos. Estos pacientes no tienen actlv!._ 

dad del complemento hemolftico sérico y los niveles de C 3 y C 5 son e~­

tremadamente bajos o no existen. 

Hay disminución importante de Ja actividad quimiotáctica, sobre todo­

s• se trata de una deficiencia de C 5; de igual forma hay una disminución 
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muy Intensa de la capacidad opsónica después de la activación de cua!:.-­

quiera de las vías del complemento. En lo relacionado al tema que tratª-­

tamos, se sabe que en la ENFERMEDAD DE LEINER hay una deficiencia -­

funcional de C 5, en la inteligencia de que los niveles de dicho quinto -­

componente del complemento son normales, pero la capacidad-del suero -

para opsonizar a las partículas de levaduras, es deficiente (1, 3, 17, 18). 

Hablando en sí del quinto componente del complemento, se sabe que -

un producto de desdoblamiento de C 5, llamado C Sa, tiene propiedades-­

de anafi!otoxina y un efecto quimiotáctico para granulocitos, Este pépt!= 

do puede ser separado de C 5 tras interacción de los cinco primeros corn_­

ponentes del complemento o por acción directa de la tripsina o de una e!!.­

zlma que se encuentra en los gránulos lisosómicos de los leucocitos ne!!.­

tr6filos. Esto significa que los neutrófllos, luego de salir de los vasos,­

posecn una enzima que al entrar en contacto con su sustrato (en este caso 

C S) puede dar lugar a un mediador capaz do multiplicar y acelerar la ,--­

reacción Inflamatoria (2 0). 

Hasta hace poco, nuestro conocimiento de la actividad del compleme!!. 

to respecto a la facilitación de la fagocitosis, era muy firme, ya que se­

sabía que el único producto del complemento que intervenía, era C 3b; -­

sin embargo. estudios recientes han demostrado la existencia de varias -
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familias cuyos miembros presentaron defectos del quimiotactismo y de la­

fagocitosis; este último defecto ha sido medido cuantificando la inge!!_--­

tión de partículas de levadura por leucocitos sanguíneos y han sido corr~ 

gidos, in vitro, agregando C 5 humano, purificado, 
0

al suero del paciente. 

Lo anterior ha llevado a pensar que el quinto componente del compleme!!..-­

to juega un papel preponderante en ciertos sistemas fagoc~tarios (2 Oi. E!!. 

tas revisiones se han visto apoyadas en la clínica, al encontrar dichas -­

alteraciones (deficiente fagocitosis, alteraciones en la opsonización, --­

disminución de la actividad de C 5) en pacientes afectados con la ENFEB. 

MEDAD DE LEINER (1, 2, 3, 5, 6, 10, 11, 12, 13, 14, 15, 16). 

Otros reportes apoyan la hipótesis anterior; ellos revelan que presumL 

blemente, el cuadro clínico resulta dr. una deficiencia combinada que --­

consisto en un defecto de opsonlzaclón y deficiencia do inmunoglobult--­

nas; sin embargo, el defecto de l_a opsonización no es sinónimo de la e!!..­

fermedad; la naturaleza del defecto de esta opsonización no está bien eQ.­

nocida y también existe la posib111dad de que este defecto interactúe con 

algún otro defecto, posiblemente de origen linfoideo (15). También existe 

un reporte en el sentido de que un defecto de la opsonización, aunado a -

una deficiencia de inmunoglobulinas durante la infancia, hacían a los P!!.­

cientes más susceptibles a las Infecciones (IS). 
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Con todo lo anferior, se ha llegado a pensar, en la actualidad, que -­

la ENFERMEDAD DE LEINER es un padecimiento inducido por múltiples fa!:;. 

tores, entre los que destacan: 

a) Defecto funcional del quinto componente del complemento. 

b) Hipogammaglobulinemia. 

el Deficiencia linfoide. 

Con respecto a la alteración inmunológica, hay un reporte en la literª­

tura (l) que habla de una inmunidad normal; sin embargo varios autores, -

bAsicamente europeos, realizaron revisiones extensas de casos de la eu.­

fermedad, encontrando como dato com(m una hipogammaglobulinemia (2, 5 

6, 8, 10, 12, 13, 14, 15, 16). 

El desarrollo de la inmunidad normal, entrafla Ja maduración y dlfereu.­

clación del linfoblasto precursor, que se origina en la médula 6sea. Esta 

célula, a la que también se le llama " célula madre " , puede estar en -­

muy diversos medios biológicos que influyen para su transformación eri -­

diferentes líneas celulares. Algunas de estas células se desarrollan bajo 

Ja influencia del timo y se les conoce como CELULAS " T " o TIMOCITOS; 

otro grupo de células,. madura en forma independiente bajo control por la­

médula ósea, recibiendo el nombre de CELULAS " B ". Ambos tipos cel!!:-­

lares tienen antígenos y receptores característicos en su superficie y C!!;-
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da una tiene una función específica de la inmunidad. Las CELULAS " B ", 

son las precursoras de los linfocitos y de las células plasmá.ticas, prQ_--

ductoras de inmunoglobulinas que se encargan de la inmunidad humoral. -

Las CELULAS " T " se encargan de la inmunidad celular y elaboran muy --

diversas sustancias, como las llnfocinas. 

Los componentes mayores del sistema de defensa del huesped se PU!t" 

den clasificar de acuerdo al siguiente cuadro: 

ANTICUERPOS COMPLEMENTO FAGOCITOS INMUNIDAD CELULAR 

Equivalente de Hígado, bazo. Neutrófllos. Timo. 
la bolsa. 

Linfocitos "B" Epitelio del - Macrófagos. Linfocitos "T". 
Intestino. 

Células Pla¡¡_- Macrófagos. Activación. Células Auxiliares. 
má.tlcas. -----------
Anticuerpos. Proteínas de Adherencia. Células Supresoras. 

Com[!lemento. 

lgG, IgM o~ Factores quimiQ. Agregación. Llnfoclna s. 
sonlzanies • tf!!:<l;!!<QS 1 

Microbicidas. Anafilotoxlnas , Quimiotaxts. Inmunidad viral con.-
tra hongos. 

N eutralizantes Opsonlnas. Ingestión. Inmunidad bacteriana 
virales. intracelular. 

Liberación medH. Microbicidas. Vigilancia tumoral. 
lar de células. 

----- Lisis. Actividad. 
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Los anticuerpos y el complemento, son los componentes principales -

de la inmunidad humoral. Una de las funciones principales de los ant!=-­

cuerpos es opsonizar a las bacterias para que los f.agocltos las ingieran­

Y destruyan subsecuentemente. Los individuos que carecen de los princL 

pales anticuerpos opsónicos (IgG e IgM), sufren con frecuencia de infe!<.­

ciones bacterianas repetidas, entre las que destacan: 

* Otitis. 

* Neumonía. 

* Sepsis. 

* Meningitis. 

* Diarrea. 

Las infecciones sufridas por estos pacientes, son muy severas y diff:: 

elles de tratar. Lo ideal en este tipo de pacientes es determinar cada una 

de las inmunoglobullnas (17, 18, 2 O, 2 3). 

Como sabemos, las inmunoglobul!nas integran un notorio conjunto de­

proteínas que se presentan como moléculas efectoras del segmento humQ.­

ral de la inmunidad. Comparten simllitudes antig(micas, estructurales y­

biológicas, pero tienen importantes diferencias en cuanto a su compos!=­

ción primaria, lo que les permite su función de anticuerpos y su actividad 

biológica. 
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En el hombre se conocen cinco clases diferentes de inmunoglobulinas, 

cada una de ellas con una estructura química especial y un papel blológ!:: 

co específico. Se han designado con las letras: " G ", " A ", " M ", --­

" D " y " E ", después de la abreviatura " Ig " (que Indica su función de­

inmunoglobulina) . Las más abundantes son las " IgG ". Estas tienen una­

concentración alta, tanto fuera como dentro de los vasos; su vida media -

es de veintitres días; atraviesan la placenta y fijan el complemento. Al -­

parecer, se encargan de la inmunidad contra bacterias, virus, parásitos y 

ciertos hongos. Así mismo se ha visto que a nivel de los tejidos tienen -­

funciones de anticuerpo. 

Las que ocupan el segundo lugar en cuanto a abundancia, son las ---­

" IgA " , sin embargo su papel fundamental lo tienen en lo relativo al si.!!_­

tema secretor externo. Esta inmunoglobullna es producida por los teJ!dos­

linfoldes que revisten el tubo digestivo, las vías respiratorias y el apar!!_­

to genitourinario. En las secreciones a estos niveles, se hallan combln!!_­

das con una proteína llamada " componente secretor " que las protege de­

las enzimas proteo!ítlcas. La " IgA" activa el complemento a través de -­

la vía alterna (properdina). No atraviesan la placenta pero contribuyen a -

las defensas Inmunitarias del recién nacido por su alta concentración en -

el calostro (2 O). 
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Entre las " !gM " se encuentran las moléculas de inmunoglobulinas de 

mayor tamailo, lo que explica el porque casi no salen del espacio intr'!:'­

vascular. Son muy activas respecto a la aglutinación de bacterias y g!§­

bulos rojos y fijan eficazmente el complemento. Su importancia mayor !a­

tienen en los primeros días de la respuesta inmune primaria. Al entrar un­

ant!geno al huesped por vez primera, se inicia, casi a la par, la síntesis 

de " lgM " e " IgG ", alcanzando la " IgM " su máxima concentración en 

pocos días, para posteriormente disminuir mAs rápidamente que la " IgG " 

(20). 

La " IgD " se descubrió en el ai\o de 1960. Hasta la fecha no se conQ.­

ce con exactitud su papel biológico. Se encuentra en la superficie de los 

linfocitos, principalmente en el recién nacido. Esto ha hecho pensar en -

que tal vez actúe como receptor específico de superficie para el inicio de 

la respuesta inmune (2 O). 

La " IgE " (reagina) es escasa en el suero. Es capaz de fijarse a la -­

piel humana, donde inicia ciertas fases de la reacción alérgica. Se prod!!. 

ce principalmente en las mucosas del tubo digestivo y vías respiratorias -

y forma parte del sistema secretor externo de anticuerpos (2 O). 

Como se decía anteriormente, lo ideal para valorar al paciente en el -

que se sospecha deficiencia inmunitaria, es la determinación de " IgM ", 
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" IgG " e " IgA " por medio de inmunodifusión radial en el anticuerpo cou. 

tenido en placas de agar. Cuando se valoran los niveles globales de inm!!._ 

noglobulinas en el niilo, debemos recordar que esto& valores deben comp!!_ 

rarse con los de sujetos control de la misma edad. Además es importante­

determinar la capacidad del sujeto para generar anticuerpos específicos -

eficaces. Así mismo, es posible valorar los a lticuerpos contra grupo sa!J. 

guíneo o los títulos de isohemaglutininas y valorar la producción de ant!:: 

cuerpo (específicamente " IgM ") contra polisacáridos (2 O). 

En caso de encontrar hipogammaglobulinemia, debemos determinar el -

número total de linfocitos " B " del paciente. 

La otra parte de la inmunidad humoral que debemos revisar y tener prg_­

sentc, es la relacionada con las anomalías de los fagocitos, pues se sª-­

be que la disminución en el número o en la función de las células fagocf: 

tlcas, ocasiona Infecciones recurrentes graves, como abscesos, celulitis 

candldiasls crónica, neumonías e Infecciones óseas o articulares (18). 

En lo relativo a la inmunidad dependiente del timo o mediada por cél!!._­

las, sabemos que tiene importancia principal en el combate de ciertas 1!!.­

fecclones virales, mlcóticas y bacterianas Intracelulares. Además, los -­

linfocitos " T " modulan o controlan gran parte del resto del sistema lnmh!_ 

nltarlo: en los pacientes con disminución de este tipo de Inmunidad, son-
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frecuentes las infecciones virales (herpes, vaccinia, varicela, citomeg!!_­

lovirus) o micóticas (candida, aspergillus). Para determinar la inmunidad 

de las células " T " se utiliza la prueba cutánea para la hipersensibilidad 

retrasada, aplicando diversos antígenos. Los resultados se v~n afectados 

por la exposición previa al antígeno, de modo que la prueba negativü, no­

indica alteración de la inmunidad. En la actualidad se emplean, básic!!_-­

mente, los antígenos de Gandida albicans, estreptoclnasa y estreptodorn!!_ 

sa (varidasa), así como el toxoide tetánico. Hay que cuantificar la indur!!_ 

ción veinticuatro-cuarenta y ocho horas después (semejante a la prueba -

de la tuberculina). La prueba positiva, con reacción mayor de cinco mil!:: 

me•ros de induración, sugiere que el sistema dependiente del timo está, -

al menos, parcialmente intacto y puede significar también que no hay aL­

teración en la migración de células mononucleares, puesto que la llegada 

de dichas células, contribuye a la induración de la lesión. La falta de -­

reacción a cualquiera de los antígenos, quizá sea indicativa de que n'o -­

se ha producido exposición a estos agentes, por lo que tal vez la función 

de las células " T " no se encuentra alterada. En el paciente que no reaQ_ 

clona a todos los agentes o a un agente al que se ha expuesto previame!!.­

te, se le deberán realizar otro tipo de pruebas, in vitre, de la inmunidad 

de las células " T " (18). 

Una de las pruebas que se debe realizar es la cuantlflcación del núm~ 
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ro de linfocitos " T "; el número de éstos, variará de acuerdo a la edad y 

puede ser afectado por enfermedades virales intercurrentes y por el uso -

de corticoesteroides. En general, los pacientes con formas graves d.e dlt" 

ficiencia de células " T ", tiene un número muy reducido de las mismas -

(18). 

Otro parámetro de laboratorio, es la medición de la reacción a la fltQ.-­

hemaglutinlna mitógena específica, Junto con la prueba de rosetas de c§.­

lulas " T "; esta fitohemaglutlnina estimula específicamente a los llnfoc!_ 

tos para que experimenten biastogénesis, secreten y proliferen; así miª--­

mo, puede determinarse la producción específica de llnfocinas. 

Por último, se ha logrado valorar la actividad de las células " T" a!!_-­

xillares y supresoras; sin embargo, estas pruebas aún se encuentran en -

fase de experimentación y hasta el momento no se ha logrado evidenciar-­

su utilidad (18, 19), 

En resumen, las pruebas de laboratorio útiles para la valoración de la­

deficiencia inmunitaria, serían (18): 



RAMA DEL SISTEMA 
INMUNITARIO 

Anticuerpo 

Complemento 

Fagocitos 

Inmunidad mediada 
por células. 

PRUEBAS DE 
INVESTIGACION 

IgM, IgG, lgA -
cuantitativas. Tl 
tul o de rubéola. -
Isohemaglutinina. 

Complemento hemQ_ 
lítico total. 
C3, C4, CS. 
Factor "B". 

Leucocitos y difg_ 
rencial. Prueba de 
nitroazul de tetrª-­
zol!o. I E. 

Pruebas cutáneas. 

PRUEBAS 
DEFINITIVAS 
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Título de difteria y tétª­
nos. Título neumocóc!:: 
ca: Linfocitos "B". Cl­
lulas plasmáticas. 

Factores quimiotácticos 
Opsoninas. Com;:ionen­
tes individuales. Análi­
sis inmunoelectroforétf 
ca. 

Agregación. Quim1olumL 
niscencia, Fagocitosis­
Y destrucción. 

Reacciones a mit6genos 
Células supresoras o -­
auxiliares . 

Con lo anteriormente expuesto y de acuerdo a las teorías de Leiner y --

de varios otros autores, podemos concluir que efectivamente, en la ENFER. 

MEDAD DE LEINER encontraremos la presencia de múltiples factores, e¡;!.--

tre los que destacan y debemos de poner en mayor relieve, la DEFICIEI':!..---

CIA FUNCIONAL DEL QUINTO COMPONENTE DEL COMPLEMENTO ( C 5),--

la presencia de HIPOGLOBULINEMIA y la DEFICIENCIA LINFQIDE (15, 16,-

17, lA, 19, 2 O). 
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CUADRO CLINICO.-

Después de enumerar las posibilidades etiológicas con que contamos­

en la actualidad, pasaremos a enumerar la descripción clínica que Leiner 

realizó de este padecimiento y de las variantes que han !do apareclendo­

conforme se ha estudiado más a fondo la enfermedad. 

Para Lelner, la ERITRODERMIA DESCAMATNA se produce principalmeu. 

te en los niilos recién nacidos, como una dermatitis exfoliatlva general.­

con descamación y notable rubicundez de la piel, que habitualmente ha-­

ce suponer un tipo grave de dermatitis seborreíca (2). Las lesiones aba!::' 

can, particularmente, la región ano-genital, la piel cabelluda y la cara.­

pero también, en forma difusa, el tronco y las extremidades. Al principio 

hay una rubicundez inflamatoria o difusa que cubre todo el cuerpo, el -­

cual, más tarde, queda cubierto por escamas blanco-grisáceas que pu!!_-­

den ser finas o furfuráceas o muy grandes, de tal modo que pueden exfQ.­

lJarse en verdaderas láminas. Las zonas supraorbitarias aparecen rojas -

y edematizadas y pueden ser costrosas, En efecto, a medida que el prQ.­

ceso descamativo se desarrolla, la exfoliación puede ser general, con -

resquebrajamiento y espesamiento de la piel (2), Es raro, aunque puede­

presentarse, una descamación amarilla, gruesa y laminada (l). Se sabe­

que las superficies extensoras son afectadas en forma más severa que --
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las superflcies flexoras e lntertrlginosas (l); es difícil encontrar prurito, 

veslculacl6n e lmpetlginlzacl6n (1, 2) y el signo de Nlkolsky es negativo 

(2). Así mismo, hay autores que refleren que las e¡;camas pueden estar -­

empapadas en un líquido seroso, que se desprenden por sí solas para voL 

ver a formarse rápidamente. En la piel que se encuentra por debajo de d!: 

chas escamas, se encuentran pliegues finos y dicha plel se observa seca 

y brillante {l, 2, 16). Hlstol6gicamente se observa paraqueratosis y dll~­

tacl6n de los vasos papllares (2). 

La piel cabelluda se encuentra grasosa, con escamas amarillas sem!!,­

jantes a las de la dermatitis seborreica severa y es posible encontrar ZQ.­

nas de alopecia de grado variable (1, 2, 16). Es frecuente que las cejas -

ofrezcan una situación similar (1), lo mismo que la raíz de la nariz y la -

frente (16). llegándose a decir que estas lesiones se extienden hasta CO!l 

fluir con las de la piel cabelluda (16). El propio Lelner describió una d!!,-­

formidad de las uflas con ensurcamiento transversal y longitudinal (1) y -­

otros autores han encontrado que las uflas de manos y ples pueden de!!_--­

prenderse con facilidad o mostrar opacidades, estrías o depresiones (2). 

A nivel de la zona genital y anal, la dermatosis comienza con un lnté!:.,. 

trigo a la vez lnguino-crural, perianal y genital, lo que origina una derm~ 

t!tis glútea de contornos bien definidos. Hay una lesión idéntica a nivel-
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de la cicatriz umbilical, pliegues axilares, pliegues del cuello y surcos -

retroauriculares (16). 

Otros datos sistémicos que se han encontrado en este tipo de padec!=-

miento son: 

* Linfadenopat!a generalizada, moderada (l, 2, 16). •• 
* Afectación considerable del estado general (l, 2, 4, 15, 16). 

* Disturbios frecuentes del tracto digestivo, entre los que -­
destacan las evacuaciones líquidas, de intensidad severa,­
que no ceden con ninguna de las medidas utilizadas (1, 2, -
16J. 

* Vómitos semejantes a los de la estenosis pilórica (2). 

La duración del padecimiento varía de pocas semanas hasta varios mg_-

ses (l). 

Así mismo, se han observado complicaciones como serían las infecclQ.. 

nes recurrentes y severas, entre éstas destacarían (l, 2, 16): 

Otitis media. 
Neumonías. 
Endocarditis. 
Pericarditis. 
Nefritis. 
Meningitis. 
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También existen algunos reportes en que se considera que los pacie!l.--

tes afectos de ERITRODERMIA DESCAMATIVA, cursan con hepatomegalia -­

(2), insuficiencia hepato-pancreli.tlca (16) y alteraciones circulatorias (2). 

DATOS DE LABORATORIO. -

Para un estudio integral de nuestro paciente afecto, et laboratorio es -

de gran utilidad, ya que cuenta con un arsenal muy extenso de exámenes, 

que son de gran ayuda para esclarecer la posibilidad diagn6stlca. Entre -

estos exli.menes, destacan: 

** Biometría hem&tlca completa. 
** Pruebas de coagulación. 
** Química sanguínea. 
** Electrolltos sllricos. 
** Pruebas de función hepli.tica. 
** Prote!nai;; sllricas. 
** Determinación de enzimas sllricas. 
** Examen general de orina. 
** Coproparasitoscóplco en serie de tres. 
** Cultivos de todos los orificios naturales del organl§..­

mo y de las lesiones dermatológicas. 

Ya en forma específica, se deberlin determinar todos los factores de tL 

po inmunológico, entre los que destacan: 



** Complemento total. 
** Quinto componente del complemento. 
** Inmunoglobulinas. 
** Capacidad de opsonización. 
** Número total de linfocitos: 
** Linfocitos " B ". 
** Pruebas cutáneas. 
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Los datos de laboratorio encontrados con mayor frecuencia, dentro de -

la rutina, son (2): 

a).- Anemia importante. 

b).- Leucocltosis hasta de 20,000 

e).- Alteraciones en las pruebas de coagulación. 

d) .- Hlpoalburninemla. 

e).- Disminución de los fermentos pancreáticos. 

Las alteraciones en las pruebas inmunológicas ya fueron comentadas --

con anterioridad . 

DIAGNOSTICO.-

El diagnóstico está basado principalmente en: 

1).- Edad. 

2) .- Aspecto de las lesiones. 

3) .- Historia previa. 

4) .- Curso clínico. 
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Debemos de poner especial atención a los siguientes aspectos: 

Al.- Dermatosis. 

B) • - Diarrea. 

C) • - Linfadenopatía. 

D). - Exámenes de laboratorio, destacani;lo las pruebas -­
específicas de índole inmunológico (1, 2, 16). 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.-

Esta enfermedad debe ser diferenciada de 1ma grn:1 variedad de padec!: 

mientes, que si bien cursan con un cuadro clínico de dermatosis, no mue!!,_ 

tran alteraciones inmunológicas, las cuales son características del LE!::-

NER. Entre dichas patologías tenemos (24, 25). 

ll.- DERMATITIS EXFOLIATIVA DE RITTER.-

De ésta sabemos que tiene una presentación mucho más temprana,-

alrededor de la quinta semana de vida extrauterina; que se caracteriza --

por la presencia de vesículas, pústulas, bulas y áreas de denudación e¡¡_ 

tensas. El signo de Nikolsky es positivo. Con la presencia del estafllQ.--

coco como agente etiológico. 
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2l.- ERITRODERMIAS CANDIDIASICAS.-

Estas sobrevienen por lo general, a partir del quinto mes de vida, -

posterior a antibiotlcoterapia sistémica o en un terreno inmunodeprimido.-

El que exista frecuente asociación con muguet, boqueras y lesiones de p~ 

rionixis, así como el estudio de muestras mlcológicas cutáneas y digest!::­

vas, confirman fácllmentc el diagnóstico (16). 

3).- ERITRODERMIA PSORIASICA.-

Esta eritrodermia se puede presentar desde el nacimiento o en los -

primeros tres meses de vida; no tiene ninguna característica clínica rea!::­

mente distintiva o constante. Es indispensable para hacer e( diagnóstico, 

el aspecto histológico psoriásico o psoriasiforme. Los antecedentes fam!;: 

llares psoriásicos y la presencia del antígeno " B-17 " o si es posible, --

del halotipo " HL-Al-B-17 ", proporcionan elementos complementarios im--

portantes (16). 

4) .- ERITRODERMIA ATOPICA.-

Tiene un inicio muy precoz, pues sobreviene en los primeros días -- · 

de vida. La.s lesiones se inician en la cara y se extienden hacia el tórax, 

el abdomen y los miembros. La piel se encuentra enrojecida, engrosada y-
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rugosa. Existe mucho prurito; se altera el estado general y el sueflo. La -

evolución es crónica (16). 

5) .- ERITRODERMIA ICTIOSIFORME CONGENITA • .: 

Esta eritrodennia comienza al nacimiento, con una descamación CQ.­

lodionada (bebe colodión). Tiene una forma arnpular, fin la cual las arnpQ:" 

llas aparecen precozmente y son fugaces, instalándose un estado ictlós&= 

co hacia el tercero y cuarto mes. La clave para el diagnóstico está en la-

biopsia (16). 

Estos diagnósticos diferenciales, están hechos en base al aspecto clL 

nico: sin embargo, una vez que hablamos de trastornos inmunológicos, -'-

creemos que también, por el hecho de encontrar las mismas alteraciones -

de laboratorio, debernos pensar en esta entidad, aunque el aspecto clín!::­

cono sea el mismo. Entre estas patologías, debernos descartar a las del-

timo (24). 

En la deficiencia tírnica congénita encontramos graves trastornos inm!!_ 

nológicos, entre los que sobresale una grave deficiencia de la inmunidad-

celular, lo que hace que estos pacientes sean susceptibles a infecciones 

víricas (varicela, vaccinia), micótlcas y bacterianas, incluída la tuberc!!_ 

lo sis. En estos pacientes encontramos respuesta disminuída de los linfQ:" 
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citos a la estimulación por fitohemaglutlnina; no hay hipersensibilidad rg_-

tardada. Puede haber síntesis de inmunoglobulinas y de células plasmát!:-

cas, pero es raro que la formación de anticuerpos sea normal (24). 

Dentro de las deficiencias tímicas, tendríamos que destacar: 

A).- APLASIA CONGENITA DEL TIMO (DI GEORGE ).-

En esta entidad no hay alteración dermatológica. Las inmunoglobulL 

nas son completamente normales y no se observan reacciones cutáneas r~ 

trasadas. Hay mala respuesta a la fltohemaglutlnlna, depleción de UnfocL 

tos en las zonas paracortlcales del timo y en la pulpa blanca del bazo. -­
~ 

Clínicamente encontramos aumento en la susceptibilidad a las infecciones 

víricas y mlcóticas e Incapacidad para desarrollarse; la muerte ocurre a!l_-

tes de los seis ailos de edad, debido a una varicela o a un sarampión. 

B).- DISPIASIA TIMICA HEREDITARIA (ALINFOPIASIA. TIMICA, AGAMMA 
GLOBULINEMIA TIPO SUIZO).- -

Clínicamente se manifiesta por infecciones persistentes durante la-

primera Infancia e Incapacidad para nutrirse. No se encuentran alteraciQ.-

nes dermatológicas. Hlstológlcamente encontramos pulpa blanca del bazo 

y lámina propia del intestino sin llnfo<:ltos ni células plasmáticas. Así --

mismo no se encuentran linfocitos en los tejidos, aunque hay algunos en-
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médula ósea y en sangre. Los exámenes de laboratorio revelan linfocitop~ 

nia y neutropenia. Las inmunoglobullnas pueden ser normales, estar dismL 

nu!das o existir franca disgammaglobulinemia. La formación de anticuerpos 

está alterada; no hay reacciones cutáneas positivas y la reacción a la fltQ. 

hemaglutinina es negativa. 

C) .- AGAMMAGLOBULINEMIA CONGENITA (HIPOGAMMAGLOBULINE--
MIA. ENFERMEDAD DE BRUTON).- -

Esta patología se manifiesta en el segundo ai\o de vida. Se han eu.--

centrado infecciones por estafilococo aureus, neum9coco, meningococo, -

haemophilus influenzae y en menor grado por estreptococo beta hemolftico 

y salmonella. Clfnicamente so caracteriza por piodermitis (no se observa-

erltrodermia), conjuntivitis, faringitis, otitis, sinusltls; bronquitis, ne!!.-

manía, empiema, artritis, meningitis y sepsis. El laboratorio nos reporta-

leucocitos elevados o disminu!dos, disminución de" IgM ", " IgA " e ---

" IgG ". Es importante hacer notar que NO cursa con diarrea. 

D).- SINDROME DE WISKOTT-ALDRICH.-

En este padecimiento, la dermatosis presente es de tipo eccematosa 

no exfollativa; hay hemorragia trombocitopénica y aumento en la suscept!: 

billdad a las infecciones. Sí se encuentra síndrome diarre!co, pero las --
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evacuaciones son sanguinolentas, lo que no ocurre en la ENFERMEDAD --

DE LEINER. El laboratorio reporta disminución de " IgM ", 

Otros diagnósticos diferenciales que debemos ten~r en cuenta son (24, 

25): 

Il.- SINDROME DE HAND-SCHULLER-CHRISTIAN .-

Este padecimiento inicia entre los dos y tres años de edad; se pr~­

sentan lesiones cutáneas papulosas y una erupción similar a la seborrea-

en la piel cabelluda y en conductns auditivos externos. Se encuentra, --

además, estomatitis, infiltrados pulmonares, adenomegalias generaliza--

das, discreta hepatomegalia e invasión alrededor de las órbitas, oído m~­

dio y zona hipofisiaria, 

U).- SINDROME DE LETTERER-SIWE.-

Este síndrome tiene una afección visceral más rápida que el s!ndrg_­

me de Hand-SchUller-Christian. También se presenta dentro del primer año 

de vida, Cursa con hepatomegalla, infiltrados pulmonares graves, adehQ:-

patías, insuficiencia medular, fiebre, infección debilitante y lesiones C!!. 

táneas variadas. Sin embargo no cursa con síndrome diarreíco, El laboratQ. 

rlo revela anemia, leucocitosis y médula ósea normal; no se reportan alt~ 



/ 35 

raciones de tipo inmunológico, las cuales son características de la ENFEB. 

MEDAD DE LEINER. 

TRATAMIENTO. -

La terapéutica de la ENFERMEDAD DE LEINER, ha sido objeto de gran.-­

des controversias, ya que cada autor utiliza el manejo según sus halla~-­

gos, tanto clínicos como de laboratorio. Los principios básicos de la terª­

péutica, los podríamos dividir en: 

1.- TRATAMIENTO LOCAL. 

2 .- TRATAMIENTO GENERAL. 

1.- TRATAMIENTO LOCAL: 

Tóplcamente se pueden practicar las mismas medidas que las que --

se utilizan en el manejo de la dermatitis seborreíca. Se sabe que en c;ª--­

sos leves de dermatitis seborreíca, los cuales son los más frecuentes (3), 

se debe utilizar cualquier queratolítlco suave, como el ácido salicílico al 

3%. En presencia de lesiones eritematosas, los baños con coloide de av~ 

na darán gran sensación de ulivio. En casos de que las lesiones se exten. 

dieran o se tomasen eccematosas, se debe Indicar la aplicación de crema 

de hldrocortizona al O. 25 é al O. 5%, con vioformo. Si a estas lesiones se 

llegara a sobreañadir la presencia de candida, deberá agregarse, al man~ 
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jo, la utllización de nistatina, clotrimazol o miconazol. Si lo que sosp~ 

chames es una infección bacteriana, se manejará como cualquier impétigo 

secundario (4). 

Otros ¡i.utores recomiendan la aplicación de un shampoo antiseb.orre!_ 

co más esteroides en loción, para aquellas personas con presencia de la-

patología a nivel de la piel cabelluda, siempre y cuando no exista pérdida 

del mismo (1). 

2 .- TRATAMIENTO GENERAL : 

La primera medida utilizada sería la administración de dietas ad!:'_--

cuadas; éstas incluyen el destete temprano y la pronta administración de­

dietas hiperproteícas, con resultados parcialmente buenos, puesto que-'­

también se han logrado remisiones y/o mejoría en aquellos pacientes a --

los que se continúa alimentando al seno materno. 

La administración de biotina (aquella vitamina " H ", de la que ya -

se hizo mención) tanto al lactante como a la madre en proceso de amama!:!_­

tamiento, ha dado resultados controversiales, pues aunque existen gran -

cantidad de estudios al resp~cto, los resultados no han sido todo lo con_-­

cluyentes que se esperaba, Sin embargo, la recomendaclé.1 general es que 

debe de utilizarse esta medida terapéutica. 
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Otra medida utilizada, con el mismo fin que la biotina, es la adm!::­

nistración de complejo " B ", con los mismos resultados y conclusiones -

que aquella. 

Las demás medidas terapéuticas que complementan el arsenal terª--­

péutico, las constituyen el uso de antibióticos, antimic6ticos y corticoel!.. 

teroides, medicamentos que deberán tener la indicación precisa para su -

empleo (complicaciones ya conocidas). 

Por último, la medida que ha dado mejor resultado, es la transfusión 

de sangre fresca y/ o plasma; aunque existen pocos reportes en la llterat\!_ 

ra, principalmente en la europea, de la ut111zac16n y resultados de este tL 

pode terapéutica. 
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PRESENTACION DEL CASO. -

Se trató de un lactante menor masculino de sesenta y tres días de vida 

extrauterina, con antecedentes diabéticos en rama materna. Padres Jóv~ 

nes, sanos. Procedente de estrato socioeconómico bajo, con regulares -­

hábitos higiénico-dietéticos. Habitación en buenas condiciones de hlgig_­

ne y ventilación, que contaba con todos los servicios intradomiciliarios y 

de urbanización. Fué producto de la primera gesta, con control prenatal -

adecuado; embarazo sin c9mplicaciones, resuelto mediante la aplicación­

de fórceps, por período expulsivo prolongado. Cursó con insuficiencia -­

respiratoria transitoria que ameritó manejo con casco cefálico durante --­

veinticuatro horas. Peso al nacimiento de 3, 750 gramos y talla de 54 cen. 

tfmetros. Se ignoró el Apgar. Neonato inmediato sin complicaciones. Fué 

alimentado al seno materno hasta los treinta días de vida, complement!!.""­

da con fórmula maternizada hasta cuatro días antes de su ingreso, en que 

por prescripción médica cambió a fórmula NO láctea. Fu_é ablactado a· los 

cincuenta y siete d{as de vida a base de Jugos de frutas. Su desarrollo -­

psicomotor fué normal. Su esquema de inmunizaciones constaba de solo -

una dosis de Sabin. El padecimiento que motivó su ingreso, lo inició de!!..­

de los diez d{as de vida al presentar evacuaciones dlarrefoas y descam2_­

ci6n fina de la piel cabelluda y de la cara, que se generalizó en forma -­

lenta. rué visto por gran cantidad de facultativos y fué multltratado sin -
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ninguna mejoría. Un mes antes de ingresar, lo cual ocurrió el diez y ocho 

de mayo de mil novecientos ochenta y tres, present6 un cuadro que fué cª­

talogado como amlbiasis intestinal, por lo que recibió tratamiento especf: 

fico, intrahospitalarlamente, durante siete días, durante los cuales se -­

exacerb6 el cuadro dermatológico en forma Importante por lo que vo,lvló a­

ser sujeto de múltiples tratamientos, sin ningún resultado: Fué egresario­

con persistencia de ambos cuadros: el dermatológico caracterizado por -­

descamación fina, generalizada, que incluía palmas y plantas, con la P'"!i! .. 

sencla de grandes escamas en la región frontal, pelo fácilmente despren_­

dible y zonas importantes de alopecia, y el diarreíco manifestado por ev!!_ 

cuaclones semilíquldas, fétidas, acompai\adas de vómitos ocasionales de 

contenido gastrobillar, Presentaba detención de la curva ponderal, severo 

ataque al es.tado general y deshidratación consecutiva al síndrome diarreL 

co. A su ingreso se le encontró hiperemia faríngea, deshidrataci6n de ter= 

cer grado, discreta hepatomegalia y corroboración de los datos derrnato~Q:­

glcos. Se decidió ingresarlo y se manejó, inicialmente, con medidas h!::­

g!énlco-dletéticas, soluciones parenterales, lubricantes para la piel y bª­

i'lo coloide. La evolución dentro del servicio se consideró tórpida, con -­

persistencia del síndrome diarreíco, del que nunca se encontró la causa -

específica; su manejo fué exclusivamente a base de dieta y las ya refer!::­

das medidas higiénico-dietéticas. 
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.·El. cu~dfo ~;irlli:a~()!Ó9Ú:~r¿é:fataldg~~()¡ ,inl*I~{mrnte, ,coinq una ictlQ.-
,._/;' 

sis lamiriat' y f~é ~~ri~J~dd ; !:>~~~ d~'~'íid~~~l~d()' ri~~i~c/Ci~'~lmid6n y áct: 
-''.-- ».-~.'--'<·,,,-;·: :'.~'"';-- .. , ,-~:.C:c'.:~-"---'.~<;~ ,~ - ·;':'_'~,(_f';;,O ,-·-,--; ·-

do·. sallcíllc:o !lO,~t.e,~i~(abáño ,fploi~~.;2:)ebido~;qüe' 11º er~~.entaba mejQ_--

ría y dacl~siá~ cia~~cterf~uci~s del· ~~aclrci clínic~, se ~ens6 en que se -­

trataba de una ENFERMEDAD DE LEINER, por lo que se inició manejo a bª-

se de transfusiones de plasma fresco, notándose Inmediata mejoría de las 

lesiones dérmicas, sin que llegaran a desaparecer. 
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La persistencia del cuadro diarreico lo llevó a períodos de deshldrata­

clón importantes, que coincidieron con una disminución franca de la cu!:;:­

va ponderal, poliuria e hlpostenuria, lo que llevó a pensar en la posibil!= 

dad de una diabetes insípida, por lo oue se inició la administración de -

hidroclorotiazida, de la que solo se administraron dos dosis, debido a -­

una deshidratación muy Importante que obligó a su suspensión; sin emba!:_ 

yo en los exámenes de orlna :;ubsecuentes, se encontró hlpostenurla con¡;_ 

tante. 

A los cinco días de haber ingresado, comenzó a presentar datos de In.­

suficiencia respiratoria y en base a los datos clínicos, aunados a la lm!:!.­

gen radiológica, se llegó a la conclusión de que se trataba de un foco -­

neumónico, por lo que se inició manejo a base de penicilina sódica cr!st¡t 

l!na, que se continuó durante cinco días. Un urocultivo reportó la pre se'!:' 

cia de E. col!, por lo que se manejó a base de gentamic!na durante cinco 

días. 

El manejo dietético consistió en la administración de fórmulas NO lá!<_­

teas, dietas hiperproteícas e h!percalórlcas, sin lograrse mejoría del e!!..­

tado general del paciente ni ascenso de su curva ponderal. Los últimos -

días de vida, tuvieron una evolución desfavorable, ya que el síndrome -­

d!arreíco se exacerbó en forma importante, condicionando desh!dratación­

severa y empeoramiento del estado general, siendo necesario administrar 
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líquidos en forma exhaustiva a base de cargas rápidas, aumentar el volg_ 

men a base de transfusiones de sangre fresca e incluso alimentación Pi!..-

rentera!, sin ningún resultado. En la fase terminal presentó microabsc~-

sos generalizados y múltiples, principalmente localizados a nivel de la-

piel cabelluda, abdomen y extremidades, en los cuales se aisló estafilg_ 

coco a11reus coagulasa positiva, por lo que se inició manejo a base de -

dicloxactlina, sin lograrse ninguna mt!)uría. Treinta y ocho días después 

de haber ingresado, presentó paro Gardio-resplratorio Irreversible a las -

maniobras habituales de reanimación. 

Los exámenes de laboratorio practicados a nuestro paciente, fueron --

los siguientes: 

BIOMETRIA HEMATICA : 

20-Mayo-83 .................. normal 
30-Mayo-8 3............. .. • .. normal 
10-Junio-83 .......•.•..•.••.• normal 
22-Junio-'33 .......•.......... normal 

QUIMICA SANGUINEA Y ELECTROLITOS SERICOS 

20-Mayo-83 ....•..•.....•..... normal 
30-Mayo-83 .•....•........... hipopotasemla 

PRUEBAS DE FUNCION HEPATICA: 

30-Mayo-83.......... . . . . . . • • normales 



EXAMEN GENERAL DE ORINA : 

25-Mayo-83 •.....•..•.•. 

27-Mayo-83 •...••••..... 
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proteinuria, hemoglobinuria, erltrQ.­
cituria y bacteriuria. 
hipostenuria, bacteriurla y abundan 
tes células. -

7- Junio-83 •.•.••••••••. hJpostenuria, bacteriurla y clllndl'J,!,.­
ria. 

9-Junlo-83 .•..•..•••... hipostenuria, proteinurla, liemog!Q.­
bfnurfa y leucoclturfa. 

15-Junio-83 ••.....•..•.. hfpostenurla. sodio SO mEq/lt y pQ.­
tasio 15 mF.q/lt. 

2 0-Junio-8 3 .•.. , •......• hipostenuria, hemoglobinuria, bact§. 
riurla y cilindros de ácido úrico. 

UROCULTIVOS : 

2-Junlo-83 ...•..•• , ..•• más de 100, 000 colonias de E. coll. 
iO-Junio-83 .••• , ••.••... más de 100, 000 colonias de Proteus 

rettgerl. 25-30 leucocitos por cal!!.-­
po y numerosas bacterias. 

COPROCULTNOS: 

24-Mayo-83 .••••.••••••. Klebslella. 
26-Mayo-83 •.••••••••••. Proteus. 

AMIBA EN FRESCO : 

25-Mayo-83 •......••.•.. negativa. 

EXUDADO FARINGEO: 

30-Mayo-83 ••.••.•...•••• Estreptococo alfa hemolítico. 
2 O-Junio-83 .••....•...•.. Estafilococo aureus coagulasa pQ.­

sitiva. 



INMUNOGLOBULINAS : 

HOSPITAL DR. FERNANDO 
QUIROZ ( ISSSTE ) . 

20-Mayo-83 

IgG 250 mg% 
(240-550)• 

IgM NO DETECTABLE 
(5-50)* 

IgA NO DETECTABLE 
(20-40)* 

PRUEBAS INMUNOLOGICAS : 

INSTITUTO NACIONAL 
DE PEDIATRIA (DIF). 

24-Mayo-83 

300/100 ml 
(230-630)* 

NO DETECTABLE 
(29-31)• 

25/100 ml 
( 8-29)* 

INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA (24-Mayo-83), 
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COMPLEMENTO TOTAL •••••••••••. 268 unidades (150-250)* 

CAPACIDAD ESTIMULANTE 
DE FAGOCITOS •••••••••••••••••• 3.4 levadura!;.lfagocito (3.6)* 

LEUCOCITOS .................... 26, 600 

LINFOCITOS TOTALES •.•••••••••• 12, 740 (4, 000-9, 000)* 

LINFOCITOS" T " .•.••••••••••••• 9,555 (2,000-5,400)* 

LINFOCITOS " T " ••.•.••••.••••• 75% (50-60)* 

c 3 .•.•••.•••••••.•••••••••••.• 94 mg/100 ml (80-140)* 

c 4 .•.•...•..••.•.••••••••••••• 35 mg/100 ml (20-40)* 

( )*: valores nonnales. 
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INTRADERMO-REACC!ONES : 

Candldlna ••.•••.•...•....•. negativa 

Fltohemaglutltinlna .......••. negativa 

Varldasa. . • . . . . . . • . . . • . . . . . negativa 

CULTIVO DE SECREC!ON (ABSCESO PIEL CABELLUDA) : 

2 O-Junlo-83 •.........•.. Estafilococo aureus coagulasa pos!:;­
tiva. 
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COMENTARIO.-

Estudiamos el caso de un lactante menor masculino de sesenta y tres -

días de vida extrauterina, quien cursó con un padecimiento iniciado prá!<_-

ticamente desde su nacimiento, caracterizado por dos entidades que PQ.--

drían considerarse independientes, pero que sin embargo estaban fntimª---

mente relacionadas, dadas las características propias del padecimiento.-

Dichas entidades eran la dermatológica y la digestiva; la primera de ellas 

manifestada por una descamación general, con eritema Importante de la --

piel, cuadro similar a un tipo severo de dermatitis seborreíca; la segunda 

se manifestó por un cuadro dlarreíco severo y fuera del alcance de cua!_:-

quier tipo de tratamiento instltuído, lo que condicionó cuadros periódicos 

de deshidratación severa, detención de la curva ponderal y emaciación. 

Como podemos observar, las características de este padecimiento, en-

nuestro paciente, son idénticas a las que en 1903, Carl Leiner reportó en-

sus estudios, mismos que fueron corroborados ailos más tarde por varios -
(p1 L)(, . ..,1lJL.,,'J 

de sus discípulos. Todos ellos concluyeron en definir a estas alteraciQ.--

nes con el nombre de ERITRODERMIA DESCAMATIVA o ENFERMEDAD DE ---

LEINER. Este padecimiento se conoce desde principios de siglo, siendo -

Leiner el primero en reportarlo; él mencionó que se trataba de un problema 

básicamente de los recién nacidos y de los lactantes y que se caracterlzª-

ba por una dermatitis exfoliatlva generalizada, con notable descamación y 
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rubicundez de la piel, acompai'lado de diarrea intratable, infecciones ri:­
currentes, distrofias musculares y emaciación (características que se -­

apegan a las presentadas por nuestro paciente), así mismo, los discíp!!_­

los del autor concluyeron sus estudios, al respecto, sin modificar el cr!_ 

terio clínico inicial, aunque sí reportaron modificaciones en lo relativo -

al aspecto etiopatogénico de la enfermedad, 

Desde Jos primeros reportes, se habló acerca de la gravedad y fatal!:: 

dad de la enfermedad, ya que la mayoría de los nii'los afectados fallec~an 

sin que se pudiera determinar con exactitud el porqué; se llegó a pensar­

que las complicaciones infecciosas, casi siempre secundarias al proceso 

diarreíco, eran la causa de esta fatalidad, sin embargo estudios posteriQ. 

res, muy lejanos a lo supuesto por Leiner, comenzaron a reportar alter!!_­

ciones de tipo inmunológico, con las esperadas complicaciones infecciQ.­

sas (neumonía, abscesos, nefritis, otitis, sepsis, etc) que finalmente -

fueron consideradas como las causantes del funesto pronóstico. 

De lo anterior se desprende que también las complicacion;;·~-;:;·~Mti,• 

das por nuestro paciente, eran las esperadas dadas las condiciones del­

padecimiento de que era afecto. Lo que nos llama la atención es la pr!!;­

sencia de un problema asoclado o que tal vez podría considerarse como­

un tipo nuevo de complicación, el cual se caracterizó por la presencia -

de hipostenuria y poliuria, que aunado a la detención de la curva pond!l;-
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ral, hizo sospechar en la presencia de una diabetes insípida, por lo que­

se inició manejo a base de hidroclorotlazlda, pero debido a la presencia­

de deshidratación severa, no fué posible corroborar esta sospecha etiolQ..­

glca, que sin embargo quedó latente debido a la persistencia de hlpostg_­

nurla. 

Lo que sí es importante consignar, es que Lelner nunca habló acerca:. 

de alteraciones inmunológicas y mucho menos de alteraciones, desde el­

punto de vista funcional, del quinto componente del complemento. Dicha­

alteración, que como ya sabemos es la más abocada para explicar la etlQ. 

patogenia del padecimiento, se viene conociendo desde el afio de 1968 -­

(sesenta y cinco años después de la descripción original de Leiner) en -­

que Mlller y colaboradores, observaron en un niño y en una nifla portadQ.­

res de la ENFERMEDAD DE LEINER, un defecto de opsonización relacionl!.­

do con una alteración funcional de los neutrófllos, por lo que llegaron a -

la conclusión de que cabía la posibilidad de un defecto funcional de la -­

fracción C 5 del complemento, dado que el déficit de fagocitosis podía -­

corregirse mediante la adición de C 5 purificado. Cuatro afies más tarde -

(1972), Jacobs y Mlller observaron otro caso en un niflo de dos semanas -

de edad, portador de una grave dermatitis seborreíca asociada a diarrea -

sanguinolenta. Ellos manifestaron un defecto de opsonización en el niflo­

enfermo, en la madre y en varios de sus hermanos, pero no explicaron la-



·ou 
._ ,fIS!S Nb. btit 

LA B/BlforEcA. 
I 49 

razón por la cual este defecto de opsonización no detennlnaba ningún sig_ 

no clínico en varios de estos individuos. Posterionnente diversos autores 

como Evans, Holzel y McFarlane, reportaron otros casos con el mismo d~ 

fecto de opsonización, una disminución NO selectiva de inmunoglobulinas 

y una deficiencia linfocitaria. Sin embargo, en el año de 1976, Rosenfcld-

y colaboradores revisaron un déficit completo del quinto componente del -

complemento y no pudieron poner de manifiesto el déficit de opsonización-

de las levaduras por los leucocitos, que Miller y colaboradores habían --

atribuído a un descenso de la actividad de la fracción quinta del compl~--

mento. En efecto, el suero humano totalmente desprovisto de la quinta --

fracción del complemento, tiene una actividad opsonizante completamente 

nonnal, por lo que se llegó a pensar que cuando hay un defecto de opson!. 

zación, puede no ser imputable a un déficit funcional del quinto compQ.--

nente del complemento. 

En nuestro paciente, nosotros encontramos una gamma variada en cuau. 

to a los resultados de laboratorio, puesto que las pruebas inmunológicas-

distaron mucho de los reportes existentes en la literatura. En nuestros r~-

sultados, las intradermo-reacciones fueron negativas, la cuantificación -
I 

del complemento total y de sus fracciones tercera y cuarta, así como la --

capacidad estimulante de fagocitos (opsonización) fueron c-:impletamente-

normales. La cuenta leucocitaria mostró una elevación muy importante, lo 



/so 

mismo que las cifras de linfocitos, tanto en fonna cuantltatlva como cua­

litatlva. Lo que más nos llamó la atención fué el hecho de haber encentra 

do, en dos ocasiones, una deficiencia selectlva de " IgM ", situación -­

que en ninguna ocasión se había reportado en la literatura mundial. 

Con todo lo anterionnente expuesto, creemos que, basándonos princ!::­

palmente en la descrtpci6n original de Leiner, m.estro paciente sí cursó­

con una ERlTRODERMIA DESCAMATIVA, que bien pudiera trutarse de una -

variante de la enfermedad, ante el hecho de haber encontrado normalidad­

de las pruebas inmunológicas (aunque como ya dijimos pudiera no existir­

alteractón íunciorial de la quinta fracción del complemento) y sobre todo­

el hecho de haber encontrado la deficiencia selectlva de la inmunoglobul!_ 

na " M ", alteración que por sí sola ayudaría a explicar el porqué de las­

compllcaciones que presentó nuestro paciente, desde el punto de vista -­

infeccioso. 
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RESUMEN.-

En el presente trabajo se revisa ampliamente la literatura publicada 

de la ENFERMEDAD DE LEINER o ER!TRODERMIA DESCAMATIVA, con e§.. 

pecial atención en lo relativo al cuadro clínico, evolución y datos de­

laboratorio, considerados como característicos de la enfermedad. 

Se presenta un caso con manifestaciones clínicas idénticas a las -

referidas desde el primer reporte de la enfermedad, con evidente alt~­

raclón Inmunológica, pero no igual a las referidas en los últimos est!!_ 

dios, caracterizadas básicamente por ausencia de " IgM " 

Se piensa que el presente caso es una variar.te de la ENFERMEDAD­

DE LEINER, con alteración inmunológica no reportada hasta la fecha. 
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