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ENFERMEDAD DE . LEINER,

INTRODU CCION . -

Esta entidad fué descrita por vez primera en Alemania por Carl Leiner,
en el afio de 1903; la definié como un eccema seborrefco universal (1), --
aunque también la denomind ERITRODERMIA DESCAMATIVA y menciond ~—-
que se producfa principalmente en nifios recién nacidos, como una derma
titis exfoliativa general, con descamacidn y notable rubicundez de la ~~~
piel, que habitualmente hacfa suponer un tipo grave de dermatftis sebo=-

rrefca (2).

Clinco afios después de la descripcion inicial {1908) y posterior a una-
exhaustiva revisién de la literatura mundial de casos similares, diversos
autores europeos coincidieron en que dicho padecimiento deberfa ser de-

nominado ERITRODERMIA DESCAMATIVA (2).

Sin embargo, a pesar de lo anterior, afin existen controversias con -
respecto a esta entidad clinica, tanto en lo relativo a su denominacién,—
como a su forma de presentacién. En cuanto a esto dltimo, tenemos que-
mientras Leiner la considerd como un cuadro clinico independiente, mial-
tiples autores piensan que se trata de una forma intensa, "superlativa",

variante maxima o grave de la dermatitis seborrefca (3).
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Una tesis que en parte apoyd las observaciones de Carl Leiner, fué --
1a que realizd un discipulo suyo, Kundratitz, quien cincuenta y nueve —-
afios més tarde del primer reporte {(1962), menciond que si blen era clerto
que la ERITRODERMIA DESCAMATIVA era una entidad. clfnica independien-
te, se encontraba relacionada con la dermatitis seborreica y que podria -
ser englobad.a dentro de lo que serfa la distesis seborreico-descamativa-

(3).

A pesar de lo anterlor y hasta la fecha, nadie ha puesto objeciones --
cuando se trata a la ERITRODERMIA DESCAMATIVA como una entidad clini_
ca independiente. El hecho de que existan dos criteriocs diferentes, uno -
“unitario" y otro “dualista", no tiene ningdn significado clfnico y mucho
menos interés clentifico, mientras no se conozca con exactitud la etiolo-

gfa de ambas dermatosis (2, 3).

Hablando de’la dermatitis seborrefca, sabemos que debido a la influen
cia hormonal que la madre ejerce sobre el producto durante la vida fetal, -
es comin que el recién naﬁido presente una hiperplasia de las glandulas-
seblceas, que clinicamente se manifiesta como una plel oleosa, princi--
palmente en las 8reas del cuerpo que se consideran seborrefcas, como --
la piel cabelluda, la regién centro facial y la regién media del tronco; —-

esta hiperplasia es un fenbmeno transitorio que desaparece en los prime-
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ros tres meses de vida extrauterina, para volver a presentarse durante -~
la adolescencia, en que las gléndulas sebdceas vuelven a ser estimula-

das por las hormonas sexuales {4),

Con lo explicado anteriormente, es facil comprender el porqué al mo-
mento del nacimiento se observa, en el recién nacido, hiperplasia de -~
las glandulas sebAceas sobre el dorso de la nariz, as{ como la presencia
en la plel cabelluda, de placas escamosas, oleosas, de formas y tama-—

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

También es conocido que en ocasiones, la secrecién sebicea es ma--
yor, sin que hasta la fecha se haya logrado determinar el porqué y ésto -
nos conduce a la presentaclép de una entidad patolégica que se conoce -
con el nombre de dermatitis seborrefca o eccema seborrefco infantil, la -
cual ocasiona que gran parte del cuerpo presente una piel oleosa, erite~-
matosa, con gran descamacién y que en raros casos puede llegar a gene~

ralizarse (4).

La dermatitis seborrefca se presenta en aproximadamente doce por -—-
clento de los recién nacidos y ocupa el tercer lugar dentro de las enfer—-

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

Asf mismo, podemos hablar de que existen dos formas clfnicas de der_
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" matitis seborrefca. Una, que es afortunadamente la mas {recuente, que ~
se caracteriza por ser localizada, autolimitada, que afecta bsicamente-
a los lactantes menores de seis meses y que en general es un padeci---
miento benigno. La otra, que es generalizada, rara, persistente y puede
ocasionar la muerte debido a infeccliones afadidas 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 seborrefcas llegan a generalizarse, toda la piel se vuelve erite
matosa y eccematosa y a esto se le ha denominado ERITRODERMIA DESCA

MATIVA o ENFERMEDAD DE LEINER (1, 2, 3, 4, 5).

Esta enfermedad es bastante grave, ya que los nifios, ademéas de las -
lesiones cuténeas, presentan cuadros diarrelcos 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, descamacién~
y dermatitis seborreica de la piel cabelluda, que se acompaia de manf--
festaciones graves como diarrea intratable, infecciones locales o sisté--

micas recurrentes, emaciacién y distrofias marcadas {1, 2, 3, 4, 5, 6).



/5

EPIDEMIOLOGIA, ~

En lo relativo a la incidencia, sc sabe que la ERITRODERMIA DESCA-~-
MATIVA, es un padecimiento que afecta por fgual a los hombres que a las
mujeres (1, 2, 6), sin embargo existen reportes en la literatura europea,-
en los que mencionan una mayor frecuencia en el sexo femenino (9). To--
dos los autores estan de acuerdo en que este padecimiento predomina en-
los pafses europeos y no encuentran ninguna relacién con determinada -~

estacién del afie {1, 2, 3, 4, 5, 9).

Existe afin controversia en lo relativo a la presentacién de esta enti~-
dad con algin dé&ficit nutritivo o con determinado tipo de alimentacibn; -~
en un principlo se observd una mayor frecuencia en aquellos lactantes -~
gue eran alimentados al seno matemo (1, 2, 3, 5, 6, 8) e incluso hay un
‘reporte del proplo Leiner (3} en el cual cuarenta y uno de sus cuarenta y-
tres pacientes afectados estaban slendo alimentados al seno materno; --
sin embargo, reportes recientes en la literatura, principalmente europea,
relatan casos de lactantes afectados que estaban siendo alimentados con

férmulas industrializadas (i, 10, 12).

As{ mismo, todavia existen dudas en cuanto a la posibilidad de que -
pudiera tratarse de un padecimiento de fndole familiar, ya que si bien es

clerto que hay reportes de casos familiares con descamacién generaliza-
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da, diarrea intratable, infecciones y emaciacién (1, 3, 5, 7, 10, 13, 14),
también se ha dicho que debido a la rareza con que se ha presentado la-
entidad, es diffcil corroborar la participacién familiar, Algo que apoya--
ria la posibilidad de esta participacién, seria el hecho de gue la enferme
dad se ha presentado en gemelos Idénticos, en los cuales uno se vié --
afectado por una ERITRODERMIA DESCAMATIVA y el otro por una dermati-

tis seborrefca {3}.
ETIOPATOGENIA. —

En la etiologfa del padecimiento todavia no hay concenso de criterios
y muchos autores lo consideran como secundario a un mecanismo desco-
nocide (1, 2, 5, 9). El mismo Leiner supuso que se trataba de una mani-
festacién autotéxica secundaria a una enfermedad intestinal de nifios en-~

lactacién (1).

Asf mismo hay reportes en la literatura universal en la que se refiere~
que el padecimiento es ocasionado por una deficiencia de biotina en la -
leche materna, de ahf que se piense que los nifios alimentados a base -~
de seno materno, pueden presentar dicho padecimiento (1, 2, 3, 5, 6, 7,

8, 9, 10, i2, 13, 14),

La biotina se reconocié como el factor de crecimiento (9), Fué descu-
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cublerta por Kogl y Tonnis en el aho de 1936, en la yema del huevo. Cua~
tro aflos méas tarde (1940), Du Vineaud-Gyorgy y colaboradores, demostra~
. ron que la blotina era la vitamina " H " {9) y actualmente se sabe que for_
‘'ma parte del complejo " B " (8). La biotina participa como coenzima en ~-
la carboxilacién y decarboxilacién de varios procesos metabélicos del -~
llamado metabolismo intermedio (8)., Se sabe que existe tanto en forma --
dextro come levogira y que en el ser humano la forma dextrogira es la ac~
tiva (8} . En los alimentos, la biotina se encuentra ligada a las protefnas
y para poder ser eficaz, debe ser hidrolizada {mediante hidrolisis acida)-
por las enzimas géstricas en sus sitios de unidén con las protefnas; de -~

csta manera queda biotina libre y activa (8, 9).

Es blen conocido que durante los primeros cinco meses de vida extra--
uterina, el mecanismo de la hidrblisis &cida y la digestidn géstrica pue--
den ser defectuosos, por lo tanto no existirj biotina libre disponible y —-
esto explicaria la etiopatogenia del padecimiento. También es bien cong~
cido que la madre que amamanta es capaz de convertir biotina ligada a ~~
biotina libre y activa, la cual serad excretada por la leche. Otra fuente de
biotina serfa la que deriva a partir de la flora bacteriana. Aguf correspon-
derfa la alteracidn secundaria al proceso diarrefco, ya que éste altera la-
flora bacteriana normal del intestino y por lo mismo alterara tanto la pro--

duccién como la absorcién de biotina (8, 9, 10).
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Asf{ mismo, se ha encontrado una sustancia a la que se le llamé avidi_
na, la cual se halla en la clara del huevo y se piensa que ésta pudiera --
ser la causante de la disminucién de la biotina. Esta avidina es una glu=--
coprotefna que se une a la biotina formando un compuesto estable que so~
lo puede disolverse mediante calor, nunca mediante digestién proteolfti--
ca. Esta combinacién previene la absorcidén de biotina en el tracto intes--
tinal. Esta évidina puede considerarse como el primer ejemplo de lo que -

serfa una antivitamina (8, 9).

Otro punto a favor de la presentacién del padecimiento en lactantes -~
alimentados al seno materno, es que se ha comprobado que hay una ma--
yor concentracidn de biotina en la leche de vaca que en la leche materna-

(s, 9).

También se ha pensado que un factor involucrado en la etiologia de la-
ERITRODERMIA DESCAMATIVA, serfa la presencia de un agente toxico en -
la leche materna {3). La primera vez que se vislumbré 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 tenfan ==
hijos portadores de la enfermedad; estas ratas presentaron dermatitis y —-
cafda del pelo, en contraposicién a la normalidad que presentaron las ra-

tas del grupo control {3). A pesar de estos resultados, no fué posible cgo-
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rroborar con exactitud si en verdad existia un agente téxico en la leche ~
materna e incluso se hablé que que realmente se debfa a la deficiencia --

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

Otros autores, también europeos, entre los que destacd Horvath (3), -
realizaron estudios en el afio de 1964, e;wo;ltrando positividad de los cul
tivos, de piel y heces, a Candida albicans; en ocho de estos pacientes,-
se administrd tratamiento especifico, obteniendo magnificos resultados; -
mientras que un paciente con cultivo negativo, a pesar de recibir el mis~-
mo tratamientb, fallecié {3). Esto hizo pensar, a dicho autor, en la posi-
bilidad de que no existiera un mecanismo patogénico monocausal, sino --
que se deberfa pensar en la influencia de un gran nimero de factores, ---
tanto internos como externos, los cuales son capaces de desencadenar -~
la aparicién de la ERITRODERMIA DESCAMATIVA, De esta manera y al ----
igual que muchas otras publicaciones, este autor concluye que las infec-
ciones bacterianas y micSticas (principalmente montlia}, deben ser deg--
cartadas como factor etiolégico y patogénico, debido a la frecuente conta

minacién secundaria que sufren estos pacientes.

El que definitivamente podemos considerar como el factor mas abocado
para explicar la etiologfa de la ENFERMEDAD DE LEINER, consiste en un~'

defecto funcional del quinto componente del complemento ( C 5 ), factor -
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que se Inicid a investigar en el afio de mil novecientos sesenta y ocho,~
sesenta y cinco afos después de la descripcién inicial de Carl Leiner (1,

5, 7,1, 12, 15, 16, 17, 18, 19).

Como bien sabemos, el complemento interviene en forma importantfsi
ma en el sistema inmunitario especifico e inespecffico. Las vias clésica
y alterna, son esenciales para que la resistencia del hueéped sea eficaz

por medio de fenémenos como:

- Opsonizacién.

~ Adherencia inmunitaria.
- Quimiotaxis.

- Lisfs celular.

- Generaclé‘n de anafllotoxinas.

Una deficiencia hereditaria o adquirida de cualquier componente del ~
complemento, se acompailard de mayor susceptibilidad a las infecciones

asf como de otros trastornos de la inmunidad.

‘Los padecimientos congéritos que afectan el complemento, dependen-
de un mecanismo hereditario autosdmico. Se han logrado distinguir cua—
tro grupos principales de defectos; el que nos ocupa, o sea la deficien—

cia del quinto componente, se engloba dentro del grupo ‘res, que corres
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ponde a la deficiencia en la fase litica dellos componentes del comple--
mento ( C5 - C8 ). Las deficlencias de C S, C 6 y C 7, rara vez se han
seflalado en el ser humano; los sujetos afectos tienen un aspecto sano, -
pero cursan con incapacidad para crecer y ganar peso, infecciones loca-
les y sistémicas frecuentes y la presencia de diarrea intensa, as{ como -

dermatitis seborrefca (17).

As{ mismo sabemos que la cascada del complemento es una serie de -
por lo menos doce reacciones interrelacionadas que tienen una funcién --
principal en el mecanismo de defensa del huesped. La v{a clésica se de-
sencadena, principalmente, por acclén de complejos de antfgeno y anti--
‘cuerpo y abarca nueve componentes mayores ( de Cla C 9 ), cada uno —
actlvado para ser funcional. Las actividades mayores residen en los pro-
ductos de desdoblamiento de C 3y C 5, los cuales actian como agentes-~
de atraccelén de los fagocitos y también como anafilotoxinas, dilatando -
los vasos sanguineos, liberando histamina y permitiendo mayor permeabi

lidad vascular,

C 3b y C 5b, actan opsonizando, o sea haciendo "atractivas" a bac-
terias o particulas, para que los leucocitos se adhieran a ellas y las in-
gleran. Los componentes terminales (C 6, C7, C8y G 9), atacan dj=-

rectamente a las bacterias y producen lisis al lesionar la membrana (18).
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El mecanismo de accién de la via alternativa, es el mismo, solo que ésté
entra en accidén a nivel de C 3, para desencadenar toda la cascada. Esta~
via también tiene como componentes importantes a la properdina, al fac--
tor " A " (producto de desdoblamiento de C 3), al factor" B " (proactiva~-

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

Es posible que se puedan cuantificar ciertos componentes [{ndividua---
les del complemento, entre los que encontrames; C 3, C4y G5, asf co-
mo el factor " B " de la v{a altema. Incluso es posible valorar los compo-

nentes criticos C 3y C 5 (18).

Visto lo anterior y sablendo que C 3 y C 5 son mediadores principales-
de la reaceién Inflamatorla y son criticos en la opsonizacién bacteriana y
micStica, aquellos pacientes que tengan carencla total de estos componen,
tes, sufrirén infecclones graves y recurrentes, principalmente: sepsis, -~
otitis media, neumonfa y diarrea crénica (18). Se ha llegado a pensar, ~--
incluso, que estos pacientes estdn mucho mis graves que los que Gnica~-
mente tienen deficiencia de anticuerpos. Estos pacientes no tienen activi_
dad del complemento hemolitico sérico y los niveles de C 3y C 5 son ex-

tremadamente bajos o no existen.

Hay disminucién importante de la actividad quimiotdctica, sobre todo-~

st se trata de una deficiencia de C 5; de igual forma hay una disminucién
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muy Intensa de la capacidad opsénica después de la activacién de cual=~-
qulera de las vias 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 partfculas de levaduras, es deficien!.’e (1, 3, 17, 18).

Hablando en s{ del quinto componente del complemento, se sabe que -
un producto de desdoblamiento de C 5§, llamado C 5a, tiene propledades--
de anafilotoxina y un efecto quimiotéctico para granulocitos, Este pépti-
do puede ser separado de C 5 tras interaccién de los cinco primeros com-
ponentes del complemento o por accidén directa de la tripsina o de una en-
zima que sc encucntra en los grénulos lisosémicos de los leucocitos neu-
tréfilos, Esto significa que los neulrdfilos, luego de salir de los vasos, -
poseen una enzima que al entrar en contacto con su sustrato (en este caso
C 5) puede dar lugar a un medlador capaz de multiplicar y acelerar la -—-

reaccién inflamatoria (20),

Hasta hace poco, nuestro conocimiento de la actividad del complemen
to respecto a la facilitacldén de la fagocitosis, era muy firme, ya que se-
sabfa que el dnico producto del complemento que intervenfa, era C 3b; --

sin embargo. estudios recientes han demostrado la existencia de varias -
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famiilas cuyos miembros presentaron defectos del quimiotactismo y de la-
fagocitosis; este Gltimo defecto ha sido medido cuantificando la inges--~

tién de particulas de levadura por leucocitos sangufneos y han sido corre
gidos, in vitro, agregando C 5 humano, purificado, .al suero del paciente.
Lo anterior ha llevado a pensar que el quinto componente del complemen—-
to juega un papel preponderante en clertos sistemas fagocitarios {20}. Eg
tas revisiones se han visto apoyadas en la clinica, al encontrar dichas --
alteraciones (deficiente fagocitosis, alteraciones en la opsonizacién, ---
disminucién de la actividad de C 5) en pacientes afectados con la ENFER

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

Otros reportes apoyan la hipStesis anterior; ellos revelan que presumi
blemente, el cuadro clfnico resulta de una deficiencla combinada que --—
consiste en un defecto de opsonizaclén y deficiencla de inmunoglobuli-~--
nas; sin embargo, el defecto de la opsonizacidén no es sinénimo de la en-
fermedad; la naturaleza del defecto de esta opsonizacién no esté bien co-
nocida y también existe la posibilidad de que este defecto interactie con
algtn otro defecto, posiblemente de origen linfoideo (15). También existe
un reporte en el sentido de que un defecto de la opsonizacién, aunado a -
una deficlencta de inmunoglobulinas durante la infancia, hacfan a los pa-~

cientes mas susceptibles a las infecciones {15).
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Con todo lo anterlor, se ha llegado a pensar, en la actualidad, que --
la ENFERMEDAD DE LEINER es un padecimiento inducido por mdltiples fac

tores, entre los que destacan:

a) Defecto funcional del quinto componente del complemento.
b) Hipogammaglobulinemia.

c) Deficiencia linfoide.

Con respecto a la alteracién inmunoldgica, hay un reporte en la litera
tura (1) que habla de una inmunidad normal; sin embargo varios autores, -
bésicamente europeos, realizaron revisiones extensas de casos de la en~
fermedad, encontrando como dato comiin una hipogammaglobulinemia (2, S
6, 8, 10, 12, 13, 14, 15, 16).

El desarrollo de la inmunidad normal, entrafia la maduracién y diferen -
claclén del linfoblasto precursor, que se orlgina en la médula 6sea, Esta
célula, a la que tamblén se le llama " célula madre ", puede estar en ~-
muy diversos medios blolégicos que Influyen para su transformacién en --
diferentes lineas celulares. Algunas de estas células se desarrollan bajo
la 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 6sea, recibiendo el nombre de CELULAS " B “. Ambos tipos celu--

lares tienen antfgenos y receptores caracter{sticos en su superficie y ca-



/7167

da una tiene una funcién especffica de la inmunidad. Las CELULAS "B ",

son las precursoras de los linfocitos y de las células plasm4ticas, pro--

ductoras de tnmunoglobulinas que se encargan de la inmunidad humoral, -

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

diversas sustancias, como las linfocinas,

Los componentes mayores del sistema de defensa del huesped se pue-

den clasificar de acuerdo al siguiente cuadro:

ANTICUERPQS COMPLEMENTO FAGOCITOS INMUNIDAD CELULAR

Equivalente de Hfgado, bazo. Neutréfilos.  Timo.

la bolsa.

Linfocitos "B" Epitelio del - Macr6fagos. Linfocitos "T".
Intestino,

Células Plas- Macréfagos. Activacién. Células Auxiliares,

méticas , R

Anticuerpos., Protefnas de Adherencia. Células Supresoras.
Complemento, :

IgG, IgM op Factores quimio Agregacién. Linfocinas.

sonizantes. tcticos,

Microbicidas. Anafilotoxinas, Quimiotaxis. Inmunidad viral con-

tra hongos.
Neutralizantes Opsoninas. Ingestibén. Inmunidad bacteriana
virales. intracelular.

Liberacién medu  Microbfcidas. Vigilancia tumoral.
lar de células.
Lisis. Actividad.
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Los anticuerpes y el complemento, son los componentes principales —
de la inmunidad humoral. Una de las funciones principales de los anti--~
cuerpos es opsonizar a las bacterias para que los (agocltos las ingieran~
y destruyan subsecuentemente, Los individuos que carecen de los princi_
pales anticuerpos opsénicos (IgG e IgM), sufren con frecuencia de infec~

ciones bacterianas repetidas, entre las que destacan:

* Otitis,
* Neumonia.
* Sepsis.
* Menlngltis.

* Diarrea.

Las infecciones sufridas por estos paclentes, son muy severas y diff-
ciles de tratar, Lo i{deal en este tipo de paclentes es determinar cada una

de las inmunoglobulinas (17, 18, 20, 23).

Como sabemos, las inmunoglobgllnas integran un notorio conjunto de-
protefnas que se presentan como moléculas efectoras del segmento humo-
ral de la inmunidad. Comparten similitudes antigénicas, estructurales y-
bioldgicas, pero tienen importantes diferenclas en cuanto a su composi--
cién primaria, lo que les permite su funcién de anticuerpos y su actividad

biolégica.
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En el hombre se conocen cinco clases diferentes de inmunoglobulinas,
cada una de ellas con una estructura quimica especial y un papel blolégi-
co especifico. Se han designado con las letras: " G", "A", "M ", -—
"D"y"E", después de la abreviatura " Ig" (qué indica su funeién de-
inmunoglobulina). Las mas abundantes son las " IgG ". Estas tienen una-
concentracién alta, tanto fuera como dentro de los vasos: su vida media -
es de velntitres dfas: atraviesan la placenta y fijan el complemento. Al =~
parecer, se encargan de la inrﬂunldad contra bacterias, vinus, parasitosy
clertos hongos, Asf 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 sis-
tema secretor extemo. Esta ininunoglobulina es producida por los tejidos~
linfoldes que revisten el tubo digestivo, las vias respiratorias y el apara-
to genitourinario, En las secreciones a estos niveles, se hallan combina-
das con una protefna llamada " componente secretor " que las protege de-
las enzimas proteoliticas. La " IgA " activa el complemento a través de --
la via alterna (properdina). No atraviesan la placenta pero contribuyen a -
.las defensas inmunitarias del recién nacido por su alta concéntracién en -

el calostro (20).
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Entre las " IgM " se encuentran las moléculas de inmunoglobulinas de
mayor tamafio, lo que explica el porque casi no salen del espacio intra~~
vascular. Son muy activas respecto a la aglutinacién de bacterias y gl&~—
bulos rofos y fljan eficazmente el complemento. Su importancia mayor la~
tienen en los primeros dfas de la respuesta inmune primaria. Al entrar un-
antfgeno al huesped por vez primera, se inicla, casl a la par, la sintesis
de" IgM" e" IgG ", alcanzando la " IgM " su méxima concentracién en
pocos dfas, para posteriormente disminuir mas rdpidamente que la " IgG "

(20).

La " IgD " se descubrib en el afio de 1960. Hasta la fecha no se cono-
ce con exactitud su papel biolégico. Se encuentra en la superficie de los
linfocitos, principalmente en el recién nacido. Esto ha hecho pensar en -
que tal vez actle como receptor especifico de superficie para el inicio de

la respuesta inmune (20).

La " IgE " (reagina) es escasa en el suero. Es capaz de fljarse a la --
piel humana, donde inicia ciertas fases de la reaccilén alérgica, Se produ
ce principalmente en las mucosas del tubo digestivo y vias respiratorias-

y forma parte del sistema secretor externo de anticuerpos (2 0). '

Como se decfa anteriormente, lo ideal para valorar al paciente en el —

que se sospecha deficlencia inmunitaria, es la determinacién de " IgM ",
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"IgG " e " IgA " por medio de inmunodifusién radial en el anticuerpo con
tenido en placas de agar., Cuando se valoran los niveles globales de {nmu
noglobulinas en el nifio, debemos recordar que estos valores deben compa
rarse con los de sujétos control de la misma edad. Ademé&s es importante-
determinar la‘ capacidad del sujeto para generar anticuerpos espec{ficos -
eficaces. Asf mismo, es posible valorar los aiticuerpos contra grupo san
gufneo o los tftulos de isohemaglutininas y valorar la produccién de anti-

cuerpo (especificamente " IgM ") contra polisacéridos (20).

En caso de encontrar hipogammaglobulinemia, debemos determinar el -

nimero total de linfocitos " B " del paciente.

La otra parte de la inmunidad humoral que debemos revisar y tener pre~
sente, es la relacionada con las anomalfas de los fagocitos, pues se sa-
be que la disminucién en el ntmero o en la funcldn de las células fagoci-
ticas, ocasiona infecciones recurrentes graves, como abscesos, celulitis

candidiasls crénica, neumonfas e infecclones éseas o articulares (18).

En lo relativo a la inmunidad dependiente del timo o mediada por célu-
las, sabemos que tiene importancia principal en el combate de clertas in-
fecciones virales, micéticas y bacterianas intracelulares. Ademés, los --
linfocitos " T " modulan o controlan gran parte del resto del sistema inmu

nitario: en los pacientes con disminucién de este tipo de inmunidad, son-
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frecuentes las infecclones virales (herpes, vaccinia, varicela, citomega-
lovirus) o micéticas (candida, aspergillus). Para determinar la inmunidad
de las células " T " se utlliza la prueba cut8nea para la hipersensibilidad
retrasada, aplicando diversos antigenos. Los resultados se ven afectados
por la exposicién previa al antfgeno, de modo que la prueba negativa, no-
indica alteracién de la inmunidad. En la actualidad se emplean, basica--—
mente, los antfgenos de Candida albicans, estreptocinasa y estreptodorng
sa (varidasa), asf como el toxoide tetdnico. Hay que cuantificar la indura
cién veinticuatro-cuarenta y ocho horas después (semejante a la prueba -
de la tuberculina). La prueba positiva, con reacecién mayer de cinco milf{-
metros de induracién, sugiere que el sistema dependiente del timo est§, -
al menos, parcialmente intacto y puede significar también que no hay al—
teracién en la migracién de células mononucleares, puesto que la llegada
de dichas células, contribuye a la induracién de la lesidn. La falta de -~
reaccidén a cualquiera de los antfgenos, quizi sea indicativa de que no --
se ha producido exposiclén a estos agentes, por lo que tal vez la funcidn
de las células " T " no se encuentra alterada. En el paciente que no reac
ciona a todos los agentes o a un agente al que se ha expuesto previamen-
te, se le deberan realizar otro tipo de pruebas, in vitro, de la inmunidad

de las células " T " (18},

Una de las pruebas que se debe reallzar es la cuantificacién del nime
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ro de linfocitos * T "; el ntmero de éstos, variaré de acuerdo a la edad y
puede ser afectado por enfermedades virales intercurrentes y por el uso -
de corticoesteroides. En general, los paclentes con formas graves de de~
ficiencia de células " T ", tlene un nitmero muy reducido de las mismas ~

(s).

Otro pardmetro de laboratorio, es la medicién de la reaccién a la fito--
hemaglutinina mitSgena especifica, junto con la prueba de rosetas de cé~

lulas " T "; esta fitohemaglutinina estimula especfficamente a los linfoci_
tos para que experimenten blastogénesis, secreten y proliferen; asf mis--

mo, puede determinarse la produccién especffica de linfocinas.

Por idltimo, se ha logrado valorar la actividad de las células " T"

au~-
xtliares y supresoras; sin embargo, estas pruebas atn se encuentran en -
fase de experimentacién y hasta el momento no se ha logrado evidenciar--

su utilidad (18, 19).

En resumen, las pruebas de laberatorio Gtiles para la valoracién de la~

deficlencia inmunitaria, serfan (18):
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RAMA DEL SISTEMA PRUEBAS DE PRUEBAS
INMUNITARIO INVESTIGACION DEFINITIVAS
IgM, IoG, IgA - Tftulo de difteria y téta
Anticuerpo cuantitativas, T{ nos. Tftulo neumocédci~
tulo de rubéotla. - co. Linfocitos "B". Cé&-~
Isohemaglutinina, lulas plasméticas.
Complemento hemo . Factores quin;lotéctlcos
litico total. Opsoninas, Componen—
Complemento CcC3 C4, C5. tes individuales. An&li-
Factor "B". sis inmunoelectroforéti-
co.
Leucocitos y dife Agregacidén. Quimrolumi
Fagocltos renclal, Prueba de niscencia. Fagocitosis~

nitroazul de tetra-
zolio, IgE.

y destruccién.

Inmunidad mediada
por células.

Pruebas cuténeas,

Reacciones a mitégenos
Células supresoras o —-
auxiliares.

Con lo anteriormente expuesto y de acuerdo a las teorfas de Leiner y -~

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

MEDAD DE LEINER encontraremos la presencia de miltiples factores, en--

tre los que destacan y debemos de poner en mayor relieve, la DEFICIEN===-

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

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

17, 18, 19, 20),
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CUADRO CLINICO.~

Después de enumerar las posibilidades etiolégicas con que contamos—
en la actualidad, pasaremos a enumerar la descripcién clfnica que Leiner
realizd de este padecimiento y de las variantes que han ido apareciendo-

conforme se ha estudiado més a fondo la enfermedad.

Para Leiner, la ERITRODERMIA DESCAMATIVA se produce principalmen
te en los niilos rectén nacldos, como una dermatitis exfollativa general ~
con descamacidn y notable rubicundez de la piel, que habitualmente ha--
ce suponer un tipo grave de dermatitis seborrefca (2). Las lesiones abar-
can, particularmente, la regién ano-genital, la piel cabelluda y la cara,~
pero también, en forma difusa, el tronco y las extremidades. Al principio
hay una rubicundez Inflamatoria ¢ difusa que cubre todo el cuerpo, el -—
cual, més tarde, queda cublerto por escamas blanco-grisdceas que pue—-
den ser finas o furfurdceas o muy grandes, de tal modo que pueden exfo~
llarse en verdaderas l&minas. Las zonas supracrbitarias aparecen rojas —
y edematizadas y pueden ser costrosas, En efecto, a medida que el pro—
ceso descamativo se desarrolla, la exfoliacién puede ser general, con ~
resquebrajamiento y espesamiento de la piel (2}. Es raro, aunque puede~
presentarse, una descamacién amarilla, gruesa y laminada (). Se sabe-

que las superficies extensoras son afectadas en forma més severa que -~
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las superficies flexoras e intertriginosas {1); es diffci] encontrar prurito,

vesiculacién e impetiginizacién (1, 2) y el signo de Nikolsky es negativo
{2). Asf mismo, hay autores que refieren que las escamas pueden estar --
empapadas en un ifguido seroso, que se desprenden por s{ solas para vol
ver a formarse ripidamente. En la plel que se encuentra por debajo de di-
chas escamas, se encuentran pliegues finos y dicha plel se observa seca
y briliante {1, 2, 16). Histol6gicamente se observa paraqueratosis y dila-

tacién de los vasos papilares (2).

La piel cabelluda se encuentra grasosa, coh escamas amarillas seme-
jantes a las de la dermatitis seborreica severa y es posible encontrar zo-~
nas de alopecia de grado variable (1, 2, 16}. Es frecuente que las cejas -
ofrezcan una situacidn similar (1), lo mismo que la rafz de la nariz y la ~
frente {16), lleg&ndose a dectr quc estas lesiones se extienden hasta con
fluir con las de la plel cabelluda (16). El propio Leiner describié una de--
formidad de las ufias con ensurcamiento transversal y longitudinal (1} .y -
otros autores han encontrado que las uflas de manos ¥ ples pueden des---

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

A nivel de la zona genital y anal, la dermatosis comienza con un intér_
trigo a la vez inguino-crural, perianal y genital, lo que otigina una detma

titis glatea de contornos bien definidos. Hay una lesién {dé&ntica 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 padeci-~
miento son:

.0
* Linfadenopatfa generalizada, moderada (1, 2, 16).

* Afectacién considerable del estado general (1, 2, 4, 15, 16).

* Disturbios frecuentes del tracto digestivo, entre los que -~
destacan las evacuacliones lfquldas, de Intensidad severa,-
que no ceden con ninguna de las medidas utilizadas (1, 2, -
16).

* Vémitos semejantes a los de la estenosis pilérica (2).

La duracién del padecimiento varfa de pocas semanas hasta varios me-

ses ().

Asf mismo, se han observado complicaciones como serfan las infeceio

nes recurrentes y severas, entre éstas destacarfan (1, 2, 16):

== Otitis media.
~= Neumonfas.
== Endocarditis.
-~ Pericarditis.
-- Nefritis.

-~ Meningitis.
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También existen algunos reportes en que se considera que los pacien--

tes afectos de ERITRODERMIA DESCAMATIVA, cursan con hepatomegalia -~

(2), insuficiencla hepato-pancreética (16) y alteraciones circulatorias (2).

DATQS DE_LABORATORIO. -

Para un estudio integral de nuestro paciente afecto, el laboratorio es =

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

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

estos exadmenes, destacan:

*
*
ke
* %k
*k
* %
L 2
e
L2
ek

Biometr{a hemética completa.

Pruebas de coagulacién.

Qufmica sangufnea.

Electrolitos séricos.

Pruebas de funclén hepética.

Protefnas séricas.

Determinacién de enzimas séricas.
Examen general de orina.
Coproparasitoscépico en serie de tres.
Cultivos de todos los orificios naturales del organis-
mo y de las lesiones dermatolégicas.

Ya en forma especifica, se deberén determinar todos los factores de ti_

po inmunoldgico, entre los que destacan:



ke
*k
ke

L2 ]
L2 ]

Los datos de laboratorio encontrados con mayor frecuencla, dentro de -

la rutina, son (2):
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Complemento total .

Quinto componente del complemento.
Inmunoglobulinas.

Capacidad de opsonizacién.

Namero total de linfocltos.
Linfocitos " B ", ’

Pruebas cuténeas.

a).- Anemia importante.

b).~ Leucocitosis hasta de 20,000

c¢).- Alteraciones en las pruebas de coagulacién.

d).- Hipoalbuminemia.

e}.~ Disminucién de los fermentos pancreéticos.

Las alteraciones en las pruebas inmunolégicas ya fueron comentadas --

con anterioridad.

DIAGNOSTICO. -

El diagnéstico est§ basado principalmente en:

1).- Edad.

2).- Aspecto de las lesiones.

3).- Historia previa.

4) .- Curso clinico.
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Debemos de poner especial atencién a los siguientes aspectos:

A).- Dermatoslis.

B).~ Diarrea.

C).- Linfadenopatfa.

D).- Ex&menes de laboratorio, destacando las pruebas --

espec{ficas de fndole inmunolégico (1, 2, 16},

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.~

Esta enfermedad debe ser diferenciada de una gran variedad de padeci-
mientos, que si bien cursan con un cuadro clinico de dermatosis, no mues
tran alteraciones inmunolégicas, las cuales son caracter{sticas del LEI--

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

1).- DERMATITIS EXFOLIATIVA DE RITTER.-

De ésta sabemos que tiene una presentacién mucho més temprana,-
alrededor de la quinta semana de vida extrauterina; que se ca;-acteriza -
por la presencia de vesiculas, plstulas, bulas y &reas de denudacién ex
tensas. El signo de Nikolsky es positive. Con la presencia del estafllo~-

coco como agente etiolégico.
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2).- ERITRODERMIAS CANDIDIASICAS.~

Estas sobrevienen por lo general, a partir del quinto mes de vida, -
posterior a antibioticoterapia sistémica o en un terreno inmunodeprimido.-
El que exista frecuente asociacién con muguet, boqueras y lesiones de pe
rionixis, asf como el estudio de muestras micolégicas cuténeas y digesti~

vas, confirman facilmente el dlagndstico (16).

3).~ ERITRODERMIA PSORIASICA.-

Esta eritrodermia se puede presentar desde el nacimiento o en los —
primeros tres meses de vida; no tiene ninguna caracter{stica clinica real--
mente distintiva o constante. Es indispensable para hacer el diagnéstico,
el aspecto histolégico psoridsico o psoriasiforme. Los antecedentes fami-
liares psoridsicos y la presencia del antigeno " B-17 " o si es posible, —-
del halotipo " HL-Al-B-17 ", proporcionan elementos complementarfos {m--

portantes (16).

4) .- ERITRODERMIA ATOPICA.-

Tiene un inicio muy preccz, pues sobreviene en los primeros dfas —
de vida. La.s lesiones se {nician en la cara y se extienden hacia el térax,

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

evolucién es crénica (16).

5) .- ERITRODERMIA ICTIOSIFORME CONGENITA.~

Esta eritrodermia comienza al nacimiento, con una descamacién co-
lodionada (bebe colodién). Tiene una forma ampular, gn la cual las ampo-
llas aparecen precozmente y son fugaces, Instaléndose un estado ictibési-
co hacia el tercero y cuarto mes. La clave para el diagndstico esti en la-

biopsia (16).

Estos diagnOsticos diferenciales, estdn hechos en base al aspecto cif_
nico; sin embargo, una vez que hablamos de trastornos inmunolégicos, _—
creemos que también, por el hecho de encontrar las mismas alteraciones -
de laboratorio, debemos pensar en esta entidad, aunque el aspecto clinf—
co no sea el mismo. Entre estas patologfas, debemos descartar a las del-
timo {24).

En la deficiencla timica congénita encontramos graves trastornos inmu
noléglcos, entre los que scobresale una grave deficiencla de la inmunidad-
celular, lo que hace que estos pacientes sean susceptibles a infecclones
viricas (varicela, vaccinia), micéticas y bacterianas, inclufda la tubercu

losis. En estos pacientes encontramos respuesta disminufda de los linfo-
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citos a la estimulacién por fitohemaglutinina; no hay hipersensibilidad re-
tardada. Puede haber sintesis de inmuncglobulinas y de células plasméti—
cas, pero es raro que la formacién de anticuerpos sea normal (24).

Dentro de las deficiencias tfmicas, tendrfamos que destacar:

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

En esta entidad no hay alteracién dermatolégica. Las inmunoglobuli_
nas son completamente normales y no se observan reacciones cuténeas re-
trasadas. Hay mala respuesta a la fitohemaglutinina, deplecién de linfoci
tos en las ’zonas‘ paracorticales del timo y en la pulpa blanca del bazo. ==
Clfnicamente encontramos aumento en la susceptibilidad a las infecciones
viricas y mic6ticas e incapacidad para desarrollarse; la muerte ocurre an-
tes de los seis afios de edad, debido a una varicela ¢ a un sarampién.

B).- DISPLASIA TIMICA HEREDITARIA (ALINFOPLASIA, TIMICA, AGAMMA
GLOBULINEMIA TIPO SUIZO),-

Clinicamente se manifiesta por Infecciones persistentes durante la-
primera Infancia e incapacidad para nutrirse. No se encuentran alteracio—
nes dermatoldgicas. Histoldégicamente encontramos pulpa blanca del bazo
y l&mina propia del intestino sin linfoclitos ni células plasmé&ticas. As{ --

mismo no se encuentran linfocitos en los tejidos, aunque hay algunos en-
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médula ésea y en sangre. Los exdmenes de laboratorio revelan linfocitope

nia y neutropenia. Las inmunoglobulinas pueden ser normales, estar dismi_
nufdas o existir franca disgammaglobulinemia. La formacién de anucuerpos'
esté alterada; no hay reacciones cuténeas positivas y la reacci6n a la fito,

hemaglutinina es negativa.

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

Esta patologfa se manifiesta en el segundo afio de vida. Se han en-~
contrado infecciones por estafilococo aureus, neumococo, meningococo, -
haemophilus influenzae y en menor grado por estreptococo beta hemolftico
y salmonella. Clinicamente se¢ caracteriza por piodermitis (no se observa-
eritrodermia), conjuntivitis, faringitl;q, otitis, sinusitis; bronquitis, neu=
monfa, empiema, artritis, meningitis y sepsis. El laboratorio nos reporta-
leucocitos elevados o disminufdos, disminuciénde " IgM *, " IgA " & ~~~

" 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 exfoliativa; hay hemorragia trombocltopénica y aumento en la suscepti-

bilidad a las infecciones. Sf se encuentra sindrome dlarrefco, pero las ——
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evacuaciones son sanguinolentas, lo que no ocurre en la ENFERMEDAD --

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

Otros diagndsticos diferenciales que debemos tener en cuenta son (24,

25):

7).~ SINDROME DE HAND-SCHULLER-GHRISTIAN. -

Este padecimiento inicla entre los dos y tres afios de edad; se pre--
sentan lesiones cuténeas papulosas y una erupcidn similar a la seborrea-
en la piel cabelluda y en conductns auditivos externos., Se encuentra, ——
ademés, estomatitis, infiltrados pulmonares, adenomegalias generaliza--
das, discreta hepatomegalia e invasién alrededor de las 6rbitas, ofdo me-

dio y zona hipofisiaria.

II).- SINDROME DE LETTERER-SIWE.-

Este sindrome tiene una afeccién visceral mas répida que el s{ndro—
me de Hand-Schilller-Christian., También se presenta dentro del primer afio
de vida, Cursa con hepatomegalia, infiltrados pulmonares graves, adeno-
patfas, insuficiencia medular, fiebre, infeccién debilitante y lesiones cu
téneas variadas. Sin embargo no cursa con sindrome dlarre{co. El lahorato

rio revela anemia, leucocitosis y médula 6sea nommal; no se reportan alte,
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ractones de tipo inmunoldgico, las cuales son caracteristicas de la ENFER

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 segin sus hallaz~-
gos, tanto clinicos como de laboratorio. Los principios basicos de la tera

péutica, los podriamos dividir en;

l.- TRATAMIENTO LOCAL.

2.- TRATAMIENTO GENERAL.

1.~ TRATAMIENTO LOCAL:

Tépicamente se pueden practicar las mismas medidas que las que -~
se utilizan en el manejo de la dermatitis seborrefica. Se éabe que en ga-—
sos leves de dermatitis seborrefca, los cuales son los més frecuentes {(3),
se debe utilizar cualquier queratolitico suave, como el acido salicflico al
3%. En presencia de leslones eritematosas, los baflos con coleide de ave,
na dardn gran sensacidén de alivio. En casos de que las lesiones se exten
dieran o se tornasen eccematosas, se debe indicar la aplicacién de crema
de hidrocortizona al 0.25 & al 0.5%, con vioformo. Si a estas lesiones se

llegara a sobreafadir la presencia de candida, deberd agregarse, al mane
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jo, la utilizacién de nistatina, clotrimazol o miconazel. Si lo que sospe—
chamos es una infecclén bacteriana, se manejard como cualquier impétigo

secundario (4).

Otros autores recomiendan la aplicaclén de un shampoo antiseborref
co més esteroides en locién, para aquellas personas con presencia de la~-
patologfa a nivel de la piel cabelluda, siempre y cuando no exista pérdida

del mismo (1).

2.- TRATAMIENTO GENERAL :

La primera medida utilizada serfa la administracién de dletas ade-—
cuadas; éstas incluyen el destete temprano y la pronta administracién de -
dietas hiperprotefcas, con resultados parclalmente buenos, puesto que <—
también se han logrado remisiones y/o mejoria en aquellos pacientes a ——

los que se contlnda alimentando al seno materno.

La administracién de blotina (aquella vitamina " H ", de la que ya -
se hizo mencién) tanto al lactante como a la madre en proceso de amaman-
tamiento, ha dado resultados controversiales, pues aunque existen gran -
cantidad de estudios al respzcto, los resultados no han sido todo lo con--
cluyentes que se esperaba. Sin embargo, la recomendacit. 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 admi—
nistracién de complejo " B ", con los mismos resultados y conclusiones —

que aquella.

Las deméas medidas terapéuticas gque complementan el arsenal tera--
péutico, las constituyen el uso de antibidticos, antimicéticos y corticoes

teroides, medicamentos que deberan tener la indicacién precisa para su —

empleo (complicaciones ya conocidas).

Por Gltimo, la medida que ha dado mejor resultado, es la transfusién
de sangre fresca y/o plasma: aunque existen pocos reportes en la literatu
ra, principaimente en la europea, de la utilizacidén y resultados de este ti_

po de terapéutica.
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PRESENTAGCION DEL CASO.-

Se traté de un lactante menor masculino de sesenta y tres dfas de vida
extrauterina, con antecedentes diabéticos en rama materna. Padres jéve—
nes, sanos. Procedente de estrato socioecondédmico bajo, con regulares -
hébitos higiénico-dietéticos. Habitacidén en buenas condiciones de higie-
ne y ventilacién, que contaba con todos los serviclos 1nt;'adomicillarios Yy
de urbanizacién. Fué producto de la primera gesta, con control prenatal -
adecuado; embarazo sin complicaciones, resuelto mediante la aplicacién-
de férceps, por perfodo expulsivo prolongado. Cursd con insuficiencla --
respiratoria transitoria qx;e ameritd manejo con casco cefdlico durante -—-
veinticuatro horas. Peso al nacimiento de 3,750 gramos y talla de 54 cen
timetros. Se ignorbd el Apgar. Neonato inmediato sin complicaciones. Fué
alimentado al seno materno ha;sta los treinta dfas de vida, complementa--
da con férmula maternizada hasta cuatro dfas antes de su ingreso, en que
por prescripcién médica cambi6 a férmula NO lactea. Fué ablactado a los
cincuenta y siete dfas de vida a base de jugos de frutas. Su desarrollo -~
psicoxﬁotor fué normal. Su esquema de inmunizaclones constaba de' solo -
una dosis de Sabin. El padecimiento que motivé su ingreso, lo lnicid des-
de los diez dfas de vida al presentar evacuaclones dlarrefcas y descama-
cibn fina de la plel cabelluda y de la cara, que se generalizb6 en forma --

lenta. Fué visto por gran cantidad de facultativos y fué multitratado sin -
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ninguna mejorfa, Un mes antes de Ingresar, lo cual ocurrié el diez y ocho
de mayo de mil novecientos ochenta y tres, presenté un cuadro que fué ca
talogado como amibiasis intestinal, por lo que recibié tratamiento especi-
fico, intrahospitalariamente, durante siete dfas, durante los cuales se -—
exacerbd el cuadro dermatolégico en forma importante por lo que velvid a-
ser sujeto de miltiples tratamientos, sin ningin resultado.” Fué egresado-
con persistencia de ambos cuadros: el dermatoldgico caracterizado por —-—
descamacién fina, generalizada, que inclufa palmas y plantas, cen la pre
sencla de grandes escamas en la regidn frontal, pelo facilmente despren—
dible y zonas importantes de alopecia, y el diarrefco manifestado por eva,

cuaciones semilfquidas, fétidas, acompafladas de vémitos ocasionales de

contenido gastrobiliar, Presenteba detenclén de la curva ponderal, severo

ataque al estado general y deshidratacién consecutiva al sfndrome diarref_
co. A su ingreso se le encontré hiperemia farfngea, deshidratacién de ter-
cer grado, discreta hepatomegalia y corroboracién de los datos dermatold-
gicos. Se decidid ingresarlo y se manej6, inicialmente, con medidas hi--

glénico-dietéticas, soluclones parenterales, lubricantes para la piel y ba,
fio coloide. La evolucién dentro del servicio se considerd térpida, con ——
persistencia del sfndrome diarrefco, del que nunca se encontrb la causa -

especifica; su manejo fué exclusivamente a base de dieta y las ya referji--

das medidas higiénico-dietéticas.



itrataba de una ENFERMEDAD DE LEINER por lo que se inlclé manejo aba

se de transfusiones de plasma fresco, notandose inmediata meJorfa de las

lesiones dérmicas, sin que llegaran a desaparecer.
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La persistencia del cuadro diarreico lo llevd a perfod.os de deshidrata-—
cién importantes, que coincidieron con una disminucién franca de la cur—
va ponderal, poliuria e hipostenuria, lo que llevd a pensar en la posibili-
dad de una diabetes insipida, por lo aue se inicidé la administracién de —
hidroclorotiazida, de la que solo se administraron dos dosis, debido a --
una deshidratacién muy importante que obligé a su suspensién; sin embar_
yo en los examenes de orina subsccuentes, se¢ encontrd hipostenuria cong

tante.

A los cinco dias de haber ingresado, comenzd a presentar datos de in-
suficiencia respiratoria y en base a los datos clinicos, aunados a la ima-
gen radioldgica, se llegd a la conclusidn de que se trataba de un foco -—
neumdnico, por lo que se inicié manejo a base de penicilina sédica crista
1ina, que se continud durante cinco dias. Un urocultivo reportd la presen-
cla de E. coli, por lo que se manejd a base de gentamicina durante cinco

dfas.

El manejo dietético consistié en la administracién de férmulas‘ NO lac-
teas, dietas hiperproteicas e hipercaléricas, sin lograrse mejorfa del es-
tado general del paciente ni ascenso de su curva ponderal, Los (ltimos —
dias de vida, tuvieron una evolucién desfavorable, ya que el s{ndrome -—
diarrefco se exacerbd en forma importante, condicionando deshidratacidn-

severa y empeoramlento del estado general, siendo necesario administrar
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lfquidos en forma exhaustiva a base de cargas rdpidas, aumentar el volu
men a base de transfusiones de sangre fresca e incluso alimentacién pa—
renteral, sin ningin resultado. En la fase terminal presenté microabsce—
sos generalizados y miltiples, principalmente localizados a nivel de la-
piel cabelluda, abdomen y extremidades, en los cuales se aisld estafilo
coco aureus coagulasa positiva, por lo que se inicldé manejo a base de —
dicloxacilina, sin lograrse ninguna mejorf{a, Treinta y ocho dfas después
de haber ingresado, presenté paro cardio-respiratorio trreversible a las -

maniobras habituales de reanimacidn.

Los examenes de laboratorio practicados a nuestro paciente, fueron -=

los siguientes:

BIOMETRIA HEMATICA :

20-Mayo-83...vivseevsesreres, normal
30-Mayo-83..csvsveesverarss, normal
10-Junio=83....0vvvsv e v normal
22-Junio=83....esevsveress.s . normal

QUIMICA SANGUINEA Y ELECTROLITOS SERICOS :

20-Mayo-83....ineraniarenn normal
30~Mayo-83...icirreninnanen hipopotasemia

PRUEBAS DE FUNCION HEPATICA :

30-Mayo-83. ... i e i .. normales
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EXAMEN GENERAL DE QRINA :

25~-Mayo-83............. protefnuria, hemoglobinuria, eritro-
cituria y bacteriurfa.
27-Mayo-83............. hipostenuria, bacteriuria y abundan
tes células.
7-Junio-83............. hipostenuria, bacteriuria y cilindru-
' ria.
9=-Junio-83 ...... .0 hipostenuria, proteinuria, hemoglo-
binuria y leucocituria,
15-~Junto~83............. hipostenurla, sodio 50 mEg/lt y po—
tasio 15 mEq/lt.
20-Junio-83............. hipostenurfa, hemoglobinuria, bacte

riuria y cilindros de &cido arico.

UROCULTIVQS :
?2-Junio~83 ........ ...+« més de 100, 000 colonias de E. coll.
10-Junio~83..¢v¢¢es..... mas de 100, 000 colonias de Proteus

rettgeri. 25-30 leucocitos por cam-~-
po y numerosas bacterias,

COPROCULTIVOS :

24-Mayo-83....c0eeecnn- Klebslella.
26~-Mayo-83......¢4..... Proteus,

AMIBA EN FRESCO :

25=Mayo=-83.... 000t negativa.

EXUDADQO FARINGEO :

30-Mayo-83......4....... EStreptococo alfa hemolftico.
?20-Junio~-83.............. Estafilococo aureus coagulasa po-
sitiva.
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INMUNOGLOBULINAS :

HOSPITAL DR. FERNANDO INSTITUTO NACIONAL

QUIROZ ( ISSSTE). DE PEDIATRIA (DIF).

20-Mayo-83 24-Mayo-83

19G 250 mg% 3007100 ml
(240-550)* : (230-630)*

IgM  NO DETECTABLE : NO DETECTABLE
(5-50)* (29-31)*

IgA NO DETECTABLE 25/100 ml
(20-40)* (8-29)*

PRUEBAS INMUNOLOGICAS :

INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA (24-Mayo-83).

COMPLEMENTO TOTAL............ 268 unidades (150-250)*

CAPACIDAD ESTIMULANTE
DE FAGOCITOS. . vvtievianeesess 3.4 levaduras/fagocito {3.6)*

LEUCOCITOS v vverieacananssnsss 26,600

LINFOCITOS TOTALES , .,......... 12,740 (4,000-9,000)*
LINFOCITOS " T "....... eeeseesss 9,555(2,000-5,400)*
LINFOGITOS " T " .....vcuvnnse.. 75% (50-60)*

C3 . iirveeiinrucenssesanassasss. 94 mg/100 ml (80~140)*
C4 . ovviiiinnnnnen. treeseveaes. 35 mg/100 ml (20-40)*

{ }*: valores nommales.
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INTRADERMO-REACCIONES :

Candidina.......a ... «+e. ... Negativa
Fitohemaglutitinina........ .. negativa
Varidasa......o00enes PP negativa

CULTIVO DE SECRECION (ABSCESO PIEL CABELLUDA) :

20-Junjo-83.......... ... Estafilococo aureus coagulasa posi-=
tiva.
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COMENTARIO . -

Estudiamos el caso de un lactante menor masculino de sesenta y tres -
dfas de vida extrauterina, quien cursé con un padecimiento iniciado prac-
ticamente desde su nacimiento, caracterizado por dos entidades que po-—
drfan considerarse independientes, pero que sin embargo estaban fntima—-
mente relacionadas, dadas las caracterfsticas proplas del padecimiento,-
Dichas entidades eran la dermatolégica y la digestiva; la primera de ellas
manifestada por una descamacién general, con eritema importante de la -~
piel, cuadro similar a un tipo severo de dermatitis seborreica; la segunda
se manifesté por un cuadro diarrefco severo y fuera del alcance de cual--
quier tipo de tratamiento instituido, lo que condicioné cuadros periddicos

de deshidratacidn severa, detenclén de la curva ponderal y emaciacién.

Como podemos observar, las caracteristicas de este padecimiento, en-
nuestro paciente, son idénticas a las que en 1903, Carl Leiner reportd en-
sus estudios, mismos que fueron corroborados afios méas tarde por varios -

Tob i
de sus discipulos. Todos ellos ggncluyeron en definir a estas alteracio-—
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; &l menciond que se trataba de un problema

bésicamente de los recién nacidos y de los lactantes y que se caracteriza

ba por una dermatitis exfoliativa generalizada, con notable descamacién y
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rubicundez de la piel, acompafiado de diarrea intratable, infecciones re_-'-
currentes, distrofias musculares y emaciacidn (caracter{sticas que se —-
apegan a las presentadas por nuestro paciente), asfi mismo, los discipu-
los del autor concluyeron sus estudios, al respecto, sin modificar el cri
terio clinico inicial, aunque s{ reportaron modificaciones en lo relativo -

al aspecto etiopatogénico de la enfermedad.

Desde los primeros reportes, se hablé acerca de la gravedad y fatali-
dad de la enfermedad, ya que la mayorfa de los nifios afectados fallecian
sin que se pudiera determinar con exactitud el porqué; se llegd a pensar-
que las complicaciones infecciosas, casi siempre secundarias al proceso
diarrefco, eran la causa de esta fatalidad, sin embargo estudios posterig,
res, muy lejanos a lo supuesto por Lelner, comenzaron a reportar altera—
ciones de tipo inmunoldgico, con las esperadas complicaciones infeccio-
sas (neumonfa, abscesos, nefritis, otitis, sepsis, etc) que finalmente —

fueron consideradas como las causantes del funesto pronéstico.

e

De lo anterior se desprende que también las complicaciones pres"atﬁ_-!
das por nuestro paciente, eran las esperadas dadas las condiciones del-
padecimiento de que era afecto. Lo que nos llama la atencién es la pre~
sencia de un problema asoclado o que tal. v;z podr{a considerarse como-

un tipo nuevo de complicacidn, el cual se caracterizé por la presencia -

de hipostenuria y poliuria, que aunado a la detencién de la curva ponde~
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ral, hizo sospechar en la presencia de una diabetes insf{pida, por lo que-
se inicié manejo a base de hidroclorotiazida, pero debido a la presencia=
de deshidratacién severa, no fué posible corroborar esta sospecha etiold~
gica, que sin embargo quedd latente debido a la persistencia de hiposte—

nuria.

Lo que sf es importante consignar, es que Leiner nunca hablé acerca -
de alteraciones inmunolégicas y mucho menos de alteraciones, desde el-
punto de vista funcional, del quinto componente del complemento. Dicha~
alteracién, que como ya sabemos es la més abocada para explicar la etlo
patogenia del padecimiento, se viene conociendo desde el afo de 1968 --
(sesenta y cinco afios después de la descripeién original de Leiner) en -~
que Miller y colaboradores, observaron en un nific y en una nifia portado-
res de la ENFERMEDAD DE LEINER, un defecto de opsonizacién relaciona~
do con una alteracién funcional de los neutréfilos, por lo que llegaron a -
la conclusidén de que cabfa la posibilidad de un defecto funcional de la -~
fraceién C S del complemento, dado que el déficit de fagocitosis podfa --—
corregirse mediante la adicién de C 5 purificado. Cuatro afios més tarde ~
{1972), Jacobs y Miller observaron otro ¢caso en un nifio de dos semanas —
de edad, portador de una grave dermatitis seborrefca asocliada a diarrea -
sanguinolenta. Ellos manifestaron un defecto de opsonizacidn en el niﬂo-'

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

razén por la cual este defecto de opsoynizacxén no determinaba ningin sig
no clfnico en varios de estos individuos. Posteriormente diversos autores
como Evans, Holzel y McFarlane, reportaron otros cases con el mismo de
fecto de opsonizacidén, una disminucién NO selectiva de inmunoglobulinas
y una deficiencia linfocitartia. Sin embargo, en el afio de 1976, Rosenfeld-
y colaboradores revisaron un déficit completo del quinto componente del -
complemento y no pudieron poner de manifiesto el dé&ficit de opsonizacién-
de las levaduras por los leucocitos, que Miller y colaboradores habfan -~
atribufdo a un descenso de la actividad de la fraccién quinta del comple--
mento. En efecto, el suero humano totalmente desprovisto de la quinta ~—
fraccién del complemento, tiene una actividad opsonizante completamente
normal, por lo que se llegd a pensar que cuando hay un defecto de opson{,
zacién, puede no ser imputable a un déficit funcional del quinto compo-~~~

nente del complemento.

En nuestro paciente, nosotros encontramos una gamma variada en cuan
to a los resultados de laboratorio, puesto que las pruebas inmunolégicas-
distaron mucho de los reportes existentes en-la literatura. En nuestros re-
sultados, las intradermo-reacclones fueron negativas, la cuantificacién —
del complemento total y de sus fracciones tercera y cuarta, asf como la --
capacidad estimulante de fagocitos (opsonizacién) fueron completamente -

normales. La cuenta leucocitaria mostré una elevacién muy {mportante, lo
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mismo que las cifras de linfocitos, tanto en forma cuantitativa como cua-
litativa. Lo que mas nos llamé la atencién fué el hecho de haber encontra
do, en dos ocasiones, una deficiencia selectiva de " IgM ", situacién --

que en ninguna ocasién se habfa reportado en la literatura mundial.

Con todo lo anteriormente expuesto, creemos que, baséndonos princi—
palmente en la descripcidn original de Leiner, nuestro paciente sfvcursé—
con una ERITRODERMIA DESCAMATIVA, que bien pudlera tratarse de una —
variante de la enfermedad, ante el hecho de haber encontrado normalidad-
de las pruebas inmunolégicas {aunque como ya dijimos pudliera no existir-
alteracién funcional de la quinta fraccién del complemento} y sobre todo~
el hecho de haber encontrado la deficiencia selectiva de la inmunoglobul}_
na" M ", alteracién que por sf sola ayudaria a explicar el porqué de las-
complicaciones que presentd nuestro paciente, desde el punto de vista -

infeccioso.
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RESUMEN..~

En el presente trabajo se revisa ampliamente la lteratura publicada
de la ENFERMEDAD DE LEINER o ERITRODERMIA DESCAMATIVA, con es
pecial atencién en lo relativo al cuadro clfnico, evolucidén y datos de-

laboratorio, considerados como caracterfsticos de la enfermedad.

Se presenta un caso con manifestaciones clinicas {dénticas a las —
referidas desde el primer reporte de la enfermedad, con evidente alte—
racién inmunocldgica, pero no igual a las referidas en los dltimos estu

dios, caracterizadas basicamente por ausencia de " IgM *,

Se plensa que el presente caso es una variante de la ENFERMEDAD-

DE LEINER, con alteracidén inmunolégica no reportada hasta la fecha.
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