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INTRODUCCION AL TEMA

Con el presente trabajo de ninguna manera pretendo presentar nada que sea
original, y que como bien se sabe la afeccion objeto de mi estudio se conoce y fue
descrita, en forma magistral por su autor, cuyo nombre con justicia lleva, en € afio 1907,
de manera que mi intencion ha sido la de revisar y actualizar el tema en cuestion por las
razones que a continuacion expongo y que ami juicio merecen alguninterés.

L os adelantos obtenidos en los Ultimos tiempos, en lo que respecta a la etiologia de
la enfermedad de Leiner, a pesar de que se han venido aportando cada dia que pasa,
desde su descripcion, nuevas concepciones, hasta la vez ninguna de las hipotesis
planteadas ha resistido el peso de la critica, de donde en ese sentido tanto hoy como ayer
se sigue sin encontrar la causa especifica de la afeccién, habiendo quedado Unicamente
aclarada la importancia que juega en su producciéon el factor constitucional. Lo mismo
sucede en el aspecto terapéutico, sin dejar de admitir que los adelantos en este campo han
sido notables y si bien no se ha encontrado el medicamento especifico, pero en cambio con
la terapéutica moderna se ha acelerado la evolucion, se ha mejorado el prondstico
evitando las complicaciones y como si ésto fuera poco, también y como una
consecuencia légica, se ha disminuido el indice de mortalidad que en otros tiempos se
elevaba a cifras del 30%. Ademas de las razones expresadas no se puede negar que la
enfermedad objeto de mi estudio ofrece una frecuencia relativamente alta que sera
confirmada una vez més por la casuistica que voy a presentar, que procede de pacientes
hospitalizados, que como se comprende, de ninguna manera son el verdadero reflejo de
la incidencia real de la enfermedad puesto que, es bien sabido que los casos que llegan al
medio hospitalario en su mayoria no 1o hacen por su afeccion dermatolégica, sino por sus
conplicaciones, principalmente de orden respiratorio y digestivo, y los demés que sin
lugar a dudas constituyen la mayoria, son tratados en forma deambulatoria en las
consultas externas de Centros de Salud y Hospitales.

Otro hecho que me ha parecido muy interesante es el relacionado con los
hallazgos anatomopatol 6gicos de laenfermedad, que gracias alos adelantos que ha
acanzado en los Ultimos tiempos esta ciencia médica, ya. se pueden diferenciar e
identificar, en forma completa hasta cierto punto un sinnimero de cuadros que en
otros tiempos se confundian entre si.

ETIOLOGIA DE LA ENFERMEDAD

Como dije anteriormente, se han emitido un sinnimero de teorias en lo que
respecta a las causas de la enfermedad de Leiner, teorias que han sido objeto de
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grandes debates y controversias justamente porque los argumentos en que se han apoyado
no han sido lo suficientemente convincentes. Para el caso, Leiner (3), en un principio
atribuy6 la enfermedad, a una sustancia autotoxica, que al originarse en el tracto
gastrointestinal materno, era trasmitida a nifio a través de la leche materna. La anterior
teoria fue descartada posteriormente con los estudios perfeccionados de laboratorio, que
jamas lograron aislar la sustancia inculpada. Desde entonces y hasta nuestros dias, se
tiende cada vez mas a dar mayor importancia en la produccion de la enfermedad a la
carencia alimentaria. Quienes sostienen la anterior hipétesis, se fundan en una serie de
hechos reales que seran expuestos y comentados a continuacion. Son sumamente
elocuentes las experiencias adquiridas en Viena durante las dos grandes guerras
mundiales. En la primera guerra mundia las condiciones alimentarias del pueblo vienes
fueron pésimas y en consecuencia, € indice de morbilidad de las afecciones carenciales
especificas como el escorbuto, aumentd y apareada a esta carencia también se elevo la
incidencia de la enfermedad de Leiner. En cambio en la segunda guerra, el pueblo en
mencion estuvo mejor aimentado y e indice de morbilidad de ambos cuadros
descendi6 en forma evidente. Por otra parte, todos los autores estan de acuerdo
conforme a sus estadisticas, que la entidad se presenta con una maxima de frecuencia en
los nifios distréficos lactados al seno materno, hecho que se confirma en nuestras
estadisticas, en lo que se refiere a distréficos, ya que la mayoria de los nuestros eran
aimentados con leche de vaca. Corroborando lo que se ha dicho anteriormente, estos
enfermos al ser sometidos a un régimen adecuado, rico en proteinas, comienzan a
mejorar su distrofia y en forma simultdnea se inicia la curacion de sus lesiones de piel,
una vez que la elevacion de peso adquiere cierta importancia Pronto se ve que la
curacion no es la regla en todos los casos, y es entonces cuando se comienza a sospechar
la existencia de nuevos factores inculpados en la produccién de la entidad. Se inician de
inmediato las nuevas investigaciones, que posteriormente descubren que la enfermedad
de Leiner no solamente es debida a una carencia, sino que dentro de las dietas
administradas a estos pacientes con el objeto de corregir su estado nutritivo, existe un
elemento que empeora la evolucion del proceso. Tal culpabilidad recae sobre las
grasas de los alimentos, que de inmediato se reducen en el régimen de todos aquellos
casos renuentes ala curacién con las medidas dietéticas hasta ese momento preconi zadas.

Con laanterior modificacion se consiguen nuevos éxitos en el tratamientode
los pocos casos rebeldes y con ésto queda sefialado el trastorno en el metabolismo lipido y
su accion dafiina en las dietas de este tipo de enfermos.

AUln con todo lo anterior, queda una serie de hechos sumamente importantes y de
dificil interpretacion, entre otros, €l de que es una proporcion minima de los distréficos
los gue llegan a padecer la enfermedad en mencion, y por otra parte, el hecho de que
existen nifios bien nutridos, sobre todo alimentados a pecho, con buen aporte proteico que
padecen la enfermedad. A raiz de estas reflexiones es cuando aparece implicado en la
aparicién del cuadro, el factor constitucional a que e eminente Profesor Finkelstein
(7), le atribuye gran importancia y del cua dice al referirse este factor: "Ello obliga a
suponer una predisposicion constitucional, bajo la forma de una vulnerabilidad vy
labilidad patoldgicamente exaltadas de las funciones especificas correspondientes al
metabolismo de la piel". Con lo anterior se aclararon estos nuevos hechos y ademas se
pudo explicar la mayor rebeldia del cuadro a tratamiento, en los eutréficos que en los
distréficos, justamente por la mayor influencia de la constitucionalidad predisponente en
los primeros. Tambiéninsiste sobre laimportancia de ladiarreay delainfeccion.

Luego se ha especulado mucho queriendo vincular esta entidad con la carencia
especifica, responsabilizando como tal a un factor que segin los investigadores se
encuentraen las proteinas unido ala caseina (6-7). Se penso que este factor fuese
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la vitamina H, que se le conoce comercialmente con el nombre de Biotina y cuya
carenciaenlaleche humana se explica, por el bajo contenido de ésta en caseina, lo
que viene a aclarar €l porgué de la mayor frecuencia de la entidad en los nifios lactados
al seno materno, incluso eutréficos. Aclarando también en parte, el porqué de la mayor
incidencia de la enfermedad en los pueblos europeos que en los pueblos de Norte
América, ya que en estos Ultimos lo que predomina en el régimen de los nifios, es
lactancia con leche de vaca.

A raiz del descubrimiento de la Biotina, como es de suponer, comenzaronlas

experiencias terapéuticas con productos a base de esta sustanciay los resultados han sido
desde los muy buenos hasta los fracasos, y en consecuencia, la anterior hipotesis ha

sido completamente verificada. Sin embargo, a este respecto, existe unainteresante
publicacion hecha por Barker, L. P (25) y colaboradores, publicacion en donde
mencionan experiencias propias y aenas, en relacion con diferentes aspectos de la
Biotina, encontrados mas recientemente. Del mencionado trabajo pude extraer lo
siguiente:
1) Laleche humana normalmente no contiene biotina durante | os primeros8
dias, después del parto, y su curva de ascenso no alcanza niveles (tiles sino
hasta él segundo o tercer mes del puerperio, Barker (25).
2) Laleche devaca contiene 4 veces mas biotinaque lahumanay laprimera
baja su tenor en esta vitamina cuando se le usa evaporada, Barker (25).
3) Svejcar (29) y Homolka, J. al dosificar labiotinaen laleche humanay
en lasangrey orinade un grupo de nifios, incluyendo sanosy enfermos
obtienen los resultados que a continuaci 6n se exponen:
a) Lasmadresde nifios con enfermedad de Leiner tenian bajo indice de
biotina en la leche.
b) La dosificacién de la vitamina H, en sangre y orina de nifios que
padecian la enfermedad, dio cifras 56% menores que en |os controles.
¢) Laadministracion de biotinaen estos enfermos, hizo la correccion de
la deficiencia en forma rgpida en sangre y orina.
d) Trataron varios nifios con vitamina H, y tuvieron algunos fracasos,
que ellos atribuyen al mal control deladiarreay alasinfecciones se
veras queinterfieren, segun ellos, con el metabolismo del medica
mento. También atribuyen a las mismas causas, |0os fracasos experi
mentados cuando se trataban artificialmente alimentados, ya que se
curaban en cuanto se lograba detenerlos libres de diarrea e infeccién.

e) Creenquelassulfasy la estreptomicina, cuando se dan por viaoral,
actuando sobre lafloraintestinal puede interferir lasintesisy absor
cion del medicamento, puesto que presenciaron en estas circunstancias
algunos fracasos que sélo se pudieron explicar en esta forma.

f) Otro hecho que me ha parecido interesante es que en_ algunos nifios
con enfermedad de L einer, presentaron cambios funcionales y ana
tomicos del pancreas, que se puede interpretar como puracoinci
dencia o bien como un factor mas que intervenga en la etiologia de
laenfermedad (25-32).

g) PorUltimodice Barker (N-.t-25), que la biotinasolamente juega
cierto rol en la produccion de una fase de la enfermedad y el otro
factor se encuentra dado por lainfeccion. En resumen, _segun él, la
enfermedad de Leiner es causada por el binomio, déficit de biotina
mas infeccioén, y es por eso que le da gran importancia para el éxito
del tratamiento de estos pacientes, al uso combinado de la biotina con
lapenicilina.
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Ramo6n Guerra (8) y colaboradores, en el Uruguay han publicado un estudio
exhaustivo de este problema, volviendo a insistir sobre la importancia que juegan otros
factores, tales como la infeccion y la diarrea y hace especial énfasis en e hecho de que
mientras no cura la distrofia, tampoco cura las lesiones de la piel. A favor de la tesis
cadencial presentaron observaciones de sindrome vecino al Leiner en la distrofia

farinacea.

Para terminar el aspecto etiolégico, diré que hay quienes piensan que la
enfermedad en cuestion tiene como causas un mecanismo aérgico (13-14), cosa que
no es de dudar ya que es muy frecuente encontrar en los enfermos que adolecen de esta
enfermedad una eosinofilia y el antecedente en los parientes de equivalentes alérgicos. Sin
embargo, en contra de la anterior hipotesis y después de observacion cuidadosa no se ha
visto que estos pacientes padezcan posteriormente fiebre del heno, asma u otros

equivalentes.
CUADRO CLIiNICO

Leiner (1), en & afio de 1907 describié por primera vez la entidad que nos ocupa
e hizo especial énfasis en la individualidad del proceso corno afeccién diferente a las
demés dermatosis hastaese entonces conocidas.

Fue Moro (4), posteriormente, quien dijo que la entidad descrita por Leinier no
podia considerarse en €l sentido individual con que la habia escrito su autor, porque en
verdad no era otra cosa que la etapa extrema y grave de la dermatitis seborreica, como
quien dice, la forma clinica del pronéstico mas sobrio. La anterior aseveracion se apoya
en los argumentos siguientes:

1 Laexistenciaevidente delasformas de transicion.

2 Enlasemejanzadelos cuadros clinicos dermatol 6gicos.

3. Enlos datos suministrados por la anatomia patoldgica, que son desde
luego categoricos, y finalmente, |a respuesta sati sfactoria de ambos pro-
cesos a la misma terapéutica.

Este concepto vertido hace tantos afios es compartido actualmente por loa
dermat6logos modernos, quienes ya no conciben la descripcion de la enfermedad como
entidad aparte de la dermatitis seborreica, y menos aun verla descrita como entidad
aparte o0 gjena a cuadro del cual no es mas que la forma clinica extrema. Sin embargo.,
por tratarse de una forma de dermatosis seborreica sumamente grave, con un maximo de
frecuenciade presentaciones en las edades mas v ulnerables delavida, asi como por
poseer unaserie de caracteristicas que le individualizan de las demés, amén de que es
la Unica que pone en peligro la vida del nifio, es que me he decidido, siguiendo a otros
autores, a describirla separadamente, recalcando su importancia y haciendo especial
hincapié en su tratamiento precoz para evitar desenlaces fatales.

El cuadro clinico de esta afeccion se caracteriza por iniciarse a fines del primer
mes de vida o a principios del segundo, dificilmente se presenta después del tercero. En
cuanto al sexo, todos los autores han estado de acuerdo en que existe una franca
predominancia por e sexo femenino, siendo los, predilectos los distréficos Jactados a

pecho.

Las lesiones dermatoldgicas, caracterizadas por méculp-papula, se aparecen casi
en forma simultanea en el polo craneano y perineogliteo y de alli comienza a progresar y
en tiempo que puede variar en horas o dias se recubre toda la piel del cuerpo de un
eritema (eritrodermia) rojo, brillante y generalmente no pruriginoso,
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quetiene como caracteristicaimportante, ademas de los descritos, el respetar lalinea
media de la cara, dejando en consecuencia, indemne la parte media de la frente,
nariz, orificios nasalesy laboca.

Horas después de la aparicion del eritema, comienza la descamacioén, que en
un principio es en grandes escamas grasosas, faciles de desprender y que en la etapa
final se hacen maés finas. En los sitios en donde se desprende una de estas escamas, se
observa la piel roja brillante y no exudativa. A veces la escamacién es tan intensa que
se hacen verdaderos acumulos laminares. En el craneo las escamas son mas pequefias,
untuosas y mas grasosas que en cualquier otra parte del cuerpo, es mas caracteristico en
esta region la caida del cabello dejando zonas de verdadera alopecia. Son bastante
frecuentes las lesiones de intertrigo, con localizaciones predilectas detrés de ambas orejas,
en cuello, en axilas, en ambas regiones inginales y en region perineoglitea. El estado
general no se encuentra afecto, es muy tipico de la enfermedad el evolucionar en apirexia.

El signo de Nikolsky es negativo a diferencia de la dermatitis exfoliativa,
durante el proceso pueden afectarse las ufias, mostrando alteraciones tréficas (pliegues y
hoyos) (15), y aveces hastallegan a caerse.

Es muy frecuente que la enfermedad se acompafie en su evolucion de sintomas
digesto-nutritivos (vémito y diarrea), asi como de cuadros respiratorios que a veces
llegan a ser muy importantes. En los periodos finales casi suele acompafiarse de cierto
grado de anemia y ademés de tipo posiblemente carencial, ya que siempre coinciden con
una hipoproteinemia.

ANATOMIA PATOLOGICA

Referente alaanatomia patol6gica de las enfermedades de L einer., desde hace
mucho tiempo se ha descrito el trastorno como una disqueratosis, en donde el factor en
juego es una alteracién del metabolismo graso y subsecuentemente a esto se ha
observado una proliferacion ligeramente aumentada del estrato cdrneo de la piel, con
una transformaciéon incompleta y retrasada de las células corneas jévenes en sustancia
cornea solida. Por consiguiente, hay un trastorno en la queratinizacion, una verdadera
paraqueratosis, y por este motivo y por la implicancia de las grasas en € proceso fue
que se la llamé, y con justicia, disqueratosis seborreiforme (Moro y Sabourand). Sin
embargo, como dice el Prof. Finkelstein: "Los focos casualmente presentes no son la
enfermedad, sino reacciones patolégicas especificas de la enfermedad, no presentan
‘erupciones', sino reacciones patolégicas especificas de una piel de constitucién
diferente en toda su extension, frente a estimulos externos banal es incapaces de dafar
en igual forma a una piel normal.

Las lesiones histoldgicas esenciales serian una epidermodermitis con pequefios focos
de espongiosis mas paraqueratosis, escamas y escamas costras. Acantosis, edema e
infiltracion perivascular del dermis en e eczema seborreico del lactante (Sepulveda). Las
lesiones en e Leiner son andlogas, pero domina la hiperqueratosis con gran
paraqueratosis, lainfiltraciény la congestiva dérmica.

DIAGNOSTICO

Enlo relacionado con el diagnéstico de laenfermedad practicamente se puede
decir que en su forma de presentacion tipica, no ofrece dificultad alguna, puesto que su
cuadro es tan caracteristico que quien la ve una vez dificilmente se olvida de sus
peculiaridades. Sin embargo, siempre es bueno tener en cuenta para no incurrir en
errores diagnésticos, una serie de elementos tales como la edad del pequefio paciente, su
estado de nutricion, épocadeinicio del cuadro, sitio de locali-
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zacion de las primeras | esiones, ausencia casi siempre del prurito, la conservacion del
estado general y su evolucién en apirexia.

De lo dicho anteriormente se deduce que son muy escasas las entidades clinicas
con las cuales se puede presentar duda de diagndstico sobre para el caso, la enfermedad de
Ritter es una de las afecciones que ha menudo se puede presentar a confusion, pero se
diferencia de la misma por una serie de hechos que se consignaran a continuacion. En
primer lugar, la dermatitis exfoliativa se. presenta generalmente dentro de la primera
semana de vida, hay toque importante del estado general; los primeros sintomas
dermatolégicos se inician casi siempre alrededor del orificio bucal con su tipica lesion
penfigoide, la descamacién es en grandes tiras, dejando al descubierto el corién, y
finalmente es caracteristico de esta Ultima enfermedad y de la epidermolisis hullosa la
positividad del fendmeno de Nikolsky, que en la enfermedad de Leiner, como ya se dijo
anteriormente, es negativa. Luego, no hay que olvidar que la enfermedad de Ritter tiene
origen indiscutiblemente infeccioso.

Otra entidad de la cua hay que diferenciarla, es la dermatitis, eczema at6-pico,
cuya confusion apenas si se plantea. En todo caso no hay que olvidar que ésta casi
siempre se presenta en nifios mayores de 6 meses, es de origen inmunoalérgico, sus
sintomas primitivos aparecen con méaximo de frecuencia en mejillas y frente y sus
lesiones a través de su evolucion suelen pasar por una serie de etapas clasicamente
descritas y conocidas; estas etapas son: papula, vesiculas, pozo de Darier y formacion de
costras. Ademas, mientras que €l eczema es una entidad frecuentemente exudativa, la
enfermedad de Leiner evoluciona en forma seca, es decir, libre de exudados, si es que
hacemos una excepcion de las lesiones de intertrigo. El prurito, que es el componente
inseparable del eczema, falta en la dermatitis descamativa. Tamban es importante el
hecho de que la enfermedad es més frecuente en nifios alimentados a pecho directo, en
contraste con los eczematosos que generalmente son alimentados con dietas agjenas a la
leche humana o con regimenes mixtos.

La neurodermitis es otro cuadro con el que a menudo se puede confundir, pero se
diferencian porque esta enfermedad casi siempre procede, 0 es la continuacion de un
eczema anterior que ha seguido el camino de la cronificacién.

La eritrodermia atopica es otra de las entidades con la cual se aemejia muchisimo,
pero se diferencia porque ésta se acomparia de gran prurito, sigue un curso croénico que se
puede extender hasta en afios y finamente la rebeldia del tratamiento. con su
caracteristico toque del estado general y su consabido origen al érgico.

Finalmente vamos a tratar de diferenciarla de un cuadro que a veces puede
presentarse a confusion, principalmente cuando el nifio nace libre de lesiones der-
matolégicas. Este cuadro es la eritrodermia ictiosiforme, de la cual solamente la
evolucion ulterior nos podraestablecer ladiferenciayaque esta afeccidn es de curso
crénico e indiferente a toda terapéutica. En sus otras formas la diferencia se hace por ser
esta enfermedad congénita, a veces familiar con herencia recesiva y ataca por igual a
ambos sexos.

COMPLICACIONESDE LA ENFERMEDAD

En relaciéon con este punto que tanta importancia ha jugado en otros tiempos en €l
porvenir de estos enfermos, ahora con las terapéuticas modernas y eficaces, aplicadas en
forma precoz, se ha conseguido muchisimo, a &l grado que el hecho de verlas reflgja
hasta cierto punto, descuido en cuanto a la asistencia del nifio, ya que esta demostrado

que con un tratamiento a inicio de la enfermedad, perfectamente orientado, se evita la
mayoria, de los problemas.
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Entre estas raras complicaciones se destacan los procesos localizados en el aparato
respiratorio, que pueden ir desde las formas catarrales leves y altas, hasta las
neumonias 0 bronconeumonias.

Las complicaciones de piel han disminuido en forma considerable con el
advenimiento de los antibidticos, de manera que solamente en casos excepcionales y
debido a una deficiente terapéutica se pueden ver las piodermitis o las infecciones por

pi OCi &ni cos con sus Secreciones caracteristicas untuosas y malolientes, y antes se presentaban
amenudo.

El aparato digestivo es tocado muy a menudo, ain en estos tiempos, siendo sus
manifestaciones habituales la diarrea y los vomitos que se acompafian de la elevacién
febril.

Antes se observaban con alguna frecuencia las trombosis de los senos craneanos,

osteomielitis y hasta nefritis hemorréagicas, procesos que en la actualidad se han relegado
al olvido.

Como se trata de pacientes con gran hidrolabilidad, no esinfrecuente quea
continuacion de sus alteraciones digesto-nutritivas, hagan cuadros muy importantes de
desequilibrio electrolitico, Ilegando en los casos extremos hasta las méas auténticas toxicosis

que son en buena parte, cuando no se corrigen a tiempo, las causantes de la mayoria de
las defunciones.

PRONOSTICO

El prondstico delaenfermedad de Leiner difiere segln que se trate de un nifio
en malas condiciones de nutricion, o bien que la enfermedad asiente en un nifio
eutrofico.

En el primer caso, sin lugar a duda, la buena marcha del proceso depende de
la precocidad del diagnéstico y de la inmediata y bien orientada terapéutica, y unavez
gue estos dos requisitos han sido cumplidos a cabalidad, se puede asegurar que la
entidad en la mayoria de los casos evoluciona hacia la curacion en un plazo de 4 a 6
semanas, coincidiendo €l inicio del borramiento de las lesiones de piel, con € aza de
peso del nifio. En el caso contrario y dada la gran labilidad de estos enfermos, pronto
serén victimas de los més variados procesos infecciosos que casi siempre son los que
retardan lacuracién y los que pueden inclusive llegar hasta el desenlace fatal.

Cuando se produce la curacion, ésta suele ser tipo definitivo, siendo en con-
secuencia, muy raras lasrecidivas.

En los eutréficos el pronéstico suele ser completamente diferente, ya que en éstos
la predisposicion a las enfermedades de tipo infeccioso, es exactamente igual a la de
cualquier otro nifio sano, pero en cambio en lo que respecta a las lesiones dermatolégicas,
tiene en gran tendencia a presentar la forma soriasiforme que resulta muy rebelde a toda
terapéuticay con gran tendencia arecidivar.

En relacion con el indice de mortalidad, que en los primeros tiempos se elevaba a
cifras de 50%, fue reducido posteriormente con la modificacion de h dieta, a cifras del
26%, y en el momento actual, con el agregado de los antibidticos, las vitaminas y los
corticoides, todos los autores dan un indice que oscila entre el 6
y el 7%.
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EXTRACTO DE LOS CASOS ESTUDIADOS

Nuestra casuistica consta de 16 casos de enfermedades de Leiner observados en el
Instituto de Pediatria "Dr. Luis Morquio", en el lapso comprendido entre los afios de
1955a1961 (mediados).

De los historiales de todos estos enfermos se ha podido extraer la serie de hechos
que a continuacion expondré, y que en su mayoria ya han sido confirmados por €
sinnimero de autores que me han precedido en € estudio del tema, de manera que son
ligeras variantes las que he encontrado en mi estudio, que seran objeto de algunos
comentarios.

Delos 16 casos que forman nuestra estadistica, |a afeccidn se present6 en15
menores de 3 meses; 13 de los cuales estaban comprendidos en edades entre 1y 2
meses. Ninguno menor de 1 mes.

Sexo.—A diferencia de los demas estudios en donde siempre ha predominado €
sexo femenino, en el nuestro resulté la incidencia exactamente igual, con 8 casos para
cada uno.

Enlo querespectaalaépocadelaaparicion delaenfermedad, 10 de loscasos
se presentaron en el periodo comprendido entre marzo y agosto. Los 6 restantes estan
distribuidos sin ninguna predominancia en los demas meses del afio.

Siete de los nifios de nuestra casuistica resultaron ser hijos de mujeres en edades
comprendidas entre 15y 21 afios.

El antecedente alérgico estuvo presente solamente en 2 de los casos; uno, abuelo
materno asmatico; otro, hermano con eczema.

En relacion con el estado nutritivo de los enfermos, 9 resultaron ser distroficos y
7 eutroficos.

Referente a tipo de alimentacion que recibian a aparecer la enfermedad, de los
13 casos en que se investigd, 7 resultaron ser alimentados con leche de vaca, 4 con
leche maternay 2 con alimentacion mixta.

Respecto a motivo de ingreso a hospital, 9 lo hicieron por la afeccion der-
matoldgicay 6 por cuadrosintercurrentes.

Dosde nuestros nifiosingresaron en estado de suma gravedad, con cuadrode
colapso y shock, muriendo poco tiempo después de ser internados.

A pesar del escaso porcentaje delarazade color en el Uruguay, 2 delosnifios
eran hijos de madre de esta raza.

Desde el punto de vista de las condiciones econdmicas y ambiente, en los 10 casos
en que se hizo la respectiva pesquisa, 4 resultaron vivir en condiciones adecuadas y 6 en
situaciones lamentabl es.

En los 7 nifios se practicO hemograma y es interesante ver como todos ellos
presentaban anemia importante en un periodo mas o menos avanzado de la enfermedad.
Laanemiaencontradafue en lagran mayoria de |os casos de tipo hipocréomica.

La cifra leucocitaria oscilé6 entre 11.000 y 20.000 por milimetro' cubico, lo que
dejaver claramente €l franco predominio de laférmulablancaen el cuadro.

El porcentgje de eosindfilos estuvo comprendido entre 1 y 4 por milimetro cubico
y solamente en uno delos 7 casos el nimero llegd a9 por milimetro cubico.

B proteinograma se practicd en 2 de los pacientes y en ambos la cifra proteinas
totales fue baja En e Uruguay, la Dra Hors de Herrero, colaborante con el Prof.
Tiscornia Denis, en su estudio sobre tratamiento con biotina en la dermatitis seborréica,
hizo por su parte el avallo de las proteinas de los pacientes a tratar y obtuvo los
siguientes resultados:

1) Delosb5 casos de dermatitis seborréica, en 4 encuentra hipoganmag|o-
bulinemia y en uno aganmaglobulinemia.



VOL. 32 NUESTRA EXPERIENCIA EN ENFERMEDAD DE LEINER 209

2) LaAlfa2 resulté aumentadaen todosellos.

Ademas, estudia el hemograma y se encontré con que todos los pacientes
presentan eosinofobia moderada, a excepcion de uno de ellos en que la cifra fue
considerable, pero posteriormente s descubre que dicho paciente es portador de un eczema
atopico.

De lo expuesto en los péarrafos anteriores se sacan en claro algunos hechos que
merecen comentario. Para el caso, llama la atencién la incidencia de la enfermedad en
los nifios hijos de madres extremadamente jOvenes, en edades comprendidas entre 15 y
21 afios, con un porcentaje de 40.03%.

También otro hecho que me ha parecido muy Ilamativo es el de creer que la
afeccion no posee predileccién racial, ya que 2 de nuestros casos resultaron ser hijos de
madres de color, a pesar del bajo porcentaje de esta raza en la poblaci én uruguaya.

También resulta curioso la mayor presentacion de la enfermedad en nifios
alimentados artificialmente y hasta hubo casos en que |a adolescencia se hizo patente con
el cambio de lactancia, de la natural (P/D) alaleche de vaca.

Por dltimo es digno de destacar la incidencia exactamente igual de la enfermedad
de ambos sexos, a diferencia de lo encontrado por las demas personas que se han ocupado
del tema y en donde siempre la mayor predominancia sexual ha correspondido al sexo
femenino.

Hubiera sido interesante hacer algunos comentarios sobre evolucién y tratamiento
de los 16 casos estudiados, pero las conclusiones en este aspecto han resultado
sumamente escasas y parciales, debido a multiples factores, entre otros la corta permanencia
de los enfermos en el medio hospitalario que casi nunca excedié de 6 dias, puesto que se
les daba de alta una vez que se encontraban recuperados del estado agudo, causa del
internarniento.

El control posterior de todos estos enfermos, como es bien sabido, resulta
sumamente dificil, principamente cuando no existe é interés que impone la realizacion
de un trabajo premeditado, y he ahi que una vez que estos pacientes fueron dados de alta,
a pesar de haberlos recomendado regresar a controlarse en los servicios de Asistencia
Externa de este Centro; como siempre sucede, una minoria atendio las instrucciones y la
mayor parte se perdi6 de vista, de donde me ha resultado completamente imposible
obtener datos en relacion con su ulterior evolucién.

A pesar de todos estos problemas, hubo algunos casos que por circunstancias
especiales pudieron ser seguidos por algun tiempo y fueron en consecuencia sometidos a
terapéuticas bastante correctas, y de ellos se ha extraido | os datos siguientes:

PACIENTE N° 1.—Estuvo internado en el Hospital por un periodo de 38 dias.
Ingreso con un peso de 3K., 100, fue sometido a una terapéutica a base de:

a) Antibiotico durante toda su estadia.

b) Cortisona, adosis de 1/2 comprimido diario durante 7 dias, luego se

3usalpendetres diasy después se vuelve a agregar de nuevo hasta ser dada
eadlta

¢) El régimen dietético se hizo abase de babeurre mas caseinato de calcio;

completando con vitaminas, principalmente complejo B.

Al fin del periodo de internamiento, es dado -de alta con sus lesiones de piel muy
mejoradas y con un peso de 3K. 600 (Evolucioné en completa apirexia).

PACIENTE N° 2—Nifio que estuvo en el servicio durante un periodo de 12 dias,
durante el que se hizo el tratamiento siguiente:

a) Penicilina

b) Hidrocortisona, a dosis de 40 mg., al dia, durante 6 dias, después se le

baja a 20 mg.. hasta el 9? diay finalmente hasta el 127 dia se le admi -
nistra 10 mg. diarios.
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c) Régimen a base de babeurre mas caseinato de calcio. El dial3 esdado de altacon
sus | esiones dérmicas completamente borradas. Regresa 5 dias después, en estado de
sumagravedad, pero las lesiones de piel permanecian siempre cicatrizadas.

A continuacion presento algunas fotografias ilustrativas del Ultimo caso de E. de
Leiner que se present6 en el Instituto y del cual logré obtener una biopsia que se
estudid y reportd asi: Lesiones de paraguearatosis con hiperqueratosis, predominando la
primera. También se vieron lesiones de espongiosis. El coridon se encontraba practicamente
sin mayores alteraciones.

Labiopsiasetomé con el caso en plenainvolucion.
TRATAMIENTO

De todo lo que se ha dicho anteriormente respecto a la etiologia de la enfermedad
de Leiner, es fécil deducir su tratamiento actual, si es que recordamos que son las
circunstancias antagonicas en €l régimen las principales causales del cuadro, por una
parte juega papel importante la carencia proteica, y por otra, aunque en grado menor,
la presencia de las grasas en los alimentos, incluyendo adversamente en la curacién de
las lesiones, de tal manera que el tratamiento incluye como medidas decisivas, el
aumento del aporte en las primerasy larestriccion en las segundas.

Sentado lo anterior, ante un enfermo de esta naturaleza disponemos de dos
medios para encarar su tratamiento, primeramente el tratamiento de tipo general, y en
segundo término, la terapéutica de tipo local. El primero es el que juega el papel
fundamental, yaque el segundo viene a ser secundario’ y a veces hasta superfluo.

Para llevar a cabo e primero hay que considerar varias eventualidades. Segin se
trate de una enfermedad de Leiner en un distréfico o que la enfermedad asiente en uno
bien nutrido. También diferira segln que €l nifio a tratar se encuentre con alimentacion de
tipo natura o con dietade .tipo artificial, impropiamente llamada.

Ante la primera eventualidad o sea el distréfico criado con el pecho materno, da
magnifico resultado el agregado de un suplemento de 10 a b gramos de un preparado
abuminoso o hien la lactancia mixta. Con silo estas medidas el éxito es casi seguro,
pero no hay que creer que la curacion es inmediata sino que hay que esperar cierto
tiempo, durante el cual €l nifio comienza a ganar peso y una vez que se ha conseguido
ésto, la limpieza de las lesiones de piel se logra en el plazo aproximado de 4 a 8 semanas.
Es en este momento cuando se comienza a notar cierta palidez de la piel, que bien puede
ser la manifestacién de una seudo anemia genuina, que necesitara tratamiento adecuado.
En ciertos casos la afeccion se puede curar Unica y exclusivamente con la lactancia
natural, pero en el supuesto caso hay que aumentar la demanda diaria de ésta a cifra de 180
ce. y 200 ce. k.p.d., si ésto fuera posible; entonces lo que se hara es agregar mamaderas
suplementarias de mezcla de leche de vaca descremada, ejemplo: Babeurre. Por otra
parte, la experiencia ha demostrado que es muy necesario €l agregado de hidrato; de
carbono y en nifios que pasan del primer trimestre también dan buenos resultados el
extracto de malta y la papilla de sémola en cantidades adecuadas. Otro elemento que se
hausado con éxito es el calcio.

Arcillablanca.
Carbonato de calcio; a0.20grm.

RP. Fosfato tricalcico;

De este preparado se aconsejadar 1/2 a1l gramo, disuelto en un poco de leche,
3 veces al dia.

En la segunda eventualidad, o sea €l caso de tratarse de un eutréfico lactado a
pecho, lo que se hace es pasarlo a una alimentacién mixta, sustituyendo con el
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complemento, que se hara a base de una leche hiperproteica e hipograsa (babeurre o
leche albuminosa), 2 6 3 de las tetadas al dia. Es importante hacer mucho hincapié en el
hecho de que este tipo de enfermo resulta ser mucho mas rebelde a tratamiento que los
primeros, debido quizada mayor arraigo de estos Ultimos del factor constitucional .

En la tercera eventualidad, o sea cuando se trata de distréficos alimentados en forma
artificial, e régimen se hard a base de leches hiperproteicas e hipograsosas, siempre con
arreglados de hidrato de carbono, calcio y extracto de malta.

Por Ultimo, la cuarta eventualidad, o sea cuando se trata de un eutréfico
alimentado en forma artificial, bastard con suprimir las grasas de la. dieta y agregar
vitamina H o biotinaen el régimen ala dosis de 10 mg. por via oral durante el dia, o
de 5 mg. cuando se prefiere la via intramuscular. No olvidarse de la particular rebeldia
de estos pacientes alaterapéutica.

Todo lo anterior en lo que respecta a régimen dietético; por otra parte, es
oportuno recordar, principalmente en lo referente a los distroficos, que estos enfermos
son siempre fé&cil victima de los procesos con localizaciones predilectas en e érbol
respiratorio, de tal manera que es aqui en donde juega un papel fundamental el uso de
|os antibiéticos.

La anemia, que es del tipo hipocrémica generalmente, se tratard con los preparados
con hierro usuales, y a veces cuando ofrecen alguna rebeldia, el médico se ve obligado
al uso de las transfusiones sanguineas, que en tal caso se haran en pequefia cantidad,
repitiéndolas cuando sea necesario. Hay que estar siempre alerta por los
inconvenientes de esta ultima medida.

Ademaés de todo lo que se ha dicho, es bueno tener siempre presente los éxitos que se
han obtenido, en los diferentes tipos, con el uso de la vitanina H G biotina, a dosis
como dije anteriormente, de 10 mg. al dia por via oral o de 5 mg. por la via
intramuscular. Es interesante a este respecto mencionar € trabajo de Claude Martin
(19), sobre tratamiento de la enfermedad de Leiner con biotina. El saca de sus
experiencias las conclusiones siguientes. Traté6 4 enfermos con biotina a las dosis arriba
mencionadas y observé en todos sus paci entes:

1) Lafrenacion delaextension delaslesiones.

2) Desinfiltracion delapiel.

3) Consiguio evitar lacronificacion del proceso.

4) Not6 aumento en el crecimiento de todos |os enfermos.

Tuvo algunas recidivas y uno de los pacientes murié de toxicosis, pero con sus
lesiones de piel curadas.

Ahora bien, termina su trabajo diciendo que no se sabe exactamente cud es €
mecanismo por el que influye la biotina, si es corrigiendo una carencia, o bien gjercitando
una accién farmacodindmica de reforzamiento cutaneo a las infecciones. El asunto aln no
se encuentra resuelto debido a la imposibilidad o falta de métodos de los cuales valerse
paradosificar estavitaminaen el organismo.

Sin embargo, en la actualidad parece que ya se superd esta etapa y a respecto
es sumamente elocuente el trabajo de Svejcar (29) y Homolka, trabajo del quehe
extractado algunos hechos y que aparecen en la parte dedicada a la etiologia de la
enfermedad de Leiner.

En el mismo sentido, son dignas de consignar las experiencias que aparecen en
trabajos adn inéditos, hechos en el Hospital "Dr. Pedro Visca' de Montevideo, por €l
profesor adjunto, Dr. Tiscornia Denis y colaboradores, en el afio de 1957-58, en relacion
con el tratamiento de dermatitis seborreica con biotina.

MATERIAL DE EXPERIENCIA

Trato en total 9 casos, 5 de los cuales presentaban una dermatitis seborreica rebelde
alos tratamientos preconi zados con éxito en su servicio desde muchos afios
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atras. Incluye en este grupo una auténtica dermatitis descamativa o enfermedadde
Leiner.

Los cuatro casos restantes tenian ademas de su dermatitis seborreica, un eczema
atopico.
L as dosis usadas del medicamento fueron 15 mg. al diadistribuidos en 3doss,

cuando se usd la via oral, y de 5 mg. cuando se prefirié la via intramuscular; los periodos
de tratamiento oscilaron entre 7'y 15 dias.

De su estudio saca las conclusiones siguientes:

1) Enlos5 casos de dermatitis seborreica, el regreso de las lesiones fue
evidente, en un plazo que varid entre unay dos semanas, consiguiendo
en buena parte de ellos casi la completa curacion.

2) Tuvorecidivas que él atribuye entre otros factores, a corto tiempo del
tratamiento, debido a la escasa disponibilidad del medicamento.

3) Labiotina no mejora la dermatitis seborreica cuando el enfermo es
portador de un proceso supurado, doquiera que sea su localizacién, ni
. tampoco actlia sobre éste.

4) ElI medicamento, en general, ofrece buena tolerancia, ya que no observé ningin
accidente, a excepcion de uno de los casos que presentd diarrea y
somnolencia, complicacionesde no fécil interpretaciéon.

Finalmente, en la actualidad se encuentra muy generalizado el empleo de
corticoides, medicamentos que han demostrado ser muy efectivos en el tratamiento de
estos enfermos, y para tal fin se ha usado preferentemente la prednisona a dosis que han
variado entre 1 y 2 mg. k.p.d., segin la intensidad del proceso. La terapéutica en
mencion se prolonga durante un mes, periodo a cabo del cual las lesiones de la piel se
prolongan borrar en lamayoria de |os casos.

_ Esinteresante recordar que el éxito con estas drogas se consigue todavez que
simultdneamente se cumplan las medidas de orden dietético que se han preconizado en
paginas anteriores.

En relacion con la corticoterapia, € Prof. Peluffo, en e Uruguay, ha logrado
adquirir una magnifica experiencia, ya que tratd6 con tales drogas a 15 nifios de su
clientela privada, obteniendo los resultados siguientes:

1) Uso en todos sus casos prednisona, que prescribid siguiendo dos tipos es
guematicos de tratamiento.

2) a) Cuando los casos a tratar eran de mediana intensidad, iniciaba la
droga adosis del mmg. k.p.d. durante la primera quincena, y luego
bajaba a 1/2 mg. k.p.d. hasta completar el mes.

b) En los enfermos graves de .enfermedad de Leiner comenzé la terapeéutica
con dosis de 2 mg. k.p.d. durante un lapso de 10 dias; luego
descendié al mmg. k.p.d. por igual tiempo y finalmente en los Gltimos
10 dias administré 1/2 mg. k.p.d.

RESULTADOS

En 12 de sus casos obtuvo resultados muy buenos, fracasando en los 3 restantes,
debido a que en estos Ultimos casos se comprobd que eran portadores de procesos
infecciosos de localizacion pulmonar o faringea, 6rganos de los que se logré aslar
estafilococos coagulasa positiva.
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Laanterior observacién es sumamente interesante porque coincide con loviso
por otros investigadores, tales como Barker (25) y Tiscornia Denis, quienes han
logrado demostrar que los enfermos portadores de procesos infecciosos, no curan sus
lesiones de piel hastano erradicar éstas.

Por dltimo e Prof. Peluffo dice que e proceso epidérmico puede simularse
después de un mes de tratamiento, si no se agrega en €l régimen de estos enfermos un
complemento a base de caseinato de calcio.

TRATAMIENTO LOCAL

Esta conducta resulta con mucha frecuencia poco Util y a veces hasta innecesaria,
principalmente cuando se es prolijo en el cumplimiento de las medidas terapéuticas de
orden general.

Sin embargo, en algunos enfermos es aconsejable el empleo de los topicos locales,
Ej.: El caso que se suscita ante un nifio bien nutrido, con sus lesiones de piel tendientes a
infectarse y rebeldes atodo tratamiento.

Antiguamente y hasta no hace mucho tiempo, se le daba mucha importancia a
esta clase de tratamiento, empleando con tal finalidad compuestos del tipo de la lanolina
salicilada a 3%, que se hacia con €l objeto de desprender las costras, y seguidamente se
cubria todo el cuerpo del nifio de una capa de mezclas de los mismos ingredientes, en
concentraciones inferiores. También se usd mucho el azufre, con sus resultados
indeseables debido a su efecto irritante, lo mismo que € ictiol, € leucoictiol, compuestos
glicerinados con oOxido de zinc, como la pasta a agua y en fin, otro sinnimero de
preparados que en la actualidad han sido abandonados y sustituidos por las pautas que
a continuacion se enumeran:

1) El tratamiento detipo local debe ser conservador.

2) Los pacientes deben ser bafiados diariamente, con la condicién de que
se evite el uso de jabones que sean irritantesy, en su defecto, se reco-
mienda la solucién de permanganato de potasio al 1 en 8.000, o el agua
de avena,

3) Guando laslesiones deintertrigo resultan muy secretantes, dabuenos
resultados la aplicacion de solucion de violeta de genciana al medio o0 1%.

4) Lacorticoiterapiase havenidousando en forma de ungtiento, con sor
prendentes resultados y paratal finalidad se han preferido las combi-
naciones de hidrocortisona, prednisonao triancinolona, en asociacion,
cada unade ellas, con antibi6ticos de diferentes espectros.

5) Hl vioformo en forma de ungtiento hidréfilo al 2%, resulta sumamente
beneficioso en €l tratamiento topico.

Estos 2 Ultimos medicamentos no deben usarse en forma indiscriminada, a pesar
de que se ha demostrado que son inocuos por esta via debido quiza a su escaso o nulo
indice de absorcion, quedando en consecuencia reservados solamente para aquellos casos
con lesiones muy intensas, y concretandose ain en ellos aplicarlos en los sitios de mayor
injuria, evitdndose asi el escaso margen de peligro y principalmente el gasto innecesario
en productos sumamente caros como resultan ser |oscorticoides.

6) Esconveniente antes de hacer la aplicacién de los unglientos enumera

dos, remover todos los elementos costrosos con un algodén empapado de
aceite estéril.

7) Por dltimoy paraterminar, es necesario que todos estos enfermitos sean
tratados en lo que respecta a manejo de su piel, con extrema delicadeza
y suavidad y nada de maniobras bruscas, puesto que con ello lo Gnico
gue selograriaes agravar en grado maximo las condiciones de unapiel
frégil por naturaleza.
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RESUMEN

1) Hemos presentado 16 casos de enfermedad de Leiner, estudiados en €l

Instituto "Dr. Luis Morquio”, durante el 1apso comprendido entre los afios de 1955
a 1961.

2) Los hallazgos en estos casos coinciden en su mayoria con los encontrados

por otros autores que nos han precedido en el estudio del tema en cuestion.

3) Tenemos laimpresién de que la enfermedad no posee predileccién racial,

yaque 2 de nuestros enfermos resultaron ser hijos de madres de color, a pesar del
escal 0 porcentaje de estaraza en la poblacion uruguaya.

4) Nos hallamado laatencion el hecho de que cerca de lamitad de nuestros

enfermos eran hijos de madres extremadamente jovenes, en edades comprendidas
entre 15y 21 afos (4 6. 3% de nuestra casuistica)

5) Esinteresante hacer especial énfasis en el aspecto alimentario de nuestros

casos en el momento en que se les presentd |la enfermedad, puesto que hastacierto

punto difiere de lo encontrado por los demas, si es que recordamos que de los 13
caso en losque se hizo larespectiva pesquisa. €l 53.07% estaban con alimentacion

artificial y e 15.3% con alimentacién mixta, y solamente 30.7% recibian régimen

natural.

6) Enlo referente ala especial predileccion de la enfermedad por el sexo

femenino encontrada por otros autores, nosotros a diferencia confirmamos en nues-
tro grupo una incidencia exactamente igual.

7) Serecomiendaen relacion con laterapéutica de estos enfermos, cumplir

|as pautas siguientes:

7
8)
9)
10)
11)
1)

13
14)

16)

1) Iniciar el tratamiento en forma precoz.

2) Régimen hiperproteico, hipercalérico e hipograso.

3) Usar lacorticoterapiatanto por laviageneral como por lalocal.

4) Simultdneamente con las anteriores medidas, prescribir el uso de los an-
tibidticos.

5) No olvidarse delautilidad y beneficios que ofrece lavitaminaH o bio-
tina en el tratamiento de estos enfermos.
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