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Introducción
La eritrodermia, también llamada dermatitis exfoliativa, es una alteración inflama-
toria de la piel, en la cual más del 90 % de la superficie corporal total presenta eri-
tema y descamación. Puede ser aguda o crónica, según el tiempo de evolución. Es un 
patrón no específico de enfermedad cutánea que puede ser inducido por diferentes 
enfermedades o medicamentos1,2. 

Epidemiología
Es una entidad rara en niños. Su incidencia no está bien establecida, ya que hay 
pocos estudios en este grupo etario y la mayoría son retrospectivos o reportes de caso.

En India, en 1986, Sehgal, et al., estudiaron 80 pacientes de todos los grupos eta-
rios, con eritrodermia; solo 7 pacientes eran niños y, de estos, solo 3 estuvieron en 
el rango de 0 a 3 años de vida. La incidencia fue de 8,5 % en niños, con una relación 
hombre:mujer muy similar. La edad de inicio varió según la etiología3.

Más tarde, se publicó un estudio retrospectivo, llevado a cabo por Sarkar, et al., 
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en el Departamento de Dermatología del Lady Harding 
Medical College y el Kalawati Saran Children’s Hospital 
en Nueva Delhi, entre 1993 y 1998. De 16.000 pacientes 
pediátricos vistos en el trascurso de cinco años, solo 17 
tuvieron diagnóstico de eritrodermia, obteniéndose una 
incidencia de 0,1 %. De estos, 8 pacientes eran niños y 
9 niñas, dando una relación hombre:mujer de 0,89:1. 
La edad media de inicio fue de 3,3 años. Se encontró, 
además, que 8 niños (47 %) eran lactantes y los 9 res-
tantes (53 %) estaban entre 1 y 12 años de edad4.

Posteriormente, el mismo Sarkar publicó una adición al 
estudio previo, en el que evaluó la misma población pre-
viamente analizada por un periodo de 6 años, entre 1993 
y 1999, para intentar establecer las causas de eritrodermia 
en lactantes y niños. Se evaluaron 19.000 pacientes pediá-
tricos, de los cuales solo 20 tuvieron eritrodermia en el pe-
riodo neonatal o de lactantes. La incidencia que encontró 
en este nuevo grupo fue la misma, 0,11 % 5.

En 2000, en otro estudio retrospectivo de Pruszkowski, 
et al., se incluyeron 51 casos de eritrodermia en neonatos 
y lactantes (menores de 1 año), de los cuales 27 eran mu-
jeres y 24 eran hombres, con una edad media de inicio a 
las 7 semanas de vida. A diferencia de los estudios pre-
vios, se excluyeron los casos de eritrodermia con forma-
ción de ampollas6.

Finalmente, el último estudio de eritrodermia en niños 
fue publicado por Al-Dhalimi en el 2007. A diferencia 
de los anteriores, este fue un estudio prospectivo que 
incluyó 42 pacientes menores de 1 año de vida, con un 
seguimiento de 3 a 5 años. De los casos estudiados, 23 pa-
cientes (54,8 %) eran hombres y 19 (54,2 %) eran mujeres, 
con una relación hombre:mujer de 1,21:1. La edad media 
de inicio fue a las 7 semanas de vida7.

Etiología
Similar a lo que ocurre en adultos, la causa de la eritro-
dermia en niños es difícil de establecer y generalmente 
el diagnóstico es tardío; esto se debe a lo poco específico 
de las manifestaciones clínicas y la histología. Además, a 
este hecho hay que sumarle la poca cantidad de estudios 
de esta entidad en la población infantil, lo que hace que 
sus resultados presenten ciertas variaciones.

Además, depende de la edad a la que se inicia la eritro-
dermia. Fraigtag, et al., concluyeron que la eritrodermia 
en un neonato (primer mes de vida) generalmente se 
debe a genodermatosis o a inmunodeficiencia primaria, 
y más excepcionalmente, a psoriasis, infección o enfer-
medad metabólica. La eritrodermia por dermatitis ató-
pica es de presentación más tardía, usualmente en ma-
yores de un mes de vida8.

En el estudio de Sarkar, et al., entre 1993 y 1998, se in-
cluyeron 17 pacientes pediátricos con eritrodermia; los 
medicamentos fueron la causa más común (29 %), se-
guidos por las genodermatosis, la psoriasis y el síndrome 
estafilocócico de piel escaldada, cada uno con 18 % en 
frecuencia. Además, 2 (12 %) pacientes tuvieron eritro-
dermia secundaria a dermatitis atópica y en solo 1 (5 %) 
se debió a dermatitis seborreica con una dermatofitosis 
concomitante como causa establecida. 

Entre los medicamentos responsables de eritrodermia 
en este grupo, se encontraron los antiepilépticos de tipo 
fenitoína en 2 pacientes y el fenobarbital en uno. Además, 
la amoxicilina y las medicinas naturales también fueron 
responsables de un caso cada una4.

En el análisis ulterior de Sarkar, et al., con 20 pacientes, 
las causas identificadas fueron: infecciones (síndrome 
estafilocócico de piel escaldada y candidiasis) (40 %), 
seguidas por eritrodermia ictiosiforme (25 %), dermatitis 
atópica (15 %), dermatitis seborreica infantil (10 %) y 
causa desconocida (10 %)5.

Sin embargo, estos estudios difieren de otros, como el 
análisis retrospectivo de Pruszwowski, et al., en el cual 
se estudiaron 51 pacientes neonatos y lactantes con eri-
trodermia y las causas establecidas fueron inmunodefi-
ciencias (30 %), ictiosis (21 %), síndrome de Netherton 
(18 %), dermatosis eccematosas o pápulo-escamosas 
(20 %) y causa desconocida (5 %)6

En el estudio de Al-Dhalimi, la principal causa fueron las 
ictiosis en 13 (31 %) pacientes, seguida de dermatitis sebo-
rreica en 9 (21,4 %), dermatitis atópica en 6 (14,3 %), causa 
desconocida en 4 (9,5 %), síndrome estafilocócico de piel 
escaldada en 3 (7,1 %); psoriasis en 2 (4,8 %), síndrome 
de Netherton e inmunodeficiencia grave combinada en 2 
(4,8 %) y, finalmente, 1 (2,4%) caso de pitiriasis rubra pi-
laris. Entre los pacientes estudiados, la eritrodermia fue 
congénita en 13 (30,9 %) y, de estos, todos correspondían 
a ictiosis excepto uno, en el que fue secundaria a inmu-
nodeficiencia combinada grave. Por lo tanto, los autores 
sugieren que una eritrodermia de inicio congénito es más 
probablemente indicativa de una ictiosis o una inmuno-
deficiencia, que de otras dermatosis7.

Por lo tanto, las causas de eritrodermia en niños son 
variadas y deben investigarse de acuerdo con el con-
texto clínico y la edad.

Manifestaciones clínicas 
generales
Los síntomas más comunes de la eritrodermia son prurito 
(41 %) y sensación de quemadura (18 %)4.
Las lesiones en la piel consisten en eritema y descama-
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ción. La cara es el sitio inicial de compromiso en la 
mayoría de los pacientes (52,9 %), el cuero cabelludo 
se afecta en 71 % de los casos y puede causar o no 
alopecia4. El compromiso ungular es menos frecuente 
(18%) y puede causar adelgazamiento de la lámina un-
gular, líneas de Beau y paroniquia3,9.En cuanto a los sín-
tomas sistémicos, se han reportado fiebre (53 %), taqui-
cardia (53 %), linfadenopatías (18 %), hepatomegalia 
(12 %) y edema en pies (12 %). Es importante un manejo 
interdisciplinario con pediatría, lo que podría mejorar 
el diagnóstico clínico de esta entidad4.

Manifestaciones clínicas 
según la etiología

Infecciones
Aunque en el periodo perinatal y neonatal muchas infec-
ciones pueden causar erupción cutánea, son muy pocas 
las que producen una verdadera eritrodermia. Existe 
cierta controversia en las publicaciones, ya que algunos 
autores sostienen que estas condiciones agudas no debe-
rían clasificarse como eritrodermia; sin embargo, otros 
como Hoeger y Harperson, afirman que debe incluirse en 
la etiología del “bebé rojo” y que cualquier enfermedad 
que cause eritema y descamación generalizada se consi-
dera una eritrodermia. Entre las infecciones que se han 
asociado están el síndrome de choque tóxico, el sín-
drome de piel escaldada y la candidiasis1,6,10.

Síndrome estafilocócico de piel 
escaldada 
También se ha llamado enfermedad de Ritter o pénfigo 
neonatorum. Se produce en el contexto de una infec-
ción focal por estafilococo, de tipo conjuntivitis, onfa-
litis o rinitis, que produce exotoxinas exfoliativas circu-
lantes de tipo A y B, que actúan como superantígenos 
y estimulan grandes cantidades de células T para pro-
ducir linfocinas de tipo interleucina 2 (IL2) y factor de 
necrosis tumoral (FNT). Generalmente, se presenta en 
niños mayores de cinco años, aunque se han descrito 
casos congénitos y neonatales asociados a corioamnio-
nitis materna. Los niños están febriles e irritables y en 1 
o 2 días desarrollan un brote macular generalizado que 
evoluciona con formación de ampollas subcórneas, 
costras, exudación y, finalmente, se resuelve con desca-
mación generalizada. Pueden tener signo de Nikolsky 
positivo. El tratamiento se hace con antibióticos que 
cubran el estafilococo1,10-12.

Síndrome de choque tóxico
Es causado por exotoxinas llamadas toxinas del sín-
drome de choque tóxico 1 y 2 (TSST1 y TSST-2) circu-
lantes, producidas por Staphylococcus aureus asociado 
a una infección intrauterina o en el momento del parto. 
Otros factores que pueden predisponer al desarrollo de 
esta entidad, son las infecciones óseas o las cutáneas 
de una herida quirúrgica. Se manifiesta al nacimiento o 
poco después, con fiebre, hipotensión y un brote cutáneo 
que inicialmente puede asemejar una fiebre escarlatina y 
luego evoluciona a una eritrodermia. Puede llevar a dis-
función de varios órganos y comprometer la vida13,14.

Candidiasis cutánea congénita
Es causada por una infección ascendente de origen am-
niótico. Se caracteriza por una placenta con máculas 
blanquecinas y el bebé afectado presenta una erupción 
máculo-papular que progresa a pústulas. Posterior-
mente, estas lesiones pueden confluir y llevar a una eri-
trodermia (“puntos blancos en la placenta, puntos rojos 
en el bebé”). El brote se inicia en el tronco y progresa 
distalmente. Típicamente, afecta las palmas, las plantas 
y la región umbilical. Puede asociarse a paroniquia y dis-
trofia ungular, y generalmente respeta la cavidad oral y el 
área del pañal. Usualmente, tiene un curso benigno, de 
resolución espontánea y sin complicaciones en neonatos 
a término, pero en prematuros, especialmente menores 
de 27 semanas de gestación o de menos de 1.000 g al 
nacer, son comunes las infecciones candidiásicas disemi-
nadas, con una tasa de mortalidad tan alta como el 40 %. 
En estos últimos pacientes, debe hacerse un manejo tem-
prano, preferiblemente con anfotericina B liposómica o 
con fluconazol15-18.

Medicamentos
Los pocos estudios existentes coinciden en que las eritro-
dermias inducidas por medicamentos son comunes en 
niños, principalmente en los preescolares y escolares con 
diagnósticos de epilepsia e infecciones de las vías respira-
torias superiores, y son raras en neonatos. Los principales 
medicamentos que se han asociado a esta condición, se 
muestran en la tabla 1. Se debe retirar el medicamento 
causante lo antes posible y dar tratamiento sintomático. 
Generalmente, tienen buen pronóstico3,4,19,20

Ictiosis
Las ictiosis hereditarias comprenden un grupo hetero-
géneo de enfermedades que incluyen las simples y las 
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complejas, así como varios síndromes con ictiosis, los 
cuales pueden causar eritrodermia en lactantes y niños.

Es importante pensar siempre que una eritrodermia con-
génita puede ser indicativa de ictiosis o inmunodeficiencia. 

Se presentan en un rango variable, desde una desca-
mación leve, como en la ictiosis vulgar, hasta la desca-
mación gruesa y masiva de la ictiosis lamelar. De los di-
ferentes tipos de ictiosis, la eritrodermia ictiosiforme no 
ampollosa y la eritrodermia ictiosiforme ampollosa, se 
manifiestan desde el nacimiento con grados variables de 
eritrodermia. En cuanto a los síndromes, el de Netherton 
y el de Conradi-Hünermann incluyen la ictiosis y pueden 
asociarse a eritrodermia10,21.

En el primer consenso sobre ictiosis del 2009, se revi-
saron la nomenclatura y la clasificación de las ictiosis 
hereditarias y se definieron dos grupos, la ictiosis que 
no es un síndrome, que se caracteriza por compromiso 
cutáneo aislado e incluye ictiosis lamelar, eritrodermia 
ictiosiforme congénita e ictiosis arlequín, y las ictiosis 
que son un síndrome, que incluyen defectos en piel y en 
otros órganos, y que casi siempre se heredan en forma 
autosómica recesiva8.

Eritrodermia ictiosiforme no 
ampollosa
Es una alteración de la queratinización heredada de 
forma autosómica recesiva, causada por mutaciones 
en varios genes (TGM1, ALOXE3, ALOX12B, ichthyin, 
ABCA12). El 90 % de los casos se presentan como “bebés 
colodión” con una membrana brillante que envuelve el 
neonato y que se desprende luego para dejar una eritro-
dermia con descamación fina, blanco-grisácea, o mode-

rada. Generalmente, no se acompaña de síntomas sisté-
micos, pero sí pueden presentarse otras alteraciones en 
la piel, como fisuras profundas, hiperqueratosis palmo-
plantar, alopecia cicatricial, ectropión, eclabión, obs-
trucción nasal, onicodistrofia y contracturas en flexión. 
El diagnóstico diferencial incluye otras posibles causas 
de bebe colodión (síndrome de Sjögren-Larsson, sín-
drome de Netherton, tricotiodistrofia o enfermedad de 
Gaucher de tipo 2)10,22.

El tratamiento es de soporte y preventivo para evitar 
infecciones. No están recomendados los antibióticos pro-
filácticos. Se han reportado buenos resultados con emo-
lientes tópicos que contienen glicerol, pantenol y petro-
lato. Los retinoides sistémicos se reservan para casos con 
hiperqueratosis extrema23.

Eritrodermia ictiosiforme 
ampollosa
También se denomina hiperqueratosis epidermolítica. Es 
una enfermedad autosómica dominante causada por mu-
taciones en los genes que codifican para las queratinas 
suprabasales 1 y 10. La presentación clínica puede variar 
mucho. Típicamente, se manifiesta con eritema generali-
zado y ampollas superficiales que más tarde desarrollan 
la hiperqueratosis epidermolítica típica. En la fase ampo-
llosa, frecuentemente se confunde con el síndrome esta-
filocócico de piel escaldada o epidermólisis ampollosa. 
Los pacientes con mutación de la queratina 1 tienen com-
promiso palmo-plantar más grave. La historia familiar 
positiva puede apoyar el diagnostico, pero una negativa 
no lo descarta. Algunos padres de niños con esta entidad 

Neonatos (menores de un mes) Niños mayores de un mes

Vancomicina Sulfonamidas

Ceftriazona Antipalúdicos

Antiepilépticos

Antibióticos (penicilina, amoxicilina, estreptomicina)

Isoniacida

Antiinflamatorios no esteroideos

Homeopáticos e indígenas

Captopril

Cimetidina

Tabla 1.Medicamentos asociados a eritrodermia en niños, según grupo etario.
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tienen una expresión limitada de la enfermedad, en 
forma de nevus epidérmico lineal con histología similar a 
la de la hiperqueratosis epidermolítica10,24,25.

Síndrome de Netherton
Se caracteriza por una triada de dermatitis exfoliativa, 
pelo escaso con tricorrexis invaginata o “pelo en bambú” 
y características atópicas. Generalmente, se presenta con 
eritrodermia desde el nacimiento, pero la confirmación 
del diagnóstico puede retrasarse por la escasa cantidad 
de pelo en el cuero cabelludo. Sin embargo, la micros-
copía de luz de las cejas y pestañas es muy útil para com-
pletar el diagnóstico. En raras ocasiones, la manifesta-
ción inicial puede ser un bebe colodión. 

El síndrome de Netherton tiene una mortalidad de 30 
a 40 % en el primer año de vida, debido a infecciones 
que amenazan la vida, deshidratación hipernatrémica, 
diarrea y falla del crecimiento. 

La dermatitis exfoliativa puede persistir y su gravedad 
es variable con periodos de exacerbación asociados a en-
fermedades concomitantes. Sin embargo, la eritrodermia 
a menudo mejora después de la lactancia o en la niñez 
temprana, pero luego se producen placas serpiginosas o 
policíclicas con un borde eritematoso y un doble borde 
con descamación característica (ictiosis lineal circunfleja). 
Los pacientes presentan atopia y es común que sufran de 
angioedema recurrente asociado a urticaria con ciertos 
alimentos y, además, que tengan aumento de la IgE sérica 
con múltiples reacciones IgE específicas positivas.

También se describen alteraciones en la función de lin-
focitos B y NK, por lo que se considera un desorden multi-
sistémico con disfunción inmune y los pacientes pueden 
beneficiarse de la administración de gamaglobulina. 

Se trata con medicamentos tópicos que ayudan a res-
taurar la barrera cutánea. Se han usado cremas emo-
lientes con ácido láctico a concentraciones bajas, para no 
aumentar el riesgo de acidosis. Se debe evitar el uso de 
ácido salicílico y la urea en niños pequeños, por el riesgo 
de absorción e intoxicación, aunque en niños más grandes 
pueden usarse emolientes con urea y propileno10,23,26,27.

Síndrome de Conradi-Hünermann
Se denomina también condrodisplasia punctata de tipo 
2. Es una alteración autosómica dominante causada por 
mutaciones en el gen de la proteína unidora de emopamil, 
que codifica una enzima del metabolismo del colesterol 
y produce incrementos en los niveles de varios de sus 
metabolitos. Es fatal en fetos masculinos, mientras que 
en los femeninos se manifiesta desde el nacimiento con 
eritrodermia ictiosiforme grave en patrón arremolinado y 

asociado con hiperqueratosis e hiperpigmentación o hi-
popigmentación, siguiendo las líneas de Blaschko y, más 
tarde, presentan una atrofodermia folicular con alopecia 
cicatricial. Usualmente, se asocia a síntomas extracu-
táneos de tipos oculares (cataratas, glaucoma), ortopé-
dicos (calcificaciones punctatas, rizomelia asimétrica) y 
neurológicos (retardo psicomotor)10,23.

Dermatitis atópica
En ocasiones, sus características clínicas pueden su-
perponerse con las de la dermatitis seborreica infantil. 
Es raro que la dermatitis atópica se manifieste con eri-
trodermia en el periodo neonatal. Una historia familiar 
positiva y la presencia de dermatitis en las mejillas, 
pliegues de flexión de extremidades y prurito que se 
hace aparente después de los tres meses de vida, se-
ñalarían el diagnóstico. Es común que en menores de 
seis meses de edad, el brote respete el área del pañal 
y las axilas, y que las lesiones primarias de la derma-
titis sean vesículas o exudación. Cabe resaltar que los 
niños afectados tienen buen aspecto general y un cre-
cimiento adecuado28,29.

Dermatitis seborreica infantil
Típicamente, se inicia en el primer mes de vida con 
una forma inflamatoria caracterizada por descamación 
amarilla en el cuero cabelludo y con compromiso de 
pliegues del cuello, retroauricular, axilas e ingle. Otras 
formas raras de presentación son la de apariencia pso-
riasiforme y la eritrodérmica. En un estudio con segui-
miento a 10 años, el 28 % de los niños que tuvieron der-
matitis seborreica infantil psoriasiforme como primera 
manifestación y el 50 % con eritrodermia, desarrollaron 
psoriasis más tarde30.

Psoriasis
La psoriasis eritrodérmica congénita es una entidad muy 
rara, con pocos casos reportados. Puede ser similar clíni-
camente a una eritrodermia ictiosiforme no ampollosa, 
de la cual se diferencia, básicamente, porque en la pso-
riasis pueden existir antecedentes familiares, se encuen-
tran áreas de piel no afectadas y no hay ectropión. Más 
de la mitad de pacientes con psoriasis congénita tienen 
antígeno HLA B17 positivo.

En la mayoría de los casos se desarrollan lesiones 
pápulo-escamosas típicas más tarde, la enfermedad 
puede persistir y se puede presentar artropatía de 
inicio temprano. Es una de las formas de psoriasis 
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más difícil de tratar y no hay un tratamiento estan-
darizado. Sin embargo, se recomienda el uso de emo-
lientes y esteroides tópicos de potencia leve a mode-
rada como primera medida, ya que muchos pacientes 
mejoran con el tratamiento conservador. No obstante, 
en casos graves se pueden requerir retinoides orales o 
metotrexato oral30-33.

Pitiriasis rubra pilaris
Se caracteriza por placas eritematosas descamativas si-
milares a las de la psoriasis y la hiperqueratosis folicular. 
Las lesiones pueden confluir formando grandes placas 
o generalizarse hasta la eritrodermia. Se asocia frecuen-
temente a queratodermia palmo-plantar. Se ha descrito 
una forma congénita que se hereda de forma autosómica 
dominante y que, contrario a las formas adquiridas, 
sigue un curso muy prolongado10.

Síndromes de 
inmunodeficiencia
En el estudio de Pruskkowski, et al., las inmunodeficien-
cias fueron la causa de la eritrodermia neonatal e infantil 
hasta en 30 % de los casos estudiados. Sin embargo, ellos 
atribuyen esta alta frecuencia a que los pacientes se re-
clutaron en un centro pediátrico especializado. También, 
tuvieron casos sospechosos de inmunodeficiencia a los 
que no se les pudo confirmar el diagnóstico, la mayoría 
con eritrodermia grave que solo mejoró moderadamente 
con esteroides tópicos y se asoció a infiltración cutánea, 
alteración del crecimiento, infecciones graves y caracte-
rísticas histológicas sugestivas de inmunodeficiencia6. 
Estos casos con características clínicas e histológicas 
sugestivas de inmunodeficiencia, pero que no pueden 
confirmarse, se han clasificado en la literatura científica 
como enfermedad de Leiner, lo cual no es apropiado y 
se usa para un grupo heterogéneo de enfermedades con 

eritrodermia, cuando se han descartado otras causas34.
Los síndromes de inmunodeficiencia congénitos, gene-

ralmente, no son sintomáticos al nacimiento, ya que la 
inmunidad materna tiene un efecto protector, a excepción 
de la reacción de injerto contra huésped contra la madre, 
que puede ocurrir durante el desarrollo intrauterino10.

Reacción de injerto contra el 
huésped materno-fetal
Es una inmunodeficiencia combinada grave que se he-
reda con un patrón autosómico recesivo o ligado al cro-
mosoma X. Es una entidad muy rara, con una incidencia 
estimada de 1 en 50.000 a 1 en 500.000 nacidos vivos. 
Se debe a defectos variables de la inmunidad mediada 
por células T y células B. Puede iniciarse en las primeras 
dos o tres semanas de edad y hasta los 6 meses. Clínica-
mente, se manifiesta con un exantema morbiliforme no 
específico que gradualmente progresa a eritrodermia, con 
desprendimiento epidérmico, fiebre, eosinofilia, linfoci-
tosis, hepatoesplenomegalia y linfadenopatías. Además, 
puede haber falla del crecimiento, candidiasis mucocu-
tánea, úlceras orales y genitales. El diagnóstico requiere 
estudio de fenotipo de linfocitos T y análisis quimérico, 
para identificar los linfocitos maternos en la sangre pe-
riférica del bebé. El tratamiento se hace con trasplante 
de células madre eritropoyéticas. Puede ser similar en su 
presentación al síndrome de Omenn, pero, a diferencia 
de este, la erupción cutánea es menos eccematosa en la 
reacción de injerto contra huésped10,35. 

La reacción de injerto contra huésped también puede 
ocurrir en recién nacidos inmunocompetentes que son 
trasfundidos con sangre no irradiada o que reciben pe-
queñas cantidades de sangre materna a través de la pla-
centa in utero. En estos últimos, la cantidad de células 
transferidas es pequeña y los síntomas clínicos pueden 
ser mínimos y de tipo brote macular transitorio36,37.

"En el estudio de Pruskkowski, et al., las 
inmunodeficiencias fueron la causa de la 
eritrodermia neonatal e infantil hasta en 
30 % de los casos estudiados"
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Síndrome de Omenn
Es una forma autosómica recesiva de la inmunodefi-
ciencia combinada grave. Se inicia desde el nacimiento 
o en el periodo neonatal temprano, con una eritrodermia 
intensamente pruriginosa y alopecia difusa. Más tarde, 
se desarrollan linfadenopatías, hepatoesplenomegalia, 
infecciones recurrentes, diarrea profusa y falla en el cre-
cimiento. Las lesiones en piel empiezan como una der-
matitis en la cuarta semana de vida y rápidamente se 
generaliza. En las pruebas de laboratorio más de 90 % 
de los pacientes tienen aumento de la IgE sérica (>10.000 
UI/ml), 98 % tienen leucocitosis con importante eosino-
filia periférica y, además, hay un aumento en el número 
de células T clonales, disminución del número de células 
B e hipogammaglobulinemia.

Sin tratamiento, la mayoría de los pacientes mueren 
por infecciones a edad temprana. Una vez que se sos-
pecha el diagnóstico y se confirma, debe iniciarse tra-
tamiento inmunomodulador con ciclosporina A, para 
suprimir los clones de linfocitos T autorreactivos. Se 
puede obtener curación completa con trasplante de cé-
lulas madre eritropoyéticas38-40.

Enfermedades metabólicas y 
nutricionales

Deficiencia de carboxilasa múltiple
La deficiencia de holocaboxilasa sintetasa y la de-
ficiencia de biotinidasa son defectos autosómicos 
recesivos que comparten ciertas características. La 
deficiencia de holocarboxilasa sintetasa se presenta 
en forma de eritrodermia eccematosa con importante 
compromiso alrededor de los orificios en el periodo 
neonatal, alopecia, alteraciones neurológicas, infec-
ciones virales y bacterianas. Son niños seriamente en-
fermos con cetoacidosis, deshidratación y coma, que 
generalmente mueren en las primeras semanas de vida 
en caso de no iniciarse un tratamiento adecuado. El 
diagnóstico se confirma al evidenciar disminución en 
la actividad de la enzima en cultivos de fibroblastos. 
Por el contrario, la deficiencia de biotinidasa se pre-
senta más tarde con una edad media de inicio a los tres 
meses, y con características clínicas menos graves. 
Se manifiestan clínicamente con hipotonía, letargia 
y convulsiones; las lesiones de la piel se asemejan a 
las de la dermatitis enteropática y, usualmente, la 
alopecia es en parches. La sustitución temprana de la 
biotina puede revertir completamente los síntomas cu-
táneos y neurológicos1,41.

Deficiencia de ácidos grasos 
esenciales 
Los ácidos grasos no son sintetizados por el organismo, 
por lo que una deficiencia ocurre luego de un largo pe-
riodo de nutrición parenteral o enfermedades que causen 
malabsorción de grasas, como gastroenteritis grave, des-
nutrición y fibrosis quística. Se manifiesta clínicamente 
con retardo en el crecimiento, alopecia, eritrodermia con 
erosiones intertriginosas y síntomas sistémicos, como 
anemia, trombocitopenia, hígado graso y aumento de la 
propensión a infecciones1.

Desnutrición proteica
Las deficiencias de aminoácidos se asocian a manifesta-
ciones dermatológicas. La acrodermatitis enteropática 
como una eritrodermia, puede ocurrir por deficiencia de 
leucina o isoleucina o de otros aminoácidos1

Enfermedad de Leiner
Es un fenotipo clínico de eritrodermia adquirida, diarrea 
y falla del crecimiento42.

Mastocitosis cutánea difusa
Es una variante rara de mastocitosis producida por infil-
tración difusa de la piel por mastocitos, que se presenta 
al nacimiento o en el periodo neonatal. La piel presenta 
una apariencia engrosada, amarillenta y puede tener 
numerosas pápulas anaranjadas o eritrodermia difusa. 
Pueden presentarse síntomas asociados, como diarrea, 
vómito, dolor abdominal, mareo, fiebre, prurito, rubefac-
ción e hipotensión. Los traumas leves en la piel pueden 
inducir liberación de mastocitos con desarrollo de urti-
caria (signo de Darier), la cual puede progresar a formar 
lesiones ampollosas y simular un síndrome estafilocócico 
de piel escaldada. Además, puede haber infiltración por 
mastocitos de otros órganos, como en sistema digestivo, 
hueso, hígado, bazo y ganglios linfáticos1,10,43.

Diagnóstico
En pacientes con hallazgos característicos, el diagnós-
tico es fácil. Pero la mayoría de las veces, llegar al diag-
nóstico etiológico de la eritrodermia es un reto. La eri-
trodermia neonatal con frecuencia se diagnostica mal 
como eccema y se administran esteroides tópicos ina-
propiadamente, lo cual puede conducir a un síndrome 
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de Cushing. El retraso en el diagnóstico correcto puede 
ser fatal en este grupo etario. 

El diagnóstico implica varios aspectos importantes, 
como una historia clínica completa, conocer cual-
quier antecedente familiar relevante y practicar ciertas 
pruebas de laboratorio. Entre los puntos relevantes por 
indagar en la historia clínica, están la edad de inicio 
del cuadro clínico, los síntomas sistémicos asociados, 
especialmente los neurológicos, fiebre, ingestión de 
medicamentos e historia de transfusiones, entre otros. 
En el examen físico, pueden ayudar para el diagnóstico 
ciertas características, como el tipo de descamación (ic-
tiosiforme o descamación fina), las áreas respetadas, las 
lesiones discretas (pápulas foliculares queratósicas o 
placas psoriasiformes, áreas erosionadas o ampollas in-
tactas, signo de Nikolsky), la distribución (compromiso 
de superficies de flexión o extensión) y el estado de las 
uñas, el pelo y las mucosas1,10,44.

Pruebas de laboratorio
Aunque las pruebas de laboratorio contribuyen poco en 
el diagnóstico, hay algunas que pueden dar una aproxi-
mación. Los niveles séricos de IgE están aumentados en 
forma importante en el síndrome de Netherton y el sín-
drome de Ommen, y levemente aumentados en la derma-
titis atópica. En los cultivos de piel o de otros sitios po-
tenciales de infección (ojos, nariz, ombligo, flujo vaginal 
materno), puede obtenerse crecimiento de S. aureus en el 
síndrome estafilocócico de piel escaldada y síndrome de 
choque tóxico, y de levaduras, en la candidiasis cutánea 
congénita. El nivel sérico de electrolitos y albúmina debe 
medirse en niños con eritrodermia y riesgo de deshidra-
tación hipernatrémica y disminución de albúmina por 
pérdidas proteicas entéricas o transcutáneas. Se debe 
hacer un hemoleucograma para descartar alteraciones, 
cuando se sospecha un síndrome de Omenn o una reac-
ción de injerto contra el huésped. Los niveles de cloro en 
el sudor son importantes para descartar fibrosis quística. 
Si están disponibles, los análisis genéticos, como SPINK 
5, deben practicarse para el síndrome de Netherton45.

Biopsia de piel
La biopsia de piel es esencial para intentar establecer un 
diagnóstico rápido. Se deben tomar dos o tres muestras 
de diferentes sitios, en el mismo procedimiento9. 

En los estudios realizados, la biopsia de piel ayudó en 
el diagnóstico en rangos entre 35 y 50 % 4,5.

En el estudio de Pruszkowski, et al. 6, los hallazgos 
histológicos fueron acordes con el diagnóstico final 

solo en 45 % de los casos, y en más de la mitad (55 
%) los hallazgos histológicos no fueron específicos y 
mostraron hiperplasia epidérmica psoriasiforme con 
paraqueratosis, dilatación de capilares en la dermis su-
perficial e infiltrado inflamatorio perivascular. Además, 
estos hallazgos se demostraron también en pacientes 
con síndrome de Netherton, eritrodermia congénita 
ictiosiforme, dermatitis atópica, psoriasis y dermatitis 
seborreica. Entre los pacientes en quienes la biopsia 
condujo al diagnóstico, estaban 6 de 12 casos de ictiosis 
(excepto el síndrome de Netherton) que mostraron or-
toqueratosis significativa con corneocitos alineados y 
compactos, hipergranulosis e hiperplasia epidérmica 
con poco o ningún infiltrado inflamatorio. En pacientes 
con el síndrome de Ommen y enfermedad de injerto 
contra el huésped, 6 de 8 (80 %) biopsias mostraron in-
filtrado linfocítico epidérmico y dérmico significativo, y 
necrosis de queratinocitos con linfocitos satélites6.

Incluso en entidades como la psoriasis y la derma-
titis atópicas que tienen características distintivas en 
su fase crónica que ayudan a diferenciarlas, como el 
predominio de subtipo de células T ayudadoras TH1 en 
psoriasis y TH2 en dermatitis atópica, y hallazgos his-
tológicos como la presencia de microabscesos neutrofí-
licos intraepidérmicos e infiltrado eosinofílico dérmico, 
respectivamente, en la fase eritrodérmica los hallazgos 
histológicos se superponen46.

Sin embargo, en otros estudios más recientes, como 
el de Leclerc, et al.47, se evidenció que la biopsia de piel 
temprana es útil para el diagnóstico y manejo de la eri-
trodermia en neonatos y niños, llegando al diagnóstico 
final en 69,3 % de los casos. En el 57,6 %, el diagnóstico 
histológico concordaba con la clínica y en 11,7 % estaba 
en concordancia pero se sugirieron otros diagnósticos. 
Los hallazgos histológicos asociados a las entidades más 
frecuentes fueron los siguientes.

•	 Inmunodeficiencia: hiperplasia epidérmica pso-
riasiforme o eccematiforme, queratinocitos ne-
cróticos o vacuolares en la epidermis superior o 
basal, en los anexos o en ambos, infiltrado linfoci-
tico dérmico leve a grave, y exocitosis de linfocitos 
en la epidermis y los anexos.

•	 Ictiosis: hiperplasia epidérmica con hiperorto-
queratosis compacta y capa granulosa normal, en-
grosada o con tapones foliculares; poco o ningún 
infiltrado linfocítico dérmico.

•	 Síndrome de Netherton: hiperplasia psoriasi-
forme con paraqueratosis con ausencia de neutró-
filos, poco o ningún infiltrado linfocítico dérmico.

•	 Psoriasis: hiperplasia psoriasiforme con paraque-
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ratosis laminada, pústula espongiforme o abcesos 
de Munro-Saboureaud, y poco infiltrado linfocí-
tico dérmico.

•	 Dermatitis atópica: en la fase aguda se ve hiper-
plasia psoriasiforme con vesículas espongióticas, 
infiltrado linfocitico leve a grave, con eosinófilos 
o sin ellos, espongiosis epidérmica leve a intensa 
y exocitosis de células inflamatorias epidérmicas. 
Mientras que, en la fase crónica, se ve hiperplasia 
psoriasiforme, infiltrado linfocítico dérmico leve, 
espongiosis epidérmica leve y leve exocitosis de 
células inflamatorias epidérmicas.

Además, cuando la sospecha clínica fue de inmunode-
ficiencia, la sensibilidad y especificidad de la biopsia 
fueron de 58,5 % y 98,5 %, respectivamente. Ante la sos-
pecha de síndrome de Netherton, se realizó inmunotin-
ción con un anticuerpo monoclonal específico contra el 
inhibidor de la proteinserina LEKTI, lo cual permitió un 
diagnóstico inequívoco (sensibilidad y especificidad del 
100 %), al evidenciarse ausencia de tinción47.

Pronóstico y tratamiento
La eritrodermia en los niños es una condición que puede 
amenazar la vida, especialmente en neonatos y lactantes. 
Requiere un manejo en conjunto con pediatría. Las com-
plicaciones graves, como infecciones, hipoalbuminemia, 
hiperpirexia y deshidratación hipernatrémica, pueden 
aparecer en el curso de esta entidad e incrementan la 
mortalidad si no se les da un manejo temprano. El trata-
miento de la eritrodermia es, principalmente, de soporte, 
con corrección de las alteraciones hematológicas, bioló-
gicas y metabólicas; esto incluye control de signos vitales 
y electrolitos, líquidos intravenosos adecuados, preven-
ción y tratamiento de las infecciones, corrección de la 
ingestión de calorías y proteínas, aplicación tópica de 
emolientes, antifúngicos, apósitos húmedos y esteroides 
tópicos en zonas localizadas. En algunos casos de derma-
titis atópica y de eritrodermia por medicamentos, puede 
ser necesario un ciclo corto de esteroides sistémicos. En 
la eritrodermia por psoriasis, puede usarse metotrexato 
o acitretín. En la eritrodermia ictiósica es más difícil el 
tratamiento con retinoides orales y necesitan ser admi-
nistrados por periodos prolongados1.

El pronóstico depende en gran parte de la causa pri-
maria de la eritrodermia. Cuando la eritrodermia es por 
medicamentos, dermatitis seborreica infantil, deficien-
cias nutricionales o síndrome estafilocócico de piel es-
caldada, generalmente, hay una buena reacción con el 
tratamiento1. 
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