‘ Arch Pediatr Urug 2001; 72(4): 298-302 ‘

CASO CLINICO

Acrodermatitis enteropatica
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Resumen

Resumo

La acrodermatitis enteropatica es una rara enfermedad
congénita caracterizada por una triada diagnéstica:
dermatitis periorificial y acral, alopecia y diarrea. Es
provocada por la incapacidad de absorber una
cantidad suficiente de cinc.

El diagnéstico es clinico y se confirma por los bajos
niveles de cinc en sangre.

El tratamiento causal es el suplemento del
oligoelemento en la dieta.

Si bien esta afeccién es poco frecuente, se subraya la
importancia de pensar en ella dado que con un
tratamiento sencillo se logra la remisién de la
sintomatologia. Se presenta un caso clinico de un
lactante de 6 meses con falla del crecimiento y un
sindrome cutaneo-mucoso caracteristico donde se

realizé el planteo de acrodermatitis enteropatica.

ACRODERMATITIS
CINC-deficiencia

Palabras clave:

A acrodermatitis enteropatica é uma rara doenga
congénita caracterizada por uma triada diagndstica:
dermatitis periorificial e acral, alopecia e diarréia. E
provocada pela incapacidade de absorver uma
quantidade suficiente de zinco.

O diagnéstico é clinico e é confirmado pelos baixos
niveis de zinco no sangue.

O tratamento da causa é suplementar a dieta com o
oligoelemento.

Embora esta afecgéo seja pouco frequente destacase
a importéncia de pensar nela, pois com um simples
tratamento, logra-se a remisséao da sintomatologia.
Apresenta-se o caso clinico de um lactente de 6
meses com falhas de crescimento e um sindrome
cutdneo-mucoso caracteristico onde se diagnosticou

acrodematitis enteropaética.

Palabras chave: ACRODERMATITIS
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Figura 1. Lesiones caracteristicas: dermatitis en placas secas, escamosas, eccematosas, distribuidas
simétricamente alrededor de los orificios mucocutaneos y cuello.

Introduccion

Caso clinico

La acrodermatitis enteropatica (AE) es una rara enfer-
medad congénita, ocasionada por la incapacidad de ab-
sorber una cantidad suficiente de cinc de la dieta 2.

Antes que Moynahan y Barnes descubrieran en 1973
que la AE era provocada por la deficiencia de cinc, esta
enfermedad era usualmente mortal en la lactanciay en la
infancia temprana. En la actualidad es curada con la ad-
ministracion de sales de cinc 2.

El sindrome clinico se caracteriza por una triada basica
de dermatitis periorificial y acral, alopecia y diarrea. La
distribucion de la erupcion en cara, manos, pies y zona
anogenital se ha convertido en un marcador casi patogno-
monico de la deficiencia de cinc ya sea de la forma congé-
nita(AE) como en las deficiencias secundarias.

Aspectos historicos

Los datos mas antiguos son de 1902, cuando esta entidad
era considerada como una epidermolisis bullosa atipica
hereditaria. En 1936 Brant la consideraba como una defi-
ciencia de algun factor elemental en la leche materna, ba-
sandose en la observacion de que dicha afeccion aparecia
poco después de suspender la lactancia (.

La AE con expresion cutanea y digestiva fue descrip-
ta como entidad por Damblot y Closs en 1943.

En 1953 Dillaha plante6 la existencia de una tenden-
cia familiar, describiendo como hipoétesis etiopatogéni-
ca la infeccion cutanea por Candida albicans, dada la
mejoria de ciertos pacientes con la utilizacion de antimi-
coticos 19,

En 1973, mientras estudiaban pacientes con AE e in-
tolerancia a la lactosa, Moynahan y Barnes observaron
que dietas con diferentes cantidades de cinc incidian en
la evolucion de los pacientes, demostrandose que el me-
canismo determinante de la AE es la deficiencia de di-
cho oligoelemento ).

En nuestro pais los primeros tres casos fueron des-
criptos por Mafié¢ Garzon y R. Baldovino en 1981 @),

Lactante de seis meses, sexo masculino, raza blanca,
procedente de Montevideo.

Motivo de consulta: lesiones eritematosas en piel e
irritabilidad.

Enfermedad actual: comienza hace dos meses con le-
siones eritematosas, exudativas y posteriormente desca-
mantes a nivel perioral. A los 10 dias agrega en la region
perineal lesiones iguales, que se interpretan como erite-
ma del pafial. Dichas lesiones se extienden a cuello, cara
anterior de muslos, pliegue de codo y dedo anular de
mano derecha. Desde el inicio de la enfermedad se pre-
senta irritable acompafnandose de rechazo parcial del
alimento y dificultad para conciliar el suefio.

Tréansito digestivo normal. Transito urinario normal.

Sin antecedentes perinatales a destacar.

Alimentado con pecho directo exclusivo, con deten-
cion de la curva de crecimiento desde los dos meses de
edad. Presentd un episodio de otitis media congestiva a
los cuatro meses. Sin otros antecedentes a destacar.

Examen fisico

Peso 5.000 g (P <3). Talla 56 cm (P <3) Perimetro cefa-
lico 41,5 cm (P 10).

Reactivo, llanto continuo, irritable.

Piel: en region perineo-glutea placa erosiva, humeda,
de fondo eritematoso, con lesiones satélites. A nivel pe-
ribucal presenta placa eritemato-escamo-costrosa, con
fisuras de ambas comisuras labiales (Perleche), asi
como en mejillas y cuero cabelludo. En los pliegues cu-
taneos las lesiones son eritematosas y escamosas en for-
ma de collar (figura 1).

Mucosas: mucosas yugal y anal eritematosas con fi-
suras. Glositis, blefaritis (figura 1).

Faneras: cabello escaso y ralo (figura 1). En la region
periungueal del dedo anular de la mano derecha presenta
pequefia lesion descamante eritematosa.

Paniculo adiposo disminuido en tronco y miembros.
Hipoturgente.
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Figura 2. Franca mejoria de las lesiones luego del tratamiento suplementario con cinc

Sistema nervioso motor irritable, resto del examen fi-
sico normal.

Paraclinica

Dosificacion de cinc en sangre total: 2,30 mg/L (nor-
mal: 6,8-10,8 mg/L).

Hemograma: hemoglobina 8,7 g%, hematocrito 25,9,
VCM 75, CHCM 30. Globulos blancos 12.500 elemen-
tos/mm?. Tonograma, examen de orina y funcion renal
normal. Ecografia abdominal y renal normal. Exudado
ocular: Staphylococcus aureus.

Se descartaron causas secundarias de deficiencia de
cinc:

Inmunoglobulinas: normales. HIV: negativo. Estea-
tocrito: normal.

Biopsia de intestino delgado: normal

Test del sudor ®: normal.

Dosificacion de cinc en leche materna: 0,20 mg/L
(normal).

Tratamiento y evolucion

Se inicid la recuperacion nutricional con aumento del
aporte calérico. En cuanto al tratamiento se comenzoé
con sulfato de cinc por via oral a razon de 1 mg/kg/dia
aumentandose de acuerdo a la evolucién clinica hasta
10 mg/kg/dia.

Dado la anemia microcitica hipocrémica se inicio tra-
tamiento con sulfato ferroso a 5 mg/kg/dia.

Se realiz6 tratamiento topico con antibidticos para las
lesiones impetiginizadas, y antimicdticos en region pe-
rineoglutea.

Laregresion de los sintomas se hizo en forma gradual
desapareciendo la irritabilidad, la glositis, la blefaritis y
por ultimo las lesiones de piel (figura 2).

En cuanto al crecimiento, se registrd un escaso ascen-
so pondo estatural a pesar de un adecuado aporte protei-
co-caldrico y del cumplimiento del tratamiento del défi-
cit detectado, por lo que en la evolucion se aumento gra-
dualmente el aporte de cinc hasta llegar a 10 mg/k/dia
con lo cual se logré obtener una curva de velocidad de

crecimiento ascendente y sostenida hasta el momento
actual (figura 3). Concomitantemente se destaca un im-
portante crecimiento del cabello (figura 4).

Los valores de cinc fueron aumentando progresiva-
mente.

Discusion

La acrodermatitis enteropética es de diagnostico clinico
y se confirma, como en nuestro caso, con niveles bajos
de cinc en sangre.

Clasicamente se describe la triada de dermatitis, alo-
peciay diarrea cronica que solo estd presente en 20% de
los casos (9,

El comienzo de los sintomas y signos varia desde dias
hasta meses luego del nacimiento, dependiendo de la ali-
mentacion con leche de vaca o leche materna.

Como se observd en nuestro caso, la dermatitis se ins-
tal6 lentamente, como en este lactante con aparicion de
placas secas, escamosas, eccematosas, distribuidas si-
métricamente alrededor de los orificios mucocutaneos,
cuello y extremidades distales; también pueden asociar
el Perléche, glositis, queilitis y blefaritis; la dermatitis
va empeorando progresivamente desarrollandose lesio-
nes vesiculo-ampulares, pustulosas y erosivas, ausentes
en nuestro caso. Es frecuente encontrar lesiones impeti-
ginizadas o colonizadas por Candida albicans.

La alopecia se agrava progresivamente, pudiendo
comprometer cuero cabelludo, cejas y pestafias. Las
ufias pueden evidenciar paroniquia o distrofias variadas.

La diarrea es el signo mas variable. Puede faltar,
como ocurri6 en este lactante, o convertirse en una dia-
rrea cronica.

Otras manifestaciones incluyen retardo del creci-
miento, irritabilidad, mayor susceptibilidad a las infec-
ciones, deficiente curacion de las heridas, anemia, hipo-
gonadismo, fotofobia (-9,

La etiopatogenia esta determinada por la deficiente
absorcion del cinc de la dieta.

El acido picolinico (producido por el pancreas) seria
el encargado del transporte de este oligoelemento hacia
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Figura 3. Curva de peso y talla en relacion a la terapéutica con cinc. Se evidencia la recuperacion nutricional con el

aumento del aporte de cinc.

el interior del enterocito, se plantea que en esta entidad
estaria ausente o disminuido 9.

El cinc es un oligoelemento indispensable para el or-
ganismo (7, Es el componente esencial de aproxima-
damente 200 enzimas, interviniendo en funciones inmu-
nitarias ®9), resistencia celular a los radicales libres, en
receptores hormonales, en la expresion genética, unién-
dose a la hemoglobina aumenta su afinidad al oxigeno,
tanto de células normales como de las falciformes. Tam-
bién la sintesis proteica depende de gran nimero de en-
zimas que contienen cinc, por lo tanto el tracto gastroin-
testinal, el sistema inmunitario y la piel son los primeros
en evidenciar su déficit 149,

El diagnostico paraclinico se baso en la determina-
cion de los niveles séricos o plasmaticos de cinc, ya que
es el método mas adecuado ?, evidenciandose un valor
muy por debajo del normal.

El tratamiento consiste en la administracion suple-
mentaria de este oligoelemento, siendo la dosis diaria de
30 a 50 mg de cinc elemental, tal como se realizé en
nuestro caso; se aporta bajo la forma de sulfato de cinc
por via oral arazon de 1 mg/kg/dia, pudiendo llegar has-
ta 10 mg/kg/dia dependiendo de la respuesta clinica y de
los niveles plasmaticos de cinc 135610,

La respuesta al tratamiento es rapida, desapareciendo
en 24-48 horas los trastornos del caracter, mejorando las
lesiones cutaneas en una semana aproximadamente. La
recuperacion del peso y del cabello se produce en alrede-
dor de un mes ),

Se plantean como causas secundarias de deficiencia de
cinc : bajos niveles de éste en la leche materna (12, ali-

Figura 4. Un afio y siete meses. Recuperacion
nutricional y del cabello

mentacion parenteral ¥, recién nacidos prematuros (ya
que los depositos se completan en el Gltimo trimestre del
embarazo) 14!, desnutricion, malabsorcion intestinal 9,
fibrosis quistica 7, insuficiencia pancreatica, sida.

Conclusiones

Si bien la acrodermatitis enteropatica es una enfermedad
poco frecuente, subrayamos la importancia de pensar en
ella frente a un lactante con un sindrome cutdneo exube-
rante, caracteristico y prolongado asociado a una falla del
crecimiento, puesto que tiene un tratamiento simple con el
que se logra la remision de la sintomatologia.

Ya que es una afeccion genéticamente determinada,
con una trasmision autosomica recesiva, se debe comu-
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nicar a los padres que cada hijo que nazca tiene una posi-
bilidad en cuatro de presentar la afeccion @

Destacamos que el tratamiento deberia ser conducido
por un equipo multidisciplinario.

Summary

Acrodermatitis enteropathica is a rare autosomal reces-
sive disorder present with charateristic : periorificial
and acral dermatitis, alopecia and diarrhea. It is caused
by the impaired intestinal absorption of zinc.

The diagnosis is clinical and the low zinc levels in
blood confirm it.

Treatment consists in oral therapy with this oligoele-
ment.

Although this affection is little frequent we emphasi-
zed the importance of thinking about her since with a
simple therapy pathological clinical findings and
symptoms totally disappeared.

On report a full-term, 6 month-old boy with failure of
the growth appears and characteristic cutaneous- mucous
syndrome who has of Acrodermatitis enteropathica.
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