
475

Acrodermatitis enteropática

Bol Med Hosp Infant Mex 2012;69(6):475-480

1 2

1 -

2 

Fecha de recepción: 17-02-12
Fecha de aceptación: 18-06-12

Acrodermatitis enteropathica

INTRODUCCIÓN

La acrodermatitis enteropática (AE) es una rara enferme-
dad autosómica recesiva provocada por una alteración 

Responde rápidamente con un suplemento adecuado de 
 El defecto genético ha sido mapeado en 

-
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portador de AE que presentaba un cuadro clínico carac-
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edad. Proviene de un nivel socioeconómico bajo. Es pro-

de gestación, culminando con parto eutócico en un primer 

desconoce Apgar. Con respecto al desarrollo psicomotor, 
-

Integrado a la dieta familiar al año de edad. Al suspender la 
lactancia materna (un año de edad) inició con queilitis an-

A nivel gastrointestinal, cursó con periodos intermi-

-

de primer nivel de atención, a base de amoxicilina, hidro-

Al momento de su ingreso al Hospital Regional de la 
Huasteca es valorado por el servicio de urgencias con los 
siguientes diagnósticos: síndrome febril de una semana 

-
trición crónica desde el año de edad.

Se solicitó valoración a nuestro servicio de pediatría, 
por la sospecha de acrodermatitis enteropática con la tría-

alternando con períodos de apatía e irritabilidad.

Exploración física

Paciente masculino con edad aparente menor a la cronoló-

Cráneo sin exostosis ni hundimientos, con alopecia total, 

coanas permeables. Cavidad oral con paladar íntegro. 
-

que abarcan mejillas. Presenta de manera característica 

-

Clínicamente presentaba datos de desnutrición de tercer 
 

Laboratorios
BHC

QS. 
mg/dl.

EGO
p/c.

ES. 
PFH

Citología Fecal. 
gram cocos gram positivos (+), bacilos gram neg (+), PMN 

E. histolytica (+).
Niveles séricos de Zinc

Biopsia cutánea (coxal izquierdo) 
Se observó la pérdida del epitelio de revestimiento epi-
dérmico. La basal mostró depósitos de melanina con 

-

asociada a incontinencia melanínica.
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Figura 1.

Figura 2.

Figura 3.
extremidades.

Figura 4.
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Figura 5. Lesiones en cara cinco días después del tratamiento.

Figura 6. Lesiones cutáneas en extremidades después de 7 días 
de tratamiento.

Tratamiento
Para la corrección de su estado hídrico, se administró un 

-

Se inició la cobertura antibiótica con dicloxacilina a 
-

En cuanto a la recuperación de su estado nutricional, se 

almendras dulces. A nivel del área del pañal se agregó, de 

de probable candidiasis cutánea. Para la corrección del 

mg/kg/día vía oral. Se observó mejoría desde las primeras 

Se continuó con la vigilancia en la consulta externa en 

También incrementó de peso en forma notable. Registró 

DISCUSIÓN

La acrodermatitis enteropática primaria es una rara enferme-

 Su presentación es de 

sexo.  La edad más frecuente de inicio de los síntomas es 
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en los primeros meses de vida, inmediatamente después de la 
sustitución de la leche  materna por leche de vaca.6 Su presen-

 sencillo, a 

-

presentación clínica después de su interrupción.  Las 

-
cimiento, disfunción del sistema inmune, hipogonadismo 

en los seres humanos.

nos encontremos frente a un paciente con las característi-

Figura 9.Figura 7.
región lumbosacra han desaparecido.

Figura 8.
de tratamiento.
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se deben de considerar se encuentran las siguientes: 
pelagra, dermatitis seborreica, candidiasis diseminada, 

de isoleucina. 

dermatitis seborreica. Sin embargo, el diagnóstico es 
esencialmente clínico.

-
 

pancreática, uso de diuréticos, infecciones, síndromes de 

calcio, neoplasias.
-

iniciar el tratamiento en forma oportuna, incluso desde 

frecuentemente, debe mantenerse de por vida.
Este caso llama mucho la atención por las lesiones 

-

precoces de AE primaria, así como lesiones en los plie-
gues de las extremidades, que no se observan en la AE 
adquirida.  

Nuestro paciente evolucionó rápidamente, con una 
recuperación completa de su estado nutricional, de las 

clínica en su desarrollo psicomotor. Coincide con los 
casos que se han reportado en la literatura en los que se 
observa una mejoría clínica evidente, inmediatamente 

porque no se sospecha el diagnóstico o este se hace de una 
manera tardía.

sospechar en la enfermedad e iniciar manejo de manera 
oportuna en cualquier nivel de atención.
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