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Acrodermatitis enteropatica

Acrodermatitis enteropathica

Marco Antonio Toxtle Roman,! Ana Elena Hernandez Arroyo?

RESUMEN

Introduccioén. La acrodermatitis enteropatica es una patologiarara,
pero de facil manejo y gran relevancia clinica. Debe ser diagnostica-
da de manera adecuada y oportuna. Se presenta en lactantes con
la siguiente triada clinica: dermatitis acral, diarrea y alopecia. Se
debera iniciar tratamiento con zinc, incluso desde un primer nivel de
atencion, ya que la respuesta clinica es inmediata y sin secuelas.
Caso clinico. Se reporta el caso de un lactante mayor con desnu-
tricion cronica, talla baja y retraso psicomotor, asi como grandes
lesiones cutaneas descamativas, simétricas y diseminadas, y
alopecia total, que ingresé al Hospital Regional de la Huasteca,
en Huejutla, Hidalgo, México. Se sospeché de manera clinica en
acrodermatitis enteropatica, por lo que se determinaron los niveles
séricos de zinc y se realizé una biopsia cutanea. Se obtuvo mejoria
clinica desde las primeras dos semanas de tratamiento.
Conclusiones. El tratamiento con sulfato de zinc a dosis de 2-5 mg/
kg/dia presenta efectos clinicos inmediatos, con remisién completa
de la sintomatologia.
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ABSTRACT

Background. Acrodermatitis enteropathica is a rare but easy to
manage condition but with great clinical relevance. The condition
must be diagnosed properly and timely. We present an infant with
the following clinical triad: acral dermatitis, diarrhea and alopecia.
Zinc treatment should be initiated, even from a primary care level.
Clinical response is immediate and without sequelae.

Case report. We present the case of an infant with chronic malnutri-
tion, short stature, psychomotor retardation and large symmetrical
scaly skin lesions with disseminated alopecia totalis. The patient
was admitted to the Hospital Regional de la Huasteca, Huejutla,
Hidalgo. Acrodermatitis enteropathica was suspected in the clinic
and serum zinc and skin biopsy were carried out. Clinical improve-
ment was obtained from the first 2 weeks of treatment.
Conclusions. Treatment initiation with zinc sulfate at a dose of
2-5 mg/kg/day has immediate clinical implications with complete
symptom remission.
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“No se diagnostica lo que no se piensa, y no se piensa lo que no se conoce.”

INTRODUCCION

La acrodermatitis enteropéatica (AE) es una rara enferme-
dad autosémica recesiva provocada por una alteracion
en la absorcion de zinc a nivel de duodeno y yeyuno.
Responde rapidamente con un suplemento adecuado de
zinc en la dieta.! El defecto genético ha sido mapeado en
el locus 8q24.3 del cromosoma humano, en el gen iden-
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tificado como Slc39a4, que codifica para el transportador
de zinc (Zip4)."*

El diagnoéstico se realiza por medio de la presenta-
cion clinica, junto con la histopatologia y pruebas de
laboratorio.? Su forma de presentacion se caracteriza por
una triada clinica: dermatitis acral, alopecia y diarrea
(Figura 1).5 La queilitis angular y paroniquia constituyen
manifestaciones precoces de la enfermedad.¢

En este trabajo se present6 el caso de un lactante mayor
portador de AE que presentaba un cuadro clinico carac-
teristico, cuya evolucion y pronostico fueron favorables.

CASO CLIiNICO

Se tratdé de un paciente masculino lactante mayor, que al
momento de su ingreso contaba con 2 afios y 10 meses de
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edad. Proviene de un nivel socioecondmico bajo. Es pro-
ducto de madre de 39 afios de edad, G III, P III, embarazo
no deseado, control prenatal regular, no refirié ingesta de
hierro y acido folico. Gestacion a término de 40 semanas
de gestacion, culminando con parto eutécico en un primer
nivel de atencion. Peso al nacer 2,500 g, talla 48 cm. Se
desconoce Apgar. Con respecto al desarrollo psicomotor,
presento sostén cefalico (2 m), sonrisa social (5 m), sedesta-
cion (8 m), bipedestacion (9 m), deambulacion (1 afio 6 m)
solo con ayuda. Pobre desarrollo de lenguaje (bisilabos).
Fue alimentado al seno materno por un afio. Ablactacion a
base de frutas y verduras a partir de los 4 meses de edad.
Integrado a la dieta familiar al afio de edad. Al suspender la
lactancia materna (un afio de edad) inici6 con queilitis an-
gular y lesiones eritematosas, simétricas, bien delimitadas,
asociadas con erosiones, costras y exudado en cara, cuello,
region lumbosacra (Figura 2) y extremidades, de entre 5 y
10 cm de didmetro y que abarcaron las zonas de flexion
(Figura 3). También presentd paroniquia y onicodistrofia
(Figura 4). Posteriormente, se agrego alopecia total de cuero
cabelludo, cejas y pestafias (Figura 1).

A nivel gastrointestinal, cursé con periodos intermi-
tentes de diarrea desde el afio y medio de edad, con datos
clinicos de malabsorcion y fallo de medro. Neurolédgica-
mente, alternaba con episodios de irritabilidad, apatia y
tristeza.

Recibié multiples tratamientos previos en un hospital
de primer nivel de atencidn, a base de amoxicilina, hidro-
cortisona y bafios coloidales, sin mejoria.

Al momento de su ingreso al Hospital Regional de la
Huasteca es valorado por el servicio de urgencias con los
siguientes diagnosticos: sindrome febril de una semana
de evolucion (38-39°C), dermatosis generalizada, diarrea
aguda manifestada por 5-6 evacuaciones disminuidas de
consistencia, acompafiadas de moco, sin sangre. Desnu-
tricion cronica desde el afio de edad.

Se solicitd valoracién a nuestro servicio de pediatria,
por la sospecha de acrodermatitis enteropatica con la tria-
da clinica de alopecia, diarrea cronica y dermatitis acral
y periorificial, asi como cambios en su estado de animo,
alternando con periodos de apatia e irritabilidad.

Exploracion fisica

Peso 7,500 g, talla 80 cm, perimetro cefalico 49 cm.
Paciente masculino con edad aparente menor a la cronol6-
gica, irritable y asustado, busca la proteccion de la madre.

Craneo sin exostosis ni hundimientos, con alopecia total,
que incluye cejas y pestaiias. Ojos simétricos, pupilas
isocoricas y normorrefléxicas, fotofobia, conjuntivitis
y blefaritis, pabellones auriculares bien implantados,
coanas permeables. Cavidad oral con paladar integro.
Lesiones eritematosas, simétricas, exudativas y desca-
mativas en cara, cuello, region periorbitaria y peribucal,
gue abarcan mejillas. Presenta de manera caracteristica
queilitis angular (Perléche). Labios secos y mucosas mal
hidratadas (Figura 1). Térax normolineo, con gran lesion
eritematosa y liquenificada en region lumbosacra (Figura
2), de aproximadamente 12 cm de diametro. Las lesiones
abarcan el area del pafial, la regién inguinal y glutea,
asi como zonas hiperqueratdsicas en areas de flexion de
miembros pélvicos y toracicos (Figura 3), paroniquia y
onicodistrofia (Figura 4). Se aprecian lesiones impetigini-
zadas en cara y area del pafial. A nivel cardiopulmonar sin
agregados patologicos. Abdomen blando y depresible sin
visceromegalias, ni lesiones. Extremidades hipotroficas.
Clinicamente presentaba datos de desnutricion de tercer
grado con 45% de déficit ponderal.

Laboratorios
BHC. Hb 12.3 g/dl, Hto 38.5%, Leucos 32,800, Plaquetas
219,000.

QS. Glucosa 70.5 mg/dl, Urea 18.2 mg/dl, Creat 0.5
mg/dl.

EGO. Con 38-40 leucos p/campo, Bact +, Eritros 0/2
p/c.

ES. Na 134.7 mEq/L, K 5.6 mEq/L, Cl 108 mEq/L.

PFH. Alb 3.36 g/dl, Prot total 5.55 g/dl, TGO 23 U,
TGP 26 U, FA 348 U.

Citologia Fecal. Azucares reductores positivo, tincion
gram cocos gram positivos (+), bacilos gram neg (+), PMN
69%, Amiba en fresco positivo, Quistes E. histolytica (+).

Niveles séricos de Zinc 41 mg/dl (valores normales
50-120 mg/dl).

Biopsia cutanea (coxal izquierdo)

Se observd la pérdida del epitelio de revestimiento epi-
dérmico. La basal mostré depdsitos de melanina con
sustitucion por incontables eritrocitos y leucocitos poli-
morfonucleares infiltrando la pared. En la lamina propia
existen nddulos de linfocitos y células plasmaticas. Se
reportd como dermatosis cronica intensa inespecifica,
asociada a incontinencia melaninica.
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Figura 1. Alopecia de cuero cabelludo, cejas y pestafias.

Figura 3. Lesiones eritematoescamosas en area genital y raiz de
extremidades.

Figura 2. Grandes lesiones en regién lumbosacra y gluteos, Figura 4. Paroniquia y onicodistrofia.
liquenificadas.
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Figura 5. Lesiones en cara cinco dias después del tratamiento.

Tratamiento

Para la correccion de su estado hidrico, se administré un
bolo de cristaloides a 20 ml/kg/dosis y liquidos parente-
rales a 150 ml/kg/dia.

Se inicid la cobertura antibidtica con dicloxacilina a
dosis de 50 mg/kg/dia para cubrir las lesiones impetigi-
nizadas, con franca mejoria (Figuras 5 y 6).

En cuanto a la recuperacion de su estado nutricional, se
manejo con dieta hipercalorica e hiperproteica a razon de
800 kcal. Se suplemento con Pediasure por dos semanas
y se inici6 con oligoelementos parenterales.

Su cuadro de infeccion de vias urinarias y sindrome
diarreico se cubrié con amikacina a dosis de 21 mg/kg/
dia y metronidazol a 30 mg/kg/dia.

Las lesiones cutaneas se manejaron con sulfato de zinc
topico en forma de fomentos 3 veces al dia y aceite de
almendras dulces. A nivel del area del pafial se agreg6, de
manera empirica, miconazol topico por la sospecha clinica
de probable candidiasis cutanea. Para la correccion del

Figura 6. Lesiones cutaneas en extremidades después de 7 dias
de tratamiento.

déficit de zinc se inici6 con sulfato de zinc a dosis de 5
mg/kg/dia via oral. Se observo mejoria desde las primeras
dos semanas de inicio del tratamiento (Figura 7).

Se continuo con la vigilancia en la consulta externa en
forma mensual por 6 meses, con administracion de sulfato
de zinc a 5 mg/kg/dia. Present6 crecimiento de cabello y
recuperacion de la alopecia en cejas y pestafias un mes
y medio después del inicio del tratamiento (Figura 8).
También increment6 de peso en forma notable. Registrd
un peso de 12,600 g (PC 10) y talla de 85 cm (PC 3).

DISCUSION

La acrodermatitis enteropatica primaria es una rara enferme-
dad autosdmica recesiva, debida al déficit o inexistencia de
un ligando de zinc a nivel intestinal.”® Su presentacion es de
1:500,000 casos en lactantes, con un riesgo de transmision
de padres a hijos de 1:4. No tiene predileccion por raza o
sex0.>’ La edad mas frecuente de inicio de los sintomas es
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Figura 7. Al mes y medio de tratamiento, las lesiones en nuca y
region lumbosacra han desaparecido.

Figura 8. Crecimiento de cabello y cejas después de mes y medio
de tratamiento.

Figura 9. Recuperacion completa de la alopecia, de las lesiones
cutaneas y el estado nutricional después de tres meses.

en los primeros meses de vida, inmediatamente después de la
sustitucion de la leche materna por leche de vaca.® Su presen-
tacion clinica es muy aparatosa, con lesiones dermatologicas
muy caracteristicas, cuyo tratamiento es bastante sencillo, a
base de sulfato de zinc. Se logra la recuperacion completa
de las lesiones cutaneas y del estado nutricional (Figura 9).!0

Dado que la leche materna tiene una mejor biodisponi-
bilidad de zinc en relacidn a la leche de vaca, la lactancia
materna tiene una funcidn protectora, lo que justifica la
presentacion clinica después de su interrupcion.®!:!2 Las
funciones del zinc se han organizado en tres categorias:
catalitico, estructural y regulador.’

La deficiencia de zinc puede causar retraso en el cre-
cimiento, disfuncidn del sistema inmune, hipogonadismo
masculino, lesiones en la piel y trastornos neurolégicos
en los seres humanos.>!3

Debemos de pensar en esta enfermedad, toda vez que
nos encontremos frente a un paciente con las caracteristi-
cas de alopecia, diarrea y dermatitis acral y periorificial.
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Dentro de los diagnosticos clinicos diferenciales que
se deben de considerar se encuentran las siguientes:
pelagra, dermatitis seborreica, candidiasis diseminada,
hipovitaminosis, deficiencia de acidos grasos y deficiencia
de isoleucina.

El examen histopatologico de piel puede ser util para
descartar patologias como la dermatitis de contacto y
dermatitis seborreica. Sin embargo, el diagnéstico es
esencialmente clinico.®

Puede existir también déficit de zinc secundario o
adquirido por diversas causas, como prematurez, nu-
tricion parenteral, enfermedades renales, insuficiencia
pancreética, uso de diuréticos, infecciones, sindromes de
malabsorcion, cirugia intestinal, dietas ricas en fitatos y
calcio, neoplasias.®

Se debe destacar la importancia de realizar el diagnds-
tico clinico y corroborarlo con niveles séricos de zinc, ¢
iniciar el tratamiento en forma oportuna, incluso desde
un primer nivel de atencidn, ya que los niveles séricos
de zinc se normalizan rapidamente una vez iniciado el
suplemento. La duracion del tratamiento es prolongada y,
frecuentemente, debe mantenerse de por vida.'*!

Este caso Illama mucho la atencién por las lesiones
cutdneas cronicas y aparatosas que presentaba, el tiempo
de evolucion y la edad del paciente; incluso se llego a
confundir con inmunodeficiencias o procesos neoplasi-
cos. Presentaba, ademas, queilitis angular y paroniquia
caracteristicas, los cuales constituyen manifestaciones
precoces de AE primaria, asi como lesiones en los plie-
gues de las extremidades, que no se observan en la AE
adquirida.®

Nuestro paciente evoluciond rapidamente, con una
recuperacion completa de su estado nutricional, de las
lesiones cutaneas, con crecimiento de cabello y mejoria
clinica en su desarrollo psicomotor. Coincide con los
casos que se han reportado en la literatura en los que se
observa una mejoria clinica evidente, inmediatamente
después de iniciar el suplemento con zinc. Sin embargo,
existe un numero limitado de casos reportados de lactantes
mayores, como el caso de nuestro paciente, probablemente
porque no se sospecha el diagnostico o este se hace de una
manera tardia.

Por ultimo, se debe mencionar que no se necesitan
grandes recursos diagnodsticos y terapéuticos, sino mas bien
sospechar en la enfermedad e iniciar manejo de manera
oportuna en cualquier nivel de atencion.
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