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Acrodermalitis enteropatica: simulando una
dermalitis seborreica extensa y grave del lactante.

Presentacion de un caso

Antonio David Pérez-Elizondo,* José Luis Sanchez-Castillo**

RESUMEN

Se presenta el caso de una lactante de nueve meses de
vida con dermatitis generalizada caracterizada por eritema,
descamacion y formaciones escamocostrosas secas y adhe-
rentes de tinte amarillento, zonas atréfico-blanquecinas en
area genitoperianal y alopecia; cursaba, ademas, con cua-
dros diarreicos de repeticion. Representé un desafio diag-
ndstico para los médicos tratantes.
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INTRODUCCION

La acrodermatitis enteropatica es una enfermedad
rara, congénita, de herencia autosémica recesiva, cu-
yas manifestaciones clinicas resultan de una alteraciéon
en la absorcidn intestinal y/o del metabolismo del zinc.
Brandt describié en 1936 el padecimiento al reportar
tres casos que, tras la ablactacién materna, presenta-
ban diarrea crénica de dificil control y lesiones tegu-
mentarias de distribucién predominantemente acral,
atribuyendo un posible origen micético. Drankluck de-
termind la dindmica del metabolismo de este oligoe-
lemento esencial, planteando la hipoétesis de que una
alteracion singular en la absorcién intestinal era la res-
ponsable directa del padecimiento. El argumento ac-
tual apoya un defecto genético en la produccién, con-
formacién estructural o funcién de un factor de enlace
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ABSTRACT

We present the case of a nine-months-old baby girl with
generalized dermatitis characterized by erythema, desqua-
mation and dry and adherent scale-crusty formations of yel-
lowish tint, white atrophic lesions in genitoperianal area and
alopecia; with repeated diarrheal episodes. She represented
a diagnostic challenge to the physicians.
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molecular o ligando de bajo peso (acido picolinico)
que fija el zinc en la luz intestinal y facilita su transpor-
te a través de la mucosa; a su vez, un oligoelemento
quelante presente en la leche de vaca, la caseina, im-
pediria su penetracién una vez iniciada la ablactaciéon
materna. Clinicamente, se caracteriza por la presencia
insidiosa de una triada sintomatica bien conocida: der-
matitis acral y periorificial de naturaleza exudativa o
psoriasiforme, alopecia y cuadros diarreicos persisten-
tes, sélo presente en 20% de los casos. Otros hallazgos
documentados son irritabilidad, llanto facil, cambios
conductuales, fotofobia, anemia, disgeusia, retraso en
el desarrollo psicomotriz, hipogonadismo y respuesta
inmunoldgica anormal que contribuye a susceptibili-
dad infecciosa. El objetivo del trabajo es presentar el
caso de una lactante con manifestaciones abigarradas
y atipicas que representaron un reto diagndstico para
los médicos tratantes."3

PRESENTACION DE CASO

Ingresa al Servicio de Consulta Externa del Hospital
para el Nifio del Instituto Materno Infantil del Esta-
do de México, lactante femenina de nueve meses de
edad con eritema generalizado parcialmente cubier-
to por pequeios elementos descamativos adheren-
tes y secos de tinte blanco-amarillento, agrupados y
confluentes, especialmente situados en la cabeza 'y
el aspecto posterior del tronco (Figura 1). En el adrea
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Figura 1. Eritema generalizado con descamacién blanco-
amarillenta adherente.

Figura 2. Cambios discrémicos, tumefaccidon difusa y cica-
trices atroficas.

que cubre el panal es evidente una tumefaccién di-
fusa de aspecto hiumedo, fisuras y cambios discré-
micos nacarados mal definidos e irregulares, con
cicatrices atroéficas postinflamatorias (Figura 2). A
nivel ciliar y dorsonasal existen discretas formacio-
nes costrosas de color cetrino y apariencia untuosa,
asi como leves erosiones lineares enrojecidas en las
comisuras orales (Figura 3). Al completar el examen
fisico se aprecia alopecia total de la piel cabelluda,
cejas y pestanas, ademadas de onicodistrofia de las
veinte uias de manos y pies. Se muestra irritable,
con llanto facil, desnutrida y con leve retraso psico-
motor. Al interrogatorio dirigido, los padres refieren
aparicion del cuadro clinico después del retiro defini-
tivo de la lactancia materna cuatro meses atrds, con
empeoramiento del estado general a pesar de dos
internamientos previos sin respuesta terapéutica fa-
vorable a base de preparados emolientes, esteroides
topicos, antimicéticos y antibidticos sistémicos. Hay
episodios diarreicos de repeticion de manejo dificil.
Se decide su hospitalizacidn en el Servicio de Medici-
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Figura 3. Alopecia, elementos escamocostrosos amarillentos.

na Interna para protocolizar su estudio y determinar
el diagndstico, ingresando con la sospecha de candi-
dosis sistémica o acrodermatitis enteropatica.

Los examenes de laboratorio incluyeron biome-
tria hematica completa, quimica sanguinea, exuda-
do faringeo, uriandlisis y prueba de ELISA para VIH,
asi como examen directo con hidréxido de potasio
y cultivo de muestras de las lesiones de piel y uias.
El reporte de todos los estudios paraclinicos resulté
dentro de parametros normales, sin evidencia de in-
feccidon bacteriana o micética. El registro de los nive-
les séricos de zinc fue de 32 mg/dL (valores plasma-
ticos entre 60 y 110 mg/dL); se solicité la realizacién
de una biopsia cutanea para correlacién clinicopa-
tolégica. Previa limpieza regional del cuadrante su-
perior externo de la nalga e infiltraciéon de solucién
anestésica con vasoconstrictor, se toma una muestra
cutdnea hasta tejido graso subcutaneo empleando
sacabocado desechable numero seis, suturando con
nylon 4-0. El resultado del analisis anatomopatolé-
gico reportdé hiperqueratosis ortoqueratdsica, acan-
tosis y ampolla subepidérmica sin acantdlisis, necro-
sis y apoptosis queratinocitaria; edema de la dermis
superior y media con engrosamiento de las fibras de
colageno e infiltrado inflamatorio liquenoide mono-
morfo linfohistiocitario.

Los niveles séricos bajos de zinc, el reporte histopa-
tolégico de dermatitis psoriasiforme compatible y la
ausencia confirmada de filamentos flingicos en la piel
y uias orientaron el diagndstico hacia una acroderma-
titis enteropatica. Se suministré suspensién galénica
de sulfato de zinc a razén de 10 mg/kg/dia en tres
dosis divididas, con mejoria clinica satisfactoria hacia
la tercera semana. Localmente, se aplicaron fomentos
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templados con sulfato de cobre al 1 x 1 000, particu-
larmente en piel eccematosa, con posterior aplicacién
de crema con extracto de manzanilla. Como secuelas
temporales, quedaron discromias y cicatrices atrofi-
cas superficiales que mejoraron con el transcurso de
los meses en visitas médicas de vigilancia. Se pres-
cribid sulfato de zinc como tratamiento de sostén 2.5
mg/kg/dia en dosis fraccionadas durante un afio, sin
recaidas.

COMENTARIO

La acrodermatitis enteropatica es un trastorno autoé-
somico recesivo infrecuente, de incidencia descono-
cida, condicionado por la incapacidad de absorber el
zinc de la dieta. Los hallazgos clinicos inician gene-
ralmente al suspender la lactancia materna, cuando
aparece la triada caracteristica: diarrea, dermatitis
psoriasiforme o eccematosa de predominio acral y
periorificial, asi como alopecia, manifestaciones sdlo
presentes en el 20% de los casos documentados. El
diagndstico se fundamenta en el reconocimiento de
las alteraciones tegumentarias y sistémicas asocia-
das; el estudio anatomopatoldgico de una piel lesio-
nada es orientador. La determinacidn de los niveles
séricos de zinc y de la fosfatasa alcalina -una meta-
loenzima dependiente-, bajos en la mayoria de los
casos, lo confirma. El manejo con suplementos de
este oligoelemento, casi siempre de por vida -ini-
ciando con dosis de 5-10 mg/kg/dia en el brote agu-
do, con rapida respuesta terapéutica, con reduccién
paulatina de mantenimiento- es la solucién para con-
trolar las manifestaciones clinicas. El objetivo de este
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trabajo es compartir la experiencia de sospechar esta
patologia infrecuente en lactantes y ninos de mayor
edad con los hallazgos caracteristicos ya menciona-
dos, que en nuestro caso se presté a confusién por
la generalizacién del eritema y la presencia de areas
atroficas, datos aun mas raros.*>
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