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Pelagra: la enfermedad de las cuatro D.

Comunicacion de un caso
Pellagra: The Four D Disease. A Case Report
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RESUMEN

La pelagra es una enfermedad causada por la deficiencia de
niacina o su precursor triptéfano. Las caracteristicas clinicas son
dermatitis, demencia y diarrea. Muy pocos pacientes presentan
la triada completa, y sélo 33% de los enfermos tiene la derma-
titis. Exponemos el caso de una paciente de 86 afios de edad
que presentd una dermatosis diseminada, bilateral y simétrica
con predominio en zonas fotoexpuestas, caracterizada por pla-
cas hiperpigmentadas de bordes irregulares y descamacion en
el guante de las extremidades. Se realizé el diagnéstico clinico
de pelagra y se inici6 tratamiento con dieta y niacina via oral,
observando una mejorfa importante en las manifestaciones cli-
nicas.

PALABRAS CLAVE: fotodermatitis, niacina, demencia, diarreq, der-
matitis.

Introduccion

a pelagra fue descrita por primera vez en 1735 por

Gaspar Casal en la regién norte de Espadia en perso-
nas cuya alimentacién consistia principalmente en maiz.
El término fue acufiado por el italiano Frapolli en 1775,
“pelle” y “agra” piel dspera. En 1937, Elvehjem descubrié
que la carencia de niacina era la clave de esta enferme-
dad. También conocida como mal de la rosa, enfermedad
de las cuatro b (dermatosis, diarrea, demencia y defun-
cién) o enfermedad de Gaspar Casal. Es causada por la
deficiencia primaria de la vitamina hidrosoluble niaci-
na (4cido nicotinico o vitamina B3) o por su precursor,
el triptéfano.”* Las enzimas NAD (nicotinamida adenina
dinucléotido) y su forma fosforilada (NADP) son esenciales

CORRESPONDENCIA

ABSTRACT

Pellagra is caused by deficiency of niacin or its amino acid pre-
cursor tryptophan. Clinical features are characterized by derma-
titis, diarrhea and dementia. Dermatitis is observed only in 33%
of patients. We report a 86-year-old female who presented
a disseminated, bilateral and symmetrical dermatosis predomi-
nantly in sun-exposed areas, characterized by well-defined, hy-
perpigmented plaques and distal desquamation with gloves-like
aspect. Pellagra was diagnosed and treatment with supplement
and oral niacin was started, with significant improvement.
KEYWORDS: photodermatitis, niacin, dementia, diarrhea, dermatitis.

para el metabolismo de carbohidratos, grasas y proteinas,
asi como el transporte de energfa y metabolismo celu-
lar.># Esta avitaminosis también se presenta de forma se-
cundaria como consecuencia de una deficiente absorcién
o metabolismo (anorexia nerviosa, alcoholismo crénico,
diarrea prolongada, ileitis, colitis, cirrosis, sindrome car-
cinoide, VIH) o por fdrmacos que inhiben la conversién de
triptéfano a niacina (azatioprina, 5-fluoracilo, 6-mercap-
topurina, fenobarbital) o que suprimen de manera endé-
gena su formacién (isoniazida).>”

La pelagra es endémica en paises no industrializados
con indices altos de desnutricién. Se ha descrito en zo-
nas de conflictos bélicos y hambruna, y se ha considerado
endémica en México, Africa, Indonesia, Cuba y China.!
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En Espafia la incidencia es de 0.5 casos por 100 000 ha-
bitantes/afio® y los factores de riesgo mds importantes son
el alcoholismo y una dieta baja en nutrientes, fundamen-
talmente anorexia nerviosa.” En México se encuentra en
todo el pais.’

En este estudio presentamos un caso geridtrico con la
triada caracteristica.

Caso Clinico

Paciente femenino de 86 afios de edad que se presenta al
servicio con una dermatosis diseminada, bilateral y simé-
trica con predominio en zonas fotoexpuestas, en la cabeza
afecta la cara y los pabellones auriculares, las cuatro ex-
tremidades y el tronco en v del escote y la cara posterior,
caracterizada por placas hiperpigmentadas color marrén
oscuro, bien definidas, de bordes irregulares y de dife-
rentes tamafios, con tendencia a confluir, ademdas de des-
camacion en el guante de las extremidades (figuras 1-4).
Su familiar refiere que desde hace ocho afios la paciente
presenta episodios alternantes de manchas eritematosas en
las piernas, acompafiadas de evacuaciones liquidas que se
autolimitaban sin tratamiento, sin embargo, 15 dfas pre-
vios a la consulta present6 diseminacién de la dermato-
sis. Al momento de la consulta se detecta alteracién en la
memoria, juicio y cdlculo, con minimental de 6 puntos, lo
que indica demencia severa.

Figura 1. Collar de Casal.

—
e

Figura 2. Guantelete pelagroso.
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Se tomaron pruebas de laboratorio generales en las que
destacé neutropenia leve, anemia microcitica hipocrémi-
ca e hipoalbuminemia. Se realiz6 biopsia de piel en la
cual se observé un estrato cérneo en red de canasta, epi-
dermis con aplanamiento de los procesos interpapilares,
en la capa basal se observan melanocitos dendriticos con
incremento en su tamario, asi como hiperpigmentacién y
focos de vacuolizacién de la capa basal y queratinocitos
necroéticos individuales; dermis papilar con infiltrado in-
flamatorio perivascular por linfocitos, ademds de caida de
pigmento y melanéfagos; se reporté como una dermatitis
de interfaz vacuolar con caida de pigmento (figura s). Se
diagnosticé pelagra por cuadro clinico debido a que la
paciente present6 la triada cldsica de diarrea, dermatitis
y demencia. Fue tratada con dieta y niacina via oral, y se
observé una mejoria importante en las manifestaciones
de la triada.

Comentarios

La pelagra se expresa en la piel, las mucosas y el sistema
nervioso central. El cuadro clinico se caracteriza porque
es una dermatosis bilateral y simétrica,’ en zonas fotoex-

Figura 3. a y b) Dermatosis bilateral simétrica en miembros pélvicos y pabellén
auricular.

Figura 4. 3, b y ©) Dermatosis antes y después del tratamiento, y a un afio de se-
guimiento.
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Figura 5. Histopatologfa: dermatitis de interfaz vacuolar con caida de pigmento.

puestas (cara, cuello, manos, dorso de los pies) y en zonas
de roce y friccién (codos, rodillas, mufiecas, escroto y vul-
va).*>° Las lesiones elementales presentes son eritema,
descamacién y pigmentacién. Se consideran patognomo-
nicas cuando se localizan en la zona v del escote (derma-
tomas 3y c4), “collar de Casal”, y en manos, “guantelete
pelagroso”. La dermatosis puede simular quemaduras
solares cuando estd caracterizada por vesiculas y ampo-
llas.™ En fases avanzadas la dermatosis se vuelve dspe-
ra y pigmentada.® En un tercio de los pacientes existe
afeccién en la cavidad oral donde se observan datos de
desnutricién, como queilitis angular y glositis.” Los sin-
tomas neurolégicos iniciales son bastante inespecificos
e incluyen: cefalea, falta de concentracién, irritabilidad,
confusién, trastornos de conducta, ansiedad, alucinacio-
nes, depresion, ataxia, insomnio y amnesia que pueden
evolucionar a encefalitis, neuritis y mielitis en estadios
avanzados.””*” Se han reportado casos con neuropatia
periférica de los miembros superiores e inferiores (alte-
raciones en la fuerza y la sensibilidad), los cuales pueden
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persistir aun con un tratamiento suplementario adecua-
do. La afeccién gastrointestinal se manifiesta inicial-
mente como anorexia, éste es el signo cldsico de la enfer-
medad, ocasionalmente asociada con dolor abdominal,
ndusea, vémitos y después evoluciona a cambios atréficos
e inflamatorios en la mucosa que se traducen en diarrea.>®

Pricticamente nunca se realiza estudio histopatol6gi-
co, sin embargo, se llegan a observar ampollas intraepi-
dérmicas o subepidérmicas con necrosis epidérmica en
fase aguda e hiperqueratosis, paraqueratosis, acantosis
moderada e hiperpigmentacién de la basal en fase créni-
ca.' La presencia de una palidez extrema en el tercio su-
perior de la epidermis, con una balonizacién importante
en los queratinocitos de esa zona es altamente sugerente
de pelagra, aunque se ha visto que los hallazgos histopa-
tolégicos de pelagra varian a lo largo del proceso, y en
muchos casos son inespecificos.?

Es necesario hacer un diagnéstico diferencial de pela-
gra en pacientes con alcoholismo crénico que presenten
delirium tremens o psicosis, debido a que estos pacientes
suelen cursar con deficiencia de niacina.” Asi como con
otras dermatosis, como fotodermatitis, dermatitis at6pi-
ca, pénfigo vulgar y porfiria cutdnea tarda, entre otras.*
Pacientes con formas psiquidtricas y neurolégicas graves,
como la encefalopatia y la psicosis pelagrosa, pueden pre-
sentarse sin signos cutdneos, esto probablemente es se-
cundario a la falta de tiempo para manifestarse debido a
un deterioro clinico acelerado.® En pacientes con anore-
xia nerviosa es posible que los signos sean atipicos y pue-
den sobreponerse con otras deficiencias nutricionales.®
Debemos tener en cuenta que la triada cldsica (dermatitis,
diarrea y demencia) no siempre se encuentra presente. En
pacientes geridtricos se asocia con un déficit en la ingesta
y descuido por parte de los cuidadores.

El diagnéstico es clinico y se confirma por una rdpida
respuesta terapéutica a la administracién de nicotinami-
da via oral;”® no existe ninguna prueba bioquimica pa-
tognoménica de pelagra, sin embargo podemos hacer uso
de las concentraciones urinarias de piridona o metilni-
cotinamida como indicadores de deficiencia de niacina
(valores <0.8 mg)," asi como niveles disminuidos de 5 hi-
droxi-indol-acético (A-5-HIA) en orina.® Otras alteraciones
en pruebas de laboratorio son: anemia, hipoproteinemia,
hipokalemia, hipofosfatemia y alteracién de las pruebas
de funcién hepética.’»

El tratamiento se realiza con base en factores predis-
ponentes. La dosis terapéutica de nicotinamida es 100 mg
cada seis horas y debe continuarse con 50 mg cada ocho
horas al presentar mejorfa clinica,® los efectos adversos
asociados al tratamiento son cefalea y rubor.* En el caso
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clinico, a pesar de que no contamos con anélisis serolégi-
co y urinario que confirmara la deficiencia de niacina, la
prueba terapéutica con alimentacién adecuada (consumo
de una dieta alta en proteinas: huevos, pan, carne, pollo,
pescado, cacahuates, semillas y granos enteros), medidas
generales y niacina via oral 100 mg cada ocho horas nos
permitieron hacer el diagnéstico.

Comunicamos este caso cldsico de pelagra con la fi-
nalidad de recordar las bases necesarias para el recono-
cimiento y diagndstico oportunos; aunque se sabe que el
diagnéstico es clinico, es de suma importancia que los ha-
llazgos histopatoldgicos sean corroborados con la clinica,
ya que en el caso que presentamos la biopsia mostré un
patrén diferente al reportado en la literatura. Asimismo,
indagar si existen patologias asociadas a la presentacién
clinica e iniciar el tratamiento primario o de la enferme-
dad de base. En general, los pacientes con apego adecua-
do al tratamiento presentan mejoria clinica en unas cuan-
tas semanas de la dermatosis, la demencia y la diarrea.
Debemos hacer hincapié en que no estamos ante una en-
fermedad infectocontagiosa y que es necesario promover
el combate contra la pobreza, la insalubridad y el analfa-
betismo.
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