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Resumen

Introduccidon. La Acrodermatitis Enteropatica es una enfermedad
hereditaria autosdmica recesiva que lleva a un déficit de zinc en el
organismo, caracterizado por un cuadro clinico variado: dermatitis
periorificial y acral, alopecia y diarrea, aunque no siempre se presenta
todo el cuadro completo. El zinc es el causante, una metaloenzima
importante en el metabolismo y su carencia prolongada resulta en
retraso del crecimiento, del desarrollo y manifestaciones cutaneas en el
nino, resaltando la importancia del diagndstico y tratamiento temprano
de esta patologia. En un periodo de 33 afios en el servicio dermatoldgico
de esta institucién de atencion secundaria, fueron diagnosticados dos
casos de Acrodermatitis Enteropatica, uno de los cuales presentamos.

Objetivo: reportar un caso en nuestro medio. Caso clinico: nifia blanca
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de 20 meses de edad con diarreas, lesiones eritematosas costro
escamosas peri-orificial y acral, alopecia difusa del cuero cabelludo que
aparecieron después del destete. Conclusiones: esta es una enfermedad
infrecuente autosdmica recesiva que lleva a una deficiencia en la
absorcién de zinc, que debe ser diagnosticada y tratada precozmente de
forma multidisciplinaria. En este caso, la evolucién fue satisfactoria al
recibir la dosis recomendada de zinc oral.

Descriptores DeCS: ACRODERMATITIS/etiologia;
ACRODERMATITIS/diagndstico; CRODERMATITIS/quimioterapia;
ZINC/uso terapéutico; DEFICIENCIA DE ZINC

Abstract

Introduction: The Enteropathic Acrodermatitis is an hereditary
autosomal recessive disease that can cause a zinc defficit in the body, it
is characterized by varied clinical manifestations like the periorificial and
acral dermatitis, alopecia and diarrhea, although the whole
manifestations are not always presented. Zinc is the leading cause, an
important metaloenzyme in the metabolism and its prolongued defficit
can provoke a retardation of growth, development and skin
manifestations in children, emphasizing the importance of an early
diagnosis and treatment of this pathology. Within a period of 33 years in
the dermatological service of this institution of secondary assistance,
there were diagnosed two cases of Enteropathic Acrodermatitis, one of
them is presented in this work. Objective: to report a case in our field.
Clinical case: a 20 months -old white baby girl with diarrheas,
eritematous, peri orificial, craddle, squamous and acral lesions, diffuse
alopecia of the scalp that appeared after the weaning. Conclusions: this
is an infrequent autosomal recessive disease that leads to the defficit of

zinc absortion and should be early diagnosed an treated in a



multidisciplinary way. In this case the evolution was satisfactory after
receiving the recommended oral dosis of zinc.

Subject heading: ACRODERMATITIS/etiology;
ACRODERMATITIS/diagnosis; ACRODERMATITIS/drug therapy;
ZINC/therapeutic use; ZINC DEFICIENCY

Introduccion

La Acrodermatitis Enteropatica (AE) fue descrita por vez primera en
1936 por Brandt en tres pacientes pediatricos, que después de retirarle
la lactancia materna desarrollaron lesiones eccematosas y diarreas que
no cedian con los antibidticos ni los antimicoticos, por creer se trataba
de una entidad de etiologia infecciosa. Drankluck 60 afos después, en
1996 demostro que la causa de la DE era una deficiencia en la absorcion
del zinc, al establecer las bases moleculares del metabolismo de éste

metal. 1. 2,3

Es una enfermedad autosdmica recesiva recientemente mapeado en el
locus 8g24.3, de incidencia desconocida aunque puede catalogarse de

infrecuente en nuestro medio. > 6 7.8

Las manifestaciones clinicas estan dadas por dermatitis acral y
periorificial, diarreas y alopecia, aunque este cuadro completo solo se
observa en el 20 % de los casos. Debe ser reconocida inmediatamente
por dermatdlogos y pediatras por las serias complicaciones sistémicas
que causa si no recibe un tratamiento precoz. ° El tratamiento de
eleccion consiste en la administracién de sulfato de =zinc oral,

comenzando con dosis bajas de 1 mg/kg/dia hasta llegar a 5 mg/kg/dia.

16, 17,18



Objetivo: Revisar la literatura médica y reportar un caso clinico de una

enfermedad poco frecuente en nuestro medio.

Caso clinico

Se reporta el caso de una nifia de 20 meses de edad procedente del
Hospital Infantil donde estaba ingresada por un cuadro de diarreas,
lesiones cutaneas acrales y periorificiales y caida del pelo del cuero
cabelludo de varios meses de evolucidén.

Al interrogar a la madre se confirmé dos ingresos anteriores, recibiendo
tratamiento con antibidticos diversos y antimicético sin mejoria alguna.
Como antecedente importante, a los siete meses de edad se le

suspendio la lactancia materna.

Al examen fisico dermatoldgico se observaron placas de aspecto
geograficos, eritematosas, exulceradas, de bordes de descamativos, de
diferentes tamafios, de localizacidén peribucal, anal y genital con algunas
vesiculas serohematicas acompafiado de un cuadro general de

desnutricion e irritabilidad. (Figuras 1 y 2).

Se le realiz6 hemograma (Hg 11,5 g/dl), leucograma (12.400 /mm3) y
plagquetas en 300 000/mm3, biopsia de piel que se informdé como una
dermatitis psoriasisforme y el zinc fue de 3.5 mg/L (nhormal: 6,8-10,8
mg/L).

Recibié tratamiento general con bafios de manzanilla en bafiadera por
20 minutos tres veces al dia, difenhidramina 5 mg/kg/dia y sulfato de
zinc 1mg/kg/dia hasta llegar a los 5 mg/kg/dia repartida en tres dosis

via oral. La evolucién fue sorprendente: a las 72 horas cedi6 la diarrea,



la irritabilidad y las 4 lesiones cutdneas estaban menos eritematosas;

dos semanas después solo quedaban lesiones cicatrizales.
Discusion

La Acrodermatitis Enteropatica descrita hace 76 anos por Brandt, se le
propuso varias teorias para tratar de explicar su etiologia. Diversos
estudios demostraron que es de caracter hereditario autosdmica
recesiva que provoca una deficiencia de zinc, que es la causa de las
diversas manifestaciones clinicas en el paciente. Recientemente se ha
planteado que la proteina identificadora del zinc estd comprometida en
la expresion genética de varios factores de crecimiento y receptores
asteroideos. Se sabe que, en la deficiencia de zinc decrece la produccién
de interleucina 2 (IL-2) como acompanante de los linfocitos T,
observandose ademas disminucién en las subpoblaciones de estos,
situacion que puede mejorar al suministrar el mineral. Una ligera
deficiencia de zinc puede presentar un significativo problema clinico. 1°
11,12 | 3 forma en que se presenta en nuestro listado de medicamentos
es como sulfato de zinc tab. 50 mg (220 mg de sulfato de zinc = 50 mg
de zinc elemental) y se prepara también en forma de papelillos que
contienen 5 mg de zinc elemental. Es soluble en agua e insoluble en
alcohol. Ademas se puede preparar en cucharaditas de 10 mg (zinc
elemental) en 5 cc. Otras formas de presentacion: Gluconato de zinc
tableta, acetato de zinc tableta, carbonato de zinc uso todpico y gotas
oftdlmicas. El cloruro de zinc en concentraciones muy diluidas ha sido

usado en alimentacién parenteral. 1>

En la Acrodermatitis Enteropatica se desarrolla una deficiencia de zinc
debido a una disminucidn en su absorcion a nivel del duodeno y yeyuno

en lactantes que dejan de alimentarse de leche bovina que por su
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condicion genética surge dias o semanas después del nacimiento o poco
después del destete de los bebés cuando se alimenta de leche materna.
El &cido picolinico (producido por el pancreas) seria el encargado del
transporte de este oligoelemento hacia el interior del enterocito,

plantedndose que en esta entidad estaria ausente o disminuido. 16: 17, 18,5

Conclusiones

La Dermatitis Enteropatica por ser una enfermedad infrecuente, no
muchos galenos piensan en ella cuando hay un caso con diarreas y
manifestaciones cutaneas. La importancia de este reporte, es subrayar
que el diagndstico y tratamiento precoz es responsabilidad de pediatras
y dermatodlogos con el objetivo de evitar las consecuencias que causa en
el organismo la deficiencia de zinc y que la comunicacion a los padres de
la posibilidad de que le nazca un hijo con esta afeccién es ineludible

para prevenirla.
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