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Resumen

Introduccion: La acrodermatitis enteropatica es una enfermedad de baja incidencia que ocurre
por deficiencia de zinc; puede ser hereditaria o adquirida. Se caracteriza por dermatitis acral,
alopecia, diarrea y problemas de crecimiento. La afeccion dermatoldgica puede simular una
infeccion micotica cutanea u otras enfermedades de la piel relacionadas con patogenos.

Caso clinico: Se informa el caso de una paciente de sexo femenino de 7 meses de edad, que
fue enviada al Centro Médico Nacional 20 de Noviembre por sospecha de inmunodeficiencia y
micosis cutanea. Inicié con un cuadro clinico caracterizado por dermatosis diseminada a cabeza,
tronco y region genital, por lo que recibié tratamiento inicial con un antifingico y antibiéticos
de amplio espectro, sin presentar mejoria. A su ingreso se descartaron inmunodeficiencia e
infeccion micotica. Se sospecho6 acrodermatitis enteropatica, corroborandose el diagnostico al
encontrar niveles séricos de zinc disminuidos. La paciente presentd mejoria inmediata tras el
inicio del tratamiento con zinc por via oral.

Conclusiones: El diagndstico diferencial de acrodermatitis enteropatica es amplio e incluye
infecciones cutaneas, por lo que el reconocimiento temprano de las caracteristicas de las
lesiones favorece la sospecha, el diagnostico y el tratamiento adecuado.
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Introduction: Acrodermatitis enteropathica is a low-incidence disease due to inherited or acqui-
red zinc deficiency. It is characterized by acral dermatitis, alopecia, diarrhea and growth
retardation. The dermatological condition may mimic a cutaneous fungal infection or other
pathogen-related skin diseases.

Case report: We report the case of a female patient of 7 months of age, who was sent to Centro
Médico Nacional 20 de Noviembre for suspicion of immunodeficiency and cutaneous mycosis.
Her condition began with dermatosis disseminated to the head, trunk and genital region; initial
treatment with antifungal and broad spectrum antibiotics was given, without improvement.
Upon admission, immunodeficiency and fungal infection were discarded. Acrodermatitis ente-
ropathica was suspected, and corroborated later by low serum zinc levels. Inmediately after
the start of oral treatment with zinc, the patient showed improvement.

Conclusions: There are multiple differential diagnoses of acrodermatitis enteropathica, which
includes cutaneous infections. Therefore, the early recognition of the characteristic lesions
favors suspicion, diagnosis and appropriate treatment.

© 2017 Hospital Infantil de México Federico Gomez. Published by Masson Doyma México S.A.
This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/

licenses/by-nc-nd/4.0/).

1. Introduccion

El zinc es un oligoelemento esencial que cumple con mul-
tiples funciones metabdlicas: participa activamente en el
sitio catalitico de un importante nimero de sistemas enzi-
maticos, destaca por ser un ion estructural que participa
en algunas membranas bioldgicas, es necesario para la inte-
gridad de las histonas, ademas de ser un componente de
las polimerasas del ADN y del ARN y de enzimas citosolicas
involucradas en la sintesis de proteinas, razén por la que
desempefia un papel central en el crecimiento celular’?. Es
especialmente necesario para el correcto funcionamiento de
varios organos y sistemas, incluidos el tracto gastrointesti-
nal, sistema nervioso central y tegumentario.

La deficiencia de zinc puede ser causada por dife-
rentes factores, como la ingesta insuficiente, problemas
en la absorcion intestinal o pérdidas corporales excesiva-
mente elevadas, asi como determinadas enfermedades. La
acrodermatitis enteropatica (AE) es la patologia mas repre-
sentativa de la deficiencia de zinc que resulta de un defecto
en la absorcion intestinal o de un aporte inadecuado®.

Se presenta el caso de una paciente lactante con AE.
El diagndstico de AE, aunque poco frecuente, es de gran
relevancia clinica, y debe ser reconocido prontamente por
médicos de primer contacto para el oportuno tratamiento,
el control de la progresion de las lesiones y evitar complica-
ciones de la enfermedad.

2. Caso clinico

Lactante femenino de 6 meses de edad procedente de Sina-
loa, México. Hija de padres jovenes no consanguineos. Fue
obtenida de término, de embarazo normoevolutivo por via
abdominal, sin complicaciones. Fue alimentada de forma
exclusiva con seno materno hasta la tercera semana de vida.

Curso con hipertrofia de piloro, motivo por el que se realizd
piloromiotomia. Posteriormente, fue alimentada con for-
mula de inicio. Present6 alergia a la proteina de leche de
vaca, por lo que fue tratada con una formula extensamente
hidrolizada. Como no presenté mejoria, se cambi6é a for-
mula de aminoacidos. Entre sus antecedentes patoldgicos,
la madre refirio dos cuadros de neumonia que requirie-
ron hospitalizacion, asi como infecciones gastrointestinales
recurrentes.

A los 5 meses de edad presentd dermatosis diseminada
a cabeza, cuello, tronco y genitales, constituida por placas
eritematoescamosas de color rojo-rosado, aspecto brillante,
bordes regulares y bien definidos, de una semana de evolu-
cion. Ademas, presento fiebre y ataque al estado general,
por lo que ingreso al servicio de Pediatria en el Hospi-
tal Regional. Durante su estancia, se aisld Acinetobacter
baumannii y Klebsiella pneumoniae en hemocultivos peri-
féricos. Recibié tratamiento con ceftriaxona, vancomicina
y caspofungina, ademas de la administracion de inmunoglo-
bulina intravenosa por sospecha de inmunodeficiencia; no
presentd mejoria en las lesiones dérmicas. Es referida a esta
unidad con diagnéstico de micosis cutanea.

Al ingreso se encontrdé con peso de 6.3kg (p12.86, -
1.13 DE), talla 65cm (p45.96, -0.10 DE). Al examen fisico
se observo dermatosis diseminada a cabeza y tronco con
distribucion simétrica, afectando parpados superiores, cara
postero-superior de pabellones auriculares, region perio-
ral, menton, cara anterior de cuello y cara antero-superior
de tronco; la dermatosis constituida por placas eritema-
toescamosas de color rojo-rosado, aspecto brillante, bordes
regulares y bien definidos, con escama fina blanquecina en
la superficie y de mayor grosor hacia los bordes, facilmente
desprendible, de dos semanas de evolucion. En mucosas se
encontrd glositis y queilitis angular (fig. 1). Se encontré nor-
mal para el resto de la exploracion fisica.

Se suspendieron antibidticos y antiflingico, e inici6 nutri-
cion parenteral total por pobre tolerancia a la via oral
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Figura 1
auricular izquierdo.

secundaria a las lesiones descritas. En la valoracién inmu-
nologica se descartd inmunodeficiencia. Dermatologia inici6
emolientes topicos y realizo biopsia de piel, la cual informo
vasculitis leve con infiltrados de polimorfonucleares y eosi-
nofilos. El cultivo de piel no present6 desarrollo flngico o
bacteriano.

Por la presentacion clinica, se sospecho de AE, por lo que
se solicitaron niveles séricos de zinc. Estos se reportaron en
54.07 ng/dl, lo que corroboré el diagnodstico. Se inicid tra-
tamiento con gluconato de zinc a una dosis de 15mg via
oral cada 24h. Se presenté una mejoria inmediata de las
lesiones cutaneas, observando dermatosis diseminada a la
misma topografia, constituida por placas rosadas, de bor-
des regulares y bien definidos, simétricas, con escama fina,
facilmente desprendible (fig. 2). Present6, ademas, mejoria
en la tolerancia a la alimentacion por via oral, por lo que
se suspendio6 nutricion parenteral total. Durante su estancia
permanecio sin fiebre, y los hemocultivos se reportaron sin
desarrollo. Los reactantes de fase aguda fueron negativos,
por lo que se decidio su egreso con tratamiento oral de glu-
conato de zinc a misma dosis. Fue valorada en la consulta
externa tres meses después, encontrando resolucion total

Lesiones dérmicas al diagnostico. Se observa dermatosis diseminada en parpados superiores, region perioral, pabellon

de las lesiones dérmicas (fig. 3), asintomatica y sin otros
hallazgos patologicos en la exploracion fisica.

3. Discusion

La AE es una enfermedad secundaria a la deficiencia de zinc,
con una incidencia estimada de 1:500,000 recién nacidos, sin
predileccion por raza o sexo®. En México se han reportado
de dos casos de AE (tabla 1)>°.

La deficiencia de zinc puede ocurrir de forma genética
o adquirida. La forma hereditaria corresponde a un defecto
genético autosomico recesivo donde existe una mutacion en
el gen SLC39A4, localizado en el cromosoma 8q24.3, que
codifica una proteina transportadora, la ZIP4, dando como
resultado una absorcion deteriorada de zinc y una subse-
cuente deficiencia. A la fecha, se han descrito 34 variantes
que afectan la funcién de SLC39A4*78, La forma adquirida
se presenta asociada con otras entidades, como sindro-
mes de mala absorcion, enfermedad inflamatoria intestinal,
pancreatitis cronica, intestino corto, enfermedad celiaca,
fibrosis quistica, nutricion parenteral prolongada. Pacientes
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Figura 2

Tabla 1

Reportes de casos de pacientes con acrodermatitis enteropatica

Lesiones dérmicas tras iniciar la administracion oral de zinc. Se puede observar una notable mejoria.

Toxtle y Hernandez, 2012°

Pérez y Sanchez, 2014°

Martinez ME et al., 2017"

Edad al diagnostico
Alopecia

Historia de diarrea cronica
Terapia previa

Niveles de zinc
Histopatologia

Tratamiento (dosis de zinc)

Evolucion

2 anos 10 meses

Si

Si

Amoxicilina, hidrocortisona
y banos coloides

41 pg/dl

Pérdida del epitelio de
revestimiento epidérmico.
La basal mostro depositos
de melanina con sustitucion
por incontables eritrocitos y
leucocitos
polimorfonucleares
infiltrando la pared. En la
lamina propia existen
nodulos de linfocitos y
células plasmaticas. Se
reportdé como dermatosis
crénica intensa
inespecifica, asociada a
incontinencia melaninica

5 mg/kg/dia

Mejoria en dos semanas

9 meses

Si

Si

Preparados emolientes,
esteroides topicos,
antimicoticos y antibidticos
sistémicos

32 ng/dl

Hiperqueratosis
ortoqueratosica, acantosis y
ampolla subepidérmica sin
acantolisis, necrosis y
apoptosis queratinocitaria;
edema de la dermis superior
y media con engrosamiento
de las fibras de colageno e
infiltrado inflamatorio
liquenoide monomorfo
linfohistiocitario

Inicio: 10 mg/kg/dia, tres
dosis por tres semanas
Mantenimiento: 2.5
mg/kg/dia

Mejoria en tres semanas

7 meses

No

Si

Inmunoglobulina,
ceftriaxona, vancomicina y
caspofungina

54.07 ug/dl
Vasculitis leve con

polimorfonucleeares y
eosinofilos

15 mg/dia

Mejoria en una semana

" Caso reportado en el presente trabajo.

con neoplasias malignas, quemaduras e infecciones pueden
presentar deficiencia de zinc debido a un aumento en la
demanda metabdlica. Algunos medicamentos como peni-
cilamina, diuréticos, valproato, antimetabolitos y hierro
también pueden producir deficiencias de este mineral®.

Los sintomas de AE pueden aparecer en lactantes ali-
mentados con formula en los primeros dias, tras suspender
la leche materna. Esto indica que la leche humana posee
un factor protector. Aunque la leche de vaca contiene una
mayor cantidad de zinc que la leche humana, carece de otras
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Figura 3  Paciente con recuperacion de las lesiones dérmicas
en consulta de seguimiento a tres meses de haber iniciado el
tratamiento con zinc.

proteinas de bajo peso molecular que son necesarias para su
absorcion y biodisponibilidad®. Se reportd que la paciente
tuvo el antecedente de haber suspendido la alimentacion
con leche materna a la tercera semana de vida, lo cual pudo
haber contribuido al desarrollo de la enfermedad.

Los sintomas tempranos de AE incluyen la aparicion pla-
cas eritematosas, piel seca, escamosa y eccema. Suelen
afectarse inicialmente aéreas acrales y periorificiales, cara,
cuero cabelludo y area genital. Estas dermatitis cutaneas
se deterioran rapidamente y pueden estar acompanadas de
paroniquia, dermatitis inflamatoria en las palmas y arrugas
en los dedos. Puede existir afeccion a las mucosas, princi-
palmente con glositis, estomatitis y queilitis angular'®. Tal
como se describe en la literatura, la paciente presento afec-
tacion en piel de pabellones auriculares, parpados y boca,
con afeccion a mucosas manifestada por glositis y queilitis
angular. De la misma forma, presento lesiones en cuello,
tronco y area perineal.

La diarrea es uno de los sintomas mas variables en AE; si
aparece y se exacerba, podria conducir a un desequilibrio
hidroelectrolitico’. En el historial clinico de la paciente se
mencionaron multiples infecciones gastrointestinales carac-
terizadas por diarrea no disentérica. Este sintoma es un dato
clave para el diagndstico de AE, por lo que debe interrogarse
minuciosamente cuando se sospeche esta enfermedad.

La sospecha inicial de inmunodeficiencia primaria en la
paciente estuvo basada en el antecedente de dos hospi-
talizaciones por neumonia de la comunidad. No obstante,
debe considerarse que la deficiencia de zinc afecta multi-
ples aspectos del sistema inmunoldgico, principalmente el
desarrollo y la funcion de las células que median la inmuni-
dad innata y adquirida. La fagocitosis, la muerte intracelular
y la produccion de citoquinas también se ven afectadas por
la deficiencia de zinc''.

El diagnostico es clinico, apoyado de examenes de labo-
ratorio mediante la medicion de los niveles de zinc sérico.
Los niveles normales de zinc en la poblacion general son de
70 a 110 ug/dl’%; en nifos latinos, de 82 a 280 ng/dl'?. Las
pruebas de genética molecular pueden identificar una muta-
cion en el gen SLC39A4, confirmando el diagndstico genético
de AE.

El diagnostico diferencial incluye el impétigo contagioso,
la candidiasis, psoriasis y otras enfermedades de la piel rela-
cionadas con patogenos. El diagnéstico de referencia de la
paciente fue micosis cutanea. La forma de presentacion de
esta entidad son maculas redondeadas, bien definidas, con

escamas finas en su superficie facilmente desprendibles; el
color varia entre rosa, anaranjado y blanco, con lesiones
que se distribuyen por el térax, los hombros, los brazos, el
abdomen, la region lumbary el cuello, mismas que son infre-
cuentes en las extremidades inferiores y la cara'>. Debido a
que esta clinica no se encontro en la paciente, se descartd
una micosis cutanea. Otros diagndsticos diferenciales son
dermatitis seborreica, sindrome de Stevens-Johnson, der-
matitis atopica y eritema multiforme.

Las lesiones de AE no muestran caracteristicas histopa-
tologicas especificas. En esta paciente se reporto vasculitis,
hallazgos que no se han reportado en esta patologia.

La administracion de suplementos de zinc es la base
en el tratamiento de AE. La dosis recomendada es de 1-
2mg/kg/dia. El acetato de zinc, el gluconato de zinc y el
sulfato de zinc son algunos ejemplos de suplementos de
zinc disponibles que pueden ser efectivos en el tratamiento
de la AE. En los casos de deficiencia severa de zinc, se
recomienda la administracion intravenosa de 10-20mg de
cloruro de zinc. Algunos sintomas mejoran incluso antes de
la normalizacion de los niveles séricos de zinc. La diarrea
generalmente se detiene en 24h, las lesiones de la piel
comienzan a mejorar dentro de las primeras 24 h y las infec-
ciones graves de la piel se curan en una semana’. En el
presente caso, se observd mejoria tras el inicio del trata-
miento con gluconato de zinc, con remision de las lesiones
tras una semana de haber iniciado la administracion de zinc.
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