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RESUMEN

La acrodermatitis enteropdtica (AE) es un trastorno poco frecuente asocia-
do a déficit de zinc que puede presentarse en forma primaria (hereditaria)
0 secundaria (adquirida). Clinicamente se caracteriza por la aparicion de
dermatitis acral y periorificial, alopecia y diarrea; sin embargo, la triada
clésica no siempre estd presente en todos los pacientes. Presentamos una
serie de cinco pacientes con AE atendidos en nuestro hospital. Todos los
casos presentaron lesiones cutdneas caracteristicas y niveles bajos de zinc.

ABSTRACT

Acrodermatitis enteropathica (AE) is a rare disorder associated with zinc
deficiency, which may occur in either primary (hereditary) or secondary
(acquired) forms. Clinically, it is characterized by acral and periorificial der-
matitis, alopecia, and diarrhea; however, the classic triad is not consistently
observed in all patients. We report a series of five patients with AE evaluated
at our hospital. All cases presented characteristic skin lesions and low zinc
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La suplementacion adecuada con zinc permitid la resolucion completa del
cuadro clinico en pocas semanas. Destacamos la importancia del diagnds-
tico precoz y el tratamiento oportuno para evitar complicaciones nutricio-
nales y del desarrollo.
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levels. Adequate zinc supplementation led to complete resolution of the skin
lesions within a few weeks. These cases highlight the importance of early
recognition and prompt treatment to prevent nutritional and developmen-
tal complications.
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INTRODUCCION

La acrodermatitis enteropdtica (AE) es una en-
fermedad poco frecuente causada por deficiencia de
zinc', un micronutriente esencial en multiples proce-
sos bioldgicos, siendo la piel uno de los érganos con
mayor concentracién del mismo?. Clinicamente se
caracteriza por lesiones cutdneas de localizacién acral
y periorificial, alopecia y diarrea, aunque solo el 20%
de los casos manifiesta esta triada cldsica’. La enfer-
medad puede presentarse en dos formas: AE heredi-

106

taria o primaria y AE adquirida o secundaria, aunque
en ambas el tratamiento se basa en la suplementacién
de zinc, con excelente respuesta y resolucién de la
sintomatologfa®*.

El objetivo del presente trabajo fue describir la epi-
demiologfa, las manifestaciones clinicas, los factores
predisponentes, el tratamiento y la respuesta al mismo
de pacientes con diagnéstico de AE evaluados en nues-
tro Servicio.
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MATERIALES Y METODOS

Estudio retrospectivo, descriptivo y transversal en
el que se realizé una revisién de historias clinicas de
pacientes con diagnéstico de AE, con lesiones com-
patibles y niveles de zinc en sangre por debajo de los
limites normales, evaluados en el Hospital Nacional de
Pediatria “Prof. Dr. Juan P. Garrahan” durante el pe-
riodo de enero de 2010 a agosto de 2025. Las variables
evaluadas fueron: demogrificas (edad, sexo), epide-
miol6gicas (edad gestacional, alimentacién y comorbi-
lidades), manifestaciones clinicas (sintomas y signos),
niveles séricos de zinc (medicién cuantitativa de zinc
plasmitico) y la respuesta clinica al tratamiento.

RESULTADOS

Durante el periodo evaluado se identificaron cinco
pacientes con diagndstico de AE, tres de sexo masculino
(60%) y dos de sexo femenino (40%), con una relacién
de 1,5:1. La edad media de presentacién fue de 1,9 me-
ses, con un rango etario de entre los 3 dfas y los 3 meses.
Todos los pacientes eran prematuros, con edades gesta-
cionales de entre 25 y 36 semanas (media 31,4 semanas;
mediana 32 semanas). Solo uno de los pacientes presen-
taba una enfermedad de base: fibrosis quistica.

De los cinco pacientes analizados, hasta el momen-
to de la consulta con nuestro Servicio, uno habfa re-
cibido nutricién parenteral, otro lactancia materna y
leche de férmula, y tres lactancia materna exclusiva.
Todos mantuvieron dichas vias de aporte nutricional
durante el seguimiento y el tratamiento.

En cuanto a las manifestaciones clinicas, todos los
lactantes presentaron placas eritematoescamosas pe-
riorificiales (perioral y/o perianal) con variaciones en
la extensién de las lesiones (Fotos 1-5). Dos pacientes
(40%) mostraron compromiso acral en las manos y los
pies, con pdpulas y placas eritematosas con descama-
cién gruesa blanquecina.

Ninguno de los pacientes presenté diarrea o alope-
cia asociadas, tampoco se observaron manifestaciones
cldsicamente tardfas como fotofobia, alteraciones en el
neurodesarrollo o retraso del crecimiento o puberal.

En tres de los pacientes se realizé biopsia de piel,
donde se pudo observar hiper y paraqueratosis con in-
filtrado linfocitario en la dermis superficial.

En el 100% de los casos se documentaron niveles
séricos bajos de zinc, siendo el mds bajo de 9 mcg/dl
y el mds alto de 38 mcg/dl, para un valor normal de
referencia de 50-120 mcg/dl.

El tratamiento de los pacientes incluidos en nuestro
trabajo consistié en la suplementacién con zinc entre
0,5 y 2 mg/kg/dia. En cuatro pacientes (80%) la via de
administracidn fue exclusivamente oral, mientras que
en un caso (20%), por tratarse de un prematuro extre-
mo, se incluyé este micronutriente en la nutricién pa-
renteral, seguida de mantenimiento oral. La totalidad de
los pacientes presenté mejoria progresiva de las lesiones
desde la primera semana y resolucién completa en un
intervalo de 2 a 3 semanas. La duracién del suplemento
se mantuvo entre 2 y 6 meses segin cada caso, y durante

el seguimiento ninguno presentd recurrencias.

FOTO 1: Placas arciformes eritematoescamosas en la region genital.
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FOTO 2: Placas arciformes eritematoescamosas en la region dorsal.
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FOTO 3 y 4: Placas eritematoescamosas periorales.

COMENTARIOS

La AE es una enfermedad poco frecuente ocasio-
nada por déficit de zinc. Se describen dos formas de
presentacion: la hereditaria y la adquirida. La primera
es una enfermedad autosémica recesiva, ocasionada
por mutaciones en el gen SLC3944, el cual codifica el
transportador intestinal de zinc ZIP4, llevando al déficit
de absorcién del mismo?. En la AE adquirida, los nive-
les bajos de zinc son provocados por déficit de aporte,
malabsorcién o aumento de requerimientos’. Tanto la
AE hereditaria como la adquirida comparten las mis-
mas manifestaciones clinicas tipicas ocasionadas por el
déficit de zinc, un micronutriente esencial en multiples
procesos biolégicos, incluyendo la proliferacién celular,
la funcién inmunolégica y la reparacién de los tejidos.

Los pacientes prematuros constituyen, ademds,
una poblacién de riesgo de AE adquirida debido a los
mayores requerimientos del micronutriente y menores
depésitos. Otras causas de la AE adquirida se deben al
bajo contenido de zinc en la leche materna”, a dietas
restrictivas y a la nutricién parenteral con inadecuada
suplementacién de zinc en la férmula’. En nuestra ca-
suistica, donde el 100% de los pacientes eran prema-
turos, se asume a la falta de depésitos y los mayores
requerimientos asociados a la prematurez como cau-
sante del déficit de zinc. Sin embargo, en uno de ellos
también se identificé como posible factor adicional la
administracién de nutricién parenteral con aporte in-
suficiente de zinc.

Si bien se desconoce la prevalencia exacta de la AE
adquirida, se reconoce como una entidad infrecuente
que requiere un alto indice de sospecha clinica para

FOTO 5: Placas eritematoescamosas en el abdomen, los
genitales y la raiz de muslos.

su diagndstico’. En nuestra experiencia, en el periodo
evaluado se registraron Gnicamente cinco casos con-
firmados de AE, lo que subraya su baja incidencia y
la necesidad de vigilancia clinica en poblaciones de
riesgo, como los lactantes prematuros. Todos los ca-
sos presentados se asumieron como adquiridos dada la
prematurez y la répida respuesta al tratamiento.

En nuestra serie, se observé un leve predominio del
sexo masculino que, aunque muchos articulos men-
cionan la no predominancia entre sexos, una reciente
revisién sistemdtica de 190 articulos describe un leve
predominio masculino™'®!'. La edad de presentacién
de nuestros pacientes se encontré dentro del rango de
edad esperado: entre los 0,2 y 188 meses''.

Existe una triada cldsica de presentacién (derma-
titis acral y periorificial, alopecia y diarrea), pero no
siempre estas manifestaciones se hallan en simultdneo
en todos los pacientes. Las lesiones se conforman con
la presencia de pdpulas y placas eritematosas y esca-
mosas, que evolucionan a costras, erosiones o pistu-
las, y se distribuyen en patrén acral y periorificial®,
lo que coincide con los pacientes estudiados en esta
serie. A diferencia de lo observado en la triada cldsi-
ca, ninguno de nuestros pacientes present6 diarrea ni
alopecia, lo que destaca que la ausencia de la misma
no debe descartar el diagnéstico' y coincide con ob-
servaciones previas de que la trfada cldsica es infre-

cuente'®!!

. Tampoco se presentaron manifestaciones
sistémicas cldsicamente asociadas como irritabilidad,
letargia, anorexia, retraso del crecimiento, altera-

ciones neurolégicas, hipogonadismo o alteraciones
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oftalmolégicas (conjuntivitis, blefaritis, opacidades
corneales y fotofobia). Asimismo, tampoco se obser-
varon alteraciones inmunoldgicas ni sobreinfecciones
por Staphylococcus aureus o Candida albicans, descrip-
tas en la literatura'®.

El diagnéstico se confirma mediante la combina-
cién de hallazgos clinicos asociados a niveles plasmd-

4, siendo de suma importancia el

ticos bajos de zinc
diagnéstico precoz de esta entidad, ya que la AE no
diagnosticada puede conducir a complicaciones graves
como retraso en el crecimiento, infecciones recurrentes
y alteraciones neuroldgicas'"'>.

Si bien no suele realizarse histopatologia para el
diagndéstico, los hallazgos histopatolégicos pueden in-
cluir hiperqueratosis, paraqueratosis, edema en dermis
supertficial e infiltrado inflamatorio perivascular com-
puesto por linfocitos y células plasmdticas, hallazgos
compatibles con nuestros pacientes'.

El diagnéstico diferencial incluye dermatitis se-
borreica, dermatitis atdpica, psoriasis, candidiasis y
fibrosis quistica, entre otras. Cabe resaltar que uno de
nuestros pacientes tenfa fibrosis quistica, sin embargo,
tras la suplementacién con zinc, presentd resolucién
clinica completa sin recurrencia, lo que apoya la hipé-
tesis de que la etiologia de sus sintomas fue predomi-
nantemente secundaria a la deficiencia de zinc.

La distribucidn caracteristica y la refractariedad a
los tratamientos convencionales para dichas enferme-
dades orientan al diagnéstico de la AE™.

La suplementacién oral o parenteral con zinc es el
tratamiento de eleccién, ademds de la correccién de la
causa subyacente. El cuadro clinico resuelve en unaa 3
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semanas de iniciado el tratamiento"'’. La dosis es ha-
bitualmente 2 mg/kg/dia, no obstante, debe adecuarse
también al grado de deficiencia'>'*. Solamente en uno
de nuestros pacientes se inicié zinc intravenoso por la
extensién de las lesiones, prictica también descripta
en situaciones especiales como nutricién parenteral
o mala tolerancia oral; el resto recibi6 exclusivamente
aporte por via oral’.

Si bien a ninguno de nuestros pacientes se le rea-
lizé el test genético, la ausencia de recurrencia tras la
suplementacion y la clara asociacién con prematurez
favorecieron el diagndstico de AE adquirida'®'"".

Nuestros casos coinciden con lo descripto en la li-
teratura en cuanto a la rdpida respuesta clinica, aunque
difieren en la ausencia de diarrea y alopecia como sin-
tomas asociados. Esto resalta la necesidad de sospechar
AE incluso en pacientes con lesiones cutdneas como
inica manifestacién.

CONCLUSIONES

La AE adquirida debe considerarse dentro de los
diagndésticos diferenciales en lactantes prematuros que
presentan lesiones acrales y periorificiales, incluso en
ausencia de otras manifestaciones clinicas. El diagnés-
tico temprano y la suplementacién adecuada permiten
una recuperacion ad integrum y contribuyen a prevenir
complicaciones nutricionales graves a futuro.

La comunicacién de esta serie de casos busca aler-
tar a los médicos tratantes sobre la importancia de re-
conocer esta entidad poco frecuente, pero potencial-
mente grave, destacando la necesidad de un alto indice
de sospecha clinica.
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