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psoriasis fuera de las formas en placas es escasa. Dau-
dén et al comunicaron un caso de psoriasis pustulosa
generalizada con excelente respuesta con ustekinumab’.
Gerdes et al, en una serie de 4 pacientes con pustu-
losis palmoplantar, comunicaron buenos resultados en un
paciente y una respuesta parcial en otro, siendo inefi-
caz en los otros 2, no considerandolo adecuado como
tratamiento de uso regular en esta enfermedad®. Res-
pecto a la variante hiperqueratésica, recientemente se han
publicado dos articulos con muy buenos resultados, en
pacientes similares al nuestro®®. Desde un punto de vista
fisiopatogénico se ha demostrado un aumento de IL-23 no
solo en las placas de psoriasis corporales sino también
en las palmoplantares e incluso en el eccema crénico de
manos hiperqueratdsico’™. Ademas, la IL-23 estimula la via
de produccion de IL-17 e IL-22, esta Ultima inductora de
hiperplasia epidérmica y acantosis, hallazgos patologicos
clave en la psoriasis''. Todo ello podria explicar la buena
evolucion de los casos de hiperqueratosis palmoplantar
tratados con ustekinumab. Sin embargo, seran necesarios
futuros estudios con mayor nimero de pacientes para deter-
minar si este farmaco puede ser (til en este tipo de
patologia.
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Acrodermatitis enteropatica en bebé
alimentado con lactancia materna

Acrodermatitis enteropathica in a breast-fed
infant

Sr. Director:

La acrodermatitis enteropatica (AE) es una enfermedad
infrecuente, hereditaria, de caracter autosomico recesivo,
ocasionada por la alteracion en la absorcion de zinc (Zn)
en el tubo digestivo'™3. Fue descrita por primera vez en
1942 por Danbolt y Closs*, aunque no fue hasta afios mas
tarde cuando Moynahan relacion6 los niveles plasmaticos
bajos de Zn con esta entidad®. La incidencia estimada es

de 1/500.000 nifios'. Se caracteriza clinicamente por der-
matitis acral y periorificial, alopecia y diarrea, apareciendo
dicha triada sintomatica solo en el 20% de los casos®. La AE
suele aparecer después de dias o semanas tras el nacimiento
en lactantes alimentados con lactancia artificial, o al poco
tiempo de abandonar la lactancia materna en aquellos ninos
mantenidos exclusivamente con esta®.

Describimos el caso de un lactante varon, nacido a
término, que como Unico antecedente de interés habia pre-
sentado hiperbilirrubinemia indirecta del recién nacido. El
paciente estaba siendo alimentado exclusivamente con lac-
tancia materna desde el nacimiento, desarrollando a los tres
meses de edad lesiones cutaneas localizadas en las areas
occipital, perioral y del paiial. Asi mismo, sus padres referian
notarlo mas irritable por las noches. Las lesiones cutaneas
habian sido tratadas con diferentes terapias entre las que
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Figura 1
panal (c).

se incluian antibioticos topicos y sistémicos, asi como anti-
flngicos y corticoides topicos, sin mejoria.

En la exploracién dermatologica se observaban placas
eritemato-descamativas, de borde neto y morfologia pso-
riasiforme, con alguna costra melicérica cubriendo zonas de
erosion. Se localizaban en area facial, predominantemente
en zona perioral, perinasal y frontal (fig. 1a), asi como en
region occipital (fig. 1b), cuello, nalgas y pliegue intergluteo
(fig. 1c). Se evidenci6é ademas alguna placa aislada, de simi-
lares caracteristicas, en los muslos y el dorso de los dedos
de las manos y los pies.

Ante la sospecha clinica de AE, se solicitaron niveles
séricos de Zn, demostrandose un claro déficit del mismo
(9 ng/dL; valores normales 70-120 ng/dL), dato que apoyo
la impresion diagndstica inicial. Con el fin de descartar
una erupcion tipo-AE, se solicitaron niveles de Zn en leche
materna, que resultaron dentro de los limites normales.

Confirmado el diagndstico de AE, se inicid tratamiento
con sulfato de Zn a dosis de 3 mg/kg/d, observandose rapida
curacion de las lesiones cutaneas y mejoria de la irritabili-
dad. Actualmente, tras dos afos de tratamiento, el paciente
presenta un crecimiento adecuado para su edad, sin recidiva
del cuadro clinico y con niveles séricos de Zn dentro de la
normalidad.

Las lesiones cutaneas que aparecen en la AE, de dis-
tribucion acral y periorificial, se presentan generalmente
como la primera manifestaciéon clinica. Solo en los casos
mas avanzados se presenta la triada clasica de alopecia y
diarrea, asociadas al cuadro dermatoldgico’. La enferme-
dad se caracteriza por bajos niveles séricos de Zn, debido a
la deficiente absorcion de este metal en el tracto digestivo'.

Placas eritematosas, descamativas, de distribucion periorificial en area facial (a), en region occipital (b), en area del

Hoy en dia se ha reconocido que esto es debido a un defecto
en el gen AE (SLC39A4), localizado en el cromosoma 8q24,
que codifica el Zip 4, un transportador del Zn localizado
en las células del intestino delgado, principalmente en el
yeyuno'.

Clinicamente, con frecuencia se observan placas
eritemato-descamativas, de morfologia psoriasiforme,
distribuidas simétricamente en zonas acrales y periorifi-
ciales. Sin embargo, también pueden aparecer lesiones
vesiculo-ampollosas, alopecia, onicodistrofia, onicolisis,
paquioniquia, estomatitis, queilitis, blefaritis, fotofobia y
conjuntivitis, entre otras. En casos avanzados, cuando se
retrasa el diagnostico, los pacientes pueden desarrollar
retraso en el crecimiento, retraso mental, irritabilidad,
retraso en la cicatrizacion, alteraciones de la inmunidad,
hipogonadismo y anemia, incrementando su morbi-
mortalidad'-3.

La deficiencia de Zn puede tener un origen genético o
adquirido. La primera es la conocida clasicamente como
acrodermatitis enteropatica, y que como se ha visto, es
debida a un defecto en su absorcion determinado genéti-
camente. Dentro de las formas adquiridas, estan aquellas
que semejan clinicamente una AE clasica. Se reconocen tres
causas fundamentales: a) la debida a un déficit de Zn de
la leche materna’, también conocida como acrodermati-
tis lactogénica; b) la asociada a nutricion parenteral total
deficitaria en Zn; y c) la relacionada con otros sindro-
mes de malabsorcion (enfermedad de Crohn, enfermedad
celiaca. ..) en los que la absorcion esta comprometida o con
desordenes metabdlicos en los que hay un déficit de otros
oligoelementos diferentes al Zn%3.
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El diagnostico es fundamentalmente clinico, sin embargo
es importante buscar datos que apoyen nuestra sospecha,
como son los niveles séricos de Zn disminuidos, y excluir
otras causas como malnutricion, leche materna deficitaria
en Zn u otras alteraciones metabélicas’. Los hallazgos his-
topatoldgicos no son especificos aunque pueden orientar al
diagnéstico.

De forma caracteristica, la terapia sustitutiva con Zn ele-
mental a dosis de 3mg/kg/d" permite una rapida mejoria
y la resolucion de los signos y sintomas de esta enferme-
dad, dato que apoya el diagndstico. Es conveniente instaurar
el tratamiento con la mayor celeridad posible ya que su
retraso puede conllevar consecuencias fatales e incluso la
muerte®.

La AE se presenta habitualmente tras la suspension de la
lactancia materna. Esto se debe a que los recién nacidos a
término tienen depdsitos suficientes de Zn que han adqui-
rido durante las 10 Ultimas semanas de embarazo. Por otro
lado, la leche materna, en condiciones normales, contiene
niveles suficientes de Zn para el desarrollo del infante. Sin
embargo, en contadas ocasiones la AE aparece en lactan-
tes a término alimentados con lactancia materna exclusiva®,
como el paciente que presentamos. En estos casos, es impor-
tante excluir un déficit de Zn en leche materna, hecho que
repercute en la duracion del tratamiento, ya que en una
AE el tratamiento y seguimiento deben mantenerse durante
toda la vida’®.
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