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Acrodermatite enteropatica ou sindrome de ma absorcao secundaria
a fibrose cistica?

Acrodermatitis enteropathica or malabsorption syndrome secondary to cystic fibrosis?
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Acrodermatite, A fibrose cistica (FC) é doenga multissistémica que pode acometer vérios érgdos, dentre eles o sistema gastrintestinal,
Fibrose Cistica, fazendo com que os individuos com FC tenham dificuldade em absorver diversos nutrientes, podendo acarretar
Deficiéncia de zinco. sindrome de ma absorgdo. Outra doenga, cujas manifestagdes cutdaneas decorrem de ma absorgdo intestinal é a

acrodermatite enteropatica, doencga genética, autossdmica recessiva, que cursa com deficiéncia de absorgdo intestinal
de zinco. Apresenta-se caso de crianga nascida a termo, baixo peso, sem intercorréncias clinicas ao nascimento. Foi
encaminhada ao centro de referéncia pediatrico em fibrose cistica (FC) aos 5 meses de idade, por alteragdo no teste do
pezinho e no teste do suor, dificuldade no ganho ponderoestatural e esteatorreia clinica. Com a hipdtese diagndstica
de acrodermatite enteropética, iniciou-se suplementacgdo oral com gliconato de zinco 1mg/kg/dia, empiricamente,
pois o nivel sérico estava indisponivel. Iniciaram-se outras medidas terapéuticas para fibrose cistica, tais como:
dieta hipercaldrica, suplementagdo vitaminica, enzimas pancreaticas e aumento do aporte de sal e d4gua na dieta.
Observou-se melhora rapida e significativa das lesdes. O caso descrito evidencia a importancia de se considerar, como
diagnosticos diferenciais, a acrodermatite enteropatica e a FC.
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Abstract

Cystic fibrosis (CF) is a multi-systemic disease, which can affect many organs, such as the gastrointestinal system, making
individuals with CF have difficulty absorbing many nutrients, leading to malabsorption syndrome. Another disease
whose repercussions derives from bowel malabsorption is the acrodermatitis enteropathica, which is a rare genetic
autosomal recessive disorder of zinc deficiency. We present a case of a child born at term, low birthweight, without
clinical complications at birth. He was referred to the CF center at 5 months of age, due to alteration with the newborn
screening for CF and the sweat test, failure to thrive and clinic steatorrhea. Based on the diagnostic hypothesis of
acrodermatitis enteropathica, we initiated oral supplementation with zinc gluconate 1mg/kg/day, empirically, for serum
level was unavailable. Therapeutic measures for CF were introduced, such as: hyper caloric diet, vitamin supplements,
pancreatic enzymes, increase in salt and water input. Rapid and meaningful improvement of the skin lesions. The case
shows the importance to consider acrodermatitis enteropathica and CF as differential diagnosis.
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INTRODUGCAO

Afibrose cistica (FC) € uma doenga genética autossomi-
ca recessiva caracterizada pela disfungdo do gene cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator (CFTR), que codifica
uma proteina reguladora de condutancia transmembrana de
cloro. No Brasil, estima-se que a incidéncia de fibrose cistica
seja de 1:7.576 nascidos vivos. Trata-se de uma doenga mul-
tissistémica que pode acometer varios 6rgaos do organismo,
dentre eles o sistema gastrintestinal. Devido a altera¢do nos
canais de cloro, os individuos com FC tém dificuldade em
absorver diversos nutrientes, podendo acarretar sindrome
de ma absorgdo!. A acrodermatite enteropatica é uma doencga
genética, autossOmica recessiva, que cursa com deficiéncia
de absorgdo intestinal de zinco?. O zinco é um dos principais
elementos quimicos no organismo, podendo exercer fungdes
cataliticas, estruturais e regulatérias®*,

RELATO DE CASO

Crianga do sexo masculino, nascida a termo, baixo peso,
sem intercorréncias clinicas ao nascimento, com dosagem da
tripsina imunorreativa alterada no teste de triagem neonatal.
Com 2 meses de vida surgiram lesGes cutaneas bolhosas, com
descamacdo e crostas. Evoluindo com dificuldade no ganho
ponderoestatural e esteatorreia clinica. Somente aos 4 me-
ses, dosou-se o cloro no suor pelo método de condutividade,
com resultado anormal. Devido a essa alteragdo, a crianca foi
encaminhada a um centro de referéncia pediatrico em fibro-
se cistica (FC) aos 5 meses de idade. Ao exame fisico: peso
4.770g (z -4,36), comprimento 58,4 cm (z -4,11) e indice de
massa corporal de 14kg/m? (z -2,65), cabelos rarefeitos. Em
regido occipital, apresentava lesdo eritematosa associada a
crostas hematicas. Em regido perineal, lesdes exulceradas e
descamativas e, em membros inferiores, pele xerdtica, dspera
e também areas de descamacgao, conforme a Figura 1.

Com a hipétese diagnostica de acrodermatite ente-
ropatica, iniciou-se suplementacdo oral com gliconato de
zinco 1mg/kg/dia, empiricamente, pois o nivel sérico estava
indisponivel. Iniciaram-se outras medidas terapéuticas para
fibrose cistica, tais como: dieta hipercaldrica, suplementacdo
vitaminica, enzimas pancreaticas e aumento do aporte de sal
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Figura 1. A. Na primeira consulta no centro de referéncia de fibrose cistica do
DF, com lesBes cutaneas e esteatorreia; B. 30 dias apds inicio do tratamento
para FC e da reposigdo de zinco.

e agua na dieta. Observou-se melhora rapida e significativa
das lesGes apos cerca de uma semana do uso. A reposicdo de
zinco foi suspensa apds 55 dias, e o paciente ndo apresentou
novas lesdes na pele, mantendo-se estavel. Confirmada hi-
potese de FC apds a dosagem de cloro no suor pelo método
de coulometria.

COMENTARIOS

Afibrose cistica (FC) pode cursar com insuficiéncia pancrea-
tica exdcrina, devendo ser suspeitada na presenca de esteatorreia,
diarreia cronica, baixo ganho de peso e sinais de hipovitaminose®.
A acrodermatite enteropatica (AE) é uma doenga genética, com
heranga autossdmica recessiva, que cursa com a deficiéncia de
absorgdo intestinal de zinco. As manifesta¢Ges clinicas caracteri-
zam-se por dermatite eczematosa e erosiva, alopecia, dificuldade
de ganho ponderal, retardo no crescimento, anemia, maior pre-
disposicdo a infecgdes, diarreia, entre outros. O tratamento de
escolha é a suplementagdo de zinco, numa dose médiade 1a2mg
de zinco elementar/kg/dia®*. O paciente em questdo apresentava
lesBes cutaneas exulceradas e descamativas, com distribuicdo em
extremidades e perineal, como vistas nos casos de AE. Sabe-se que
na falta do tratamento dessa dermatite com deficiéncia de zinco, os



pacientes evoluem com alopecia e diarreia?, como ocorreu no caso
citado. Os sinais e sintomas apresentados nesse caso poderiam
corresponder a acrodermatite enteropdtica, contudo, na presencga
do diagndstico de FC, essas manifestages foram relacionadas a
sindrome de ma absorgdo secunddaria a doenca de base, tanto que,
apos a suspensdo da reposi¢do de zinco, ndo houve retorno das
lesGes como seria esperado nos casos de acrodermatite entero-
patica. O caso descrito evidencia a importancia de se considerar,
como diagndsticos diferenciais, a acrodermatite enteropaticae a
FC. Acredita-se que a suplementacao de zinco contribuiu para a
melhora clinica mais rapida do paciente, além das outras medidas
terapéuticas da FC.
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