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Acrodermatite enteropática ou síndrome de má absorção secundária 
à fibrose cística?
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A fibrose cística (FC) é doença multissistêmica que pode acometer vários órgãos, dentre eles o sistema gastrintestinal, 
fazendo com que os indivíduos com FC tenham dificuldade em absorver diversos nutrientes, podendo acarretar 
síndrome de má absorção. Outra doença, cujas manifestações cutâneas decorrem de má absorção intestinal é a 
acrodermatite enteropática, doença genética, autossômica recessiva, que cursa com deficiência de absorção intestinal 
de zinco. Apresenta-se caso de criança nascida a termo, baixo peso, sem intercorrências clínicas ao nascimento. Foi 
encaminhada ao centro de referência pediátrico em fibrose cística (FC) aos 5 meses de idade, por alteração no teste do 
pezinho e no teste do suor, dificuldade no ganho pônderoestatural e esteatorreia clínica. Com a hipótese diagnóstica 
de acrodermatite enteropática, iniciou-se suplementação oral com gliconato de zinco 1mg/kg/dia, empiricamente, 
pois o nível sérico estava indisponível. Iniciaram-se outras medidas terapêuticas para fibrose cística, tais como: 
dieta hipercalórica, suplementação vitamínica, enzimas pancreáticas e aumento do aporte de sal e água na dieta. 
Observou-se melhora rápida e significativa das lesões. O caso descrito evidencia a importância de se considerar, como 
diagnósticos diferenciais, a acrodermatite enteropática e a FC.
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INTRODUÇÃO

A fibrose cística (FC) é uma doença genética autossômi-
ca recessiva caracterizada pela disfunção do gene cystic fibrosis 
transmembrane conductance regulator (CFTR), que codifica 
uma proteína reguladora de condutância transmembrana de 
cloro. No Brasil, estima-se que a incidência de fibrose cística 
seja de 1:7.576 nascidos vivos. Trata-se de uma doença mul-
tissistêmica que pode acometer vários órgãos do organismo, 
dentre eles o sistema gastrintestinal. Devido à alteração nos 
canais de cloro, os indivíduos com FC têm dificuldade em 
absorver diversos nutrientes, podendo acarretar síndrome 
de má absorção1. A acrodermatite enteropática é uma doença 
genética, autossômica recessiva, que cursa com deficiência 
de absorção intestinal de zinco2. O zinco é um dos principais 
elementos químicos no organismo, podendo exercer funções 
catalíticas, estruturais e regulatórias3,4.

RELATO DE CASO

Criança do sexo masculino, nascida a termo, baixo peso, 
sem intercorrências clínicas ao nascimento, com dosagem da 
tripsina imunorreativa alterada no teste de triagem neonatal. 
Com 2 meses de vida surgiram lesões cutâneas bolhosas, com 
descamação e crostas. Evoluindo com dificuldade no ganho 
pônderoestatural e esteatorreia clínica. Somente aos 4 me-
ses, dosou-se o cloro no suor pelo método de condutividade, 
com resultado anormal. Devido a essa alteração, a criança foi 
encaminhada a um centro de referência pediátrico em fibro-
se cística (FC) aos 5 meses de idade. Ao exame físico: peso 
4.770g (z -4,36), comprimento 58,4 cm (z -4,11) e índice de 
massa corporal de 14kg/m² (z -2,65), cabelos rarefeitos. Em 
região occipital, apresentava lesão eritematosa associada a 
crostas hemáticas. Em região perineal, lesões exulceradas e 
descamativas e, em membros inferiores, pele xerótica, áspera 
e também áreas de descamação, conforme a Figura 1.

Com a hipótese diagnóstica de acrodermatite ente-
ropática, iniciou-se suplementação oral com gliconato de 
zinco 1mg/kg/dia, empiricamente, pois o nível sérico estava 
indisponível. Iniciaram-se outras medidas terapêuticas para 
fibrose cística, tais como: dieta hipercalórica, suplementação 
vitamínica, enzimas pancreáticas e aumento do aporte de sal 
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Figura 1. A. Na primeira consulta no centro de referência de fibrose cística do 
DF, com lesões cutâneas e esteatorreia; B. 30 dias após início do tratamento 
para FC e da reposição de zinco.

e água na dieta. Observou-se melhora rápida e significativa 
das lesões após cerca de uma semana do uso. A reposição de 
zinco foi suspensa após 55 dias, e o paciente não apresentou 
novas lesões na pele, mantendo-se estável. Confirmada hi-
pótese de FC após a dosagem de cloro no suor pelo método 
de coulometria.

COMENTÁRIOS

A fibrose cística (FC) pode cursar com insuficiência pancreá-
tica exócrina, devendo ser suspeitada na presença de esteatorreia, 
diarreia crônica, baixo ganho de peso e sinais de hipovitaminose1. 
A acrodermatite enteropática (AE) é uma doença genética, com 
herança autossômica recessiva, que cursa com a deficiência de 
absorção intestinal de zinco. As manifestações clínicas caracteri-
zam-se por dermatite eczematosa e erosiva, alopecia, dificuldade 
de ganho ponderal, retardo no crescimento, anemia, maior pre-
disposição a infecções, diarreia, entre outros. O tratamento de 
escolha é a suplementação de zinco, numa dose média de 1 a 2mg 
de zinco elementar/kg/dia2-4. O paciente em questão apresentava 
lesões cutâneas exulceradas e descamativas, com distribuição em 
extremidades e perineal, como vistas nos casos de AE. Sabe-se que 
na falta do tratamento dessa dermatite com deficiência de zinco, os 
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pacientes evoluem com alopecia e diarreia2, como ocorreu no caso 
citado. Os sinais e sintomas apresentados nesse caso poderiam 
corresponder à acrodermatite enteropática, contudo, na presença 
do diagnóstico de FC, essas manifestações foram relacionadas à 
síndrome de má absorção secundária à doença de base, tanto que, 
após a suspensão da reposição de zinco, não houve retorno das 
lesões como seria esperado nos casos de acrodermatite entero-
pática. O caso descrito evidencia a importância de se considerar, 
como diagnósticos diferenciais, a acrodermatite enteropática e a 
FC. Acredita-se que a suplementação de zinco contribuiu para a 
melhora clínica mais rápida do paciente, além das outras medidas 
terapêuticas da FC.
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