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I1-RESUMDO

08 autones revisaram 04 trabalhos publicados sobre aciodernmatite entero-

patica desde 1974 atZ a atualidade, que seunem poucos casos devido a ranida
de da doenca e apresentam th8s caps de acrodermatite enteropatica numa mes-
ma familia, que Ziveram bons resultados mediante terapeutica com sulfato de

zineo por via oral.
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II-INTRODUCAKD

A acnodenmatite enteropatica ¢ uma doenga de carditer autossomico rescesi
vo que cuwrsa com Lesdes deamatologicas tipicas de diawvieia. As Lesbes, distrd
buldas em rnegifes perionificiais e extremidades dos membros sdo eritemato-ué-
sico-crostosas e aparecem em switos, simubtancamente com diawreia. Ha Zambem
netando no crescimento dos pacientes ¢ conjuntivite com fotofobia na maloria

dos casos. (4-8)

Ha cerca de uma década §oi descrita a nelagdo entre acrodermatite entero
patica e deficiencia s2rnica de zinco. Alguns autores relaclonam a doenga com

hipodamaglobulinemia, principalmente baixos niveis de 1g@, Igh, IgA. (19)

0 presente trabatho apresenta thEs casos de acrodermatite enteropatica nu
ma mesma famifia, onde foram encontradas as Lesoes dewmatologicas tipicas, a
déméﬁa ¢ deficilneia de crescimento. A confinmacdo Laboratotial do diagnos-
tico, ou sefa a dosagem serica de zinco, ndo pode ser realizada por — motivos
tecnicos - financeiros, mas o quadro ellnico ena tao exuberante e a resposia a
te/papé’u/téca com sulfato de zinco foi tdo dramatica que temos a certeza diagnos
tica. 04 nesultados obiidos com a terapeutica onal com sulfato de zinco foram
exelentes, havendo negnessao total do quadio dermatofogico em tnes meses  de

terapeutica.



IWW-0BSERVACAD CLINTICA:

V-1 - CASO I1:
Identificaco: R.F., 4 anos, masculino, branco, natuwral de Ima
nul-SC.

H.M.P.: 4 infernagbes anterionres por bronquite, desidratagao ,

piodermite.

H.M.F.: sem interesse para o caso, heredroghama na Fig. 1.

Antecederites Pessoais: nascido de parto -vaginak, hospitalarn

sem intencorneneias, Esquema de vaedina-
cdo completo. Desenvolvimento newropsicomotor normal. Condicoes
¢ habitos de higiCne satisfatonios.

H.D.A:: Infonmantes: pai e mae (15/08/83)

Ha dois anos iniciou com Lesoes eritemato-descamativas
em negido perineak, maos e membros Lnferionres. Apos o
enitema surgem boLhas e pusiulas que se rompem, tornan
do-se descamativas, com queratinizagdo da pefe subja -
cente. As Lesbes de pele tem carater intermitenente
sendo que 0s episddios de piora do quadio dematofogi-
co cunsam com diauvieia. Durante o perilodos de aghava-
mento a mae iegere que o paciente tem fotofobia, inii-
tabilidade e, algumas vezes, febre baixa, oscilando en
te 37,59C e 389C.

Exame Flsico: estado geral conservado, degicit pondo-estatural

de 20%, temperatuna axilar nowmak, mucosas umi -
das e conadas, anictericas, discreta hiperemia
confjuntival. Glnglios impalpaveis. Lesoes e)u'/te;
mato-escamo-crostosas em regido perioral, perine
ak, membros superiones e inferiones. Apresenta a
reas de alopeeia em couro cabelfudo e cilios.(Fig.
117)
‘Laboratornio: - ppd - negativo
- wuina 1 - nowmal

- hemoghama - discreta Leucocitose



- parasitologico de fezes - negativo
- pesquisa de fungos em Lesces de pele - negativa
Paciente foi internado com diagnosiico  de impetigo gene
nalizado e medicado com 600.000 UI de penicilina benzatina. Apos dois — dias
§04 feito diagnostico cinico de acrodermatite enteropdtica e iniciada a Ze
&apéu}bécd onal com 60mg de sulfato de zinco ao dia, em tres tomadas. Esta do
se foi sendo efevada 30mg a cada thés dias ate atingin 150mg/dia. Com a re -
gressdao das Lesoes a dose foi sendo diminuida ate atingin a dose de manuten-
cdo de 60mg/dia. Durante todo tempo de internagdo o paciente nao apreseritou
febre, a nao sen dman,te\%wna p/u'/se”de Enancoupazsmo. 0 paciente voliou ao
Hospital Uniue{}wi,tafbéo 60 dias apos a alta hospitalar, com remissao toial das

Lestes e fazendo uso da dose de manutencdo de sulfato de zinco. (Fig.V e VIT

Fig. 1 - Heredogrnama dos Pacientes S.F, E.F e R.F.



V-2 - CASO-2:

Tdentigicacao: S.F., 7 anos, feminina, branca, natural de Imamui-

SC.

H.M.P.: 4 inteanagoes anterniones pon desidratacdo e piodermite.

H.M.F.: sem intenresse para o caso. herodrograma na Fig. 1.

Antecederites Pessoais: nascido de parto vaginal, hospitalar, sem

intercornencias. Nao gez nenhuma vacina.De
senvolvimento neuropsicomotor noamal. Con-

digoes e habitos de higitne satisfatornios.

H.D.A.: Informantes: pai e mae (15/08/83)

Exame Fisdico:

Aos 7 meses de idade iniciou com Lesoes éni
tematosas em negiao perioral, cervical e pe
rineak. Apos 6 meses iniciou com descamagdo,
ainda respeitando as negibes perioral e pe-
fineal. Com 1 ano e 6 meses as Lesoes atin-
giram membros inferiones e dal se generali-
zaram. As Lesoes de pele tem carndter inter-
mitente, sendo que dwl_an,te 04 pe)p'iodo/s de
agravamento cursamf com dianeia e fegre bai'

xa. Regere tambem episodios de conjuntivite

com fotogobia, queda de cabelos e paroni-

quia, que Leva & perda das unhas.(Fig.11 e

117).

Paciente com estado geral conservado, déficit pondo-

estatural de 27%, temperatura axilar de 37,49C, muco

sas umidas, conadas ¢ anictricas. Ganglios impalpd-

vels. Hiperemia conjuntival e queda de cllios e  4su

perellios. Lesdes eritemato-crostosas pruriginosas ge

neralizadas, sendo puulentas em thonco, abdome e pe

rineo e mais exuberantes em negives peiiorificiais.

Apresenta tambem paroniquia e dificuldade de exten -

sa0 de membros inferiones e superiores.



hemocultuna: colbnias de S. aureus

Laboratorio:

hemograma.: dentrno dos padroes de nonmalidade

parasitologico de fezes: A. Lubricoides

ppd: nao neativo

wiina 1: normalk

1

pesquisa de fungos em Lesoes de pele: negativo

Euclugao:

Paciente §oi internada com diagnostico de impetigo gene-
nabizado e medicada com 600.000 UI de penicilina benzatina. Apos 7 dias foi
feito o diagnostico clinico de acrodermatite enteropatica ¢ iniclada a Zera
peurica com 60mg de sulfato de zinco ornal thes vezes ao dia. A dose foi sen
do aumentada de 30mg a cada #nés dias ate atingér 150mg/dia. Com a reghes -
sd0 das Lesdes a dose foi sendo diminuida ate atingir uma dose de manuten -
cdo de 70mg/dia. Durante a internagdo a paciente ndo apresentou efevagac da
temperatura, a nio sen durante um episodic de bacteremia por S.aureus.

Dois meses apos a alta hospitalarn, a paciente voltou ao
Hospital Universitario com nemissao total das Lestes e ainda fazendo uso da

dose de manutencao do sulfato de zinco. {(Fig. IV, V, VI e VIT)



1V-3

- CASC 3:

- ldentificacdo: E.F., 9 anos, masculino, branco, natwrwak de Tmarul-SC
- H.M.P.: 5 intewnacoes anterdiones por plodemite.

- H.M.F.: sem interesse para o caso  Heredograma na Fig. 11

- Antecedentes Pessodais: Nascido de parnte vaginal, hospitakarn, sem in

tencornénedia. Esquema .de vacinagao complefo.
Desenvoluimento newropsdicomotor normal. Con-

dicbes e hdbitos de higilne /.sa):(zséa,t&z_,éoa.

t.

H.D.A.: Informantes: pail e mae (15/08/83)
Aos vinte dias de idade iniciou com Lesdes e~
temato-descamativas puULLgLNOsAs em regdao ﬁejzi
ondl, que fonam evofulndo parna hegiao perineal,
maos , mBnb)n_oA inferniones ¢ cowro cabefudo, sen
do mais exuberantes em negioes perilorificlais e
em dobras de flexdo. Apos o eritema surgem bo
Lhas e plstulas que se rompem, tornando-se des
camativas com queratinizacdo da pele subjacente.
As Lesdes de pele tem carater intenmitente, sen |
do quz 04 episbdios .de plora do quadro  cursam
" com diavieia, conjuntivite e fotofobia. Em al-
guns episodios tem febre baixa, oscilando entre
37,50C ¢ 38,50C. |
- Exame Fisico:
Paciente com estado .geral conservado, .défieit pondo-esta
tunal de 'ZS%_IQmquM axilan de 369C. Mucosas .unldas
esconadas, anieternicas. Hiperemia de conjuntiva tansal.,
Adenopatia cervical, submandibulanr e retroauricular.
Lesdes enitdmato-crositosas em face, thonco e membros,sen
do mais exuberantes em negioes perionificiais e dobras de
flexdo. Apresenta areas de alopeia em cilios, superclli
04 e couwro cabeludo.

- Labordtorio: - ppd: niao reativo

parasitologico de fezes: T.Trnichivrus e Ancilostomos

wiina 1: normal

- hemograma: discreta Leucocitose

r



- 10 -

- pesquisa de fungos em Lesoes da pele: negativo
- Evolucao:

Paciente foi internado com diagnostico de impetigo genera
Lizado e medicado com 600.000 UT de penicilia benzatina. Appos 2 dias fod
feito o diagnostico olinico de acrodermatite enteropatica e iniciada a fe-
napéutica com 60mg de sulfato de zinco oral trks vezes ao dia. A dose fod
sendo aumentada de 30mg a cada #1es dias ate atingin 150mg/dia. Com a re-
gressao das Lesoes a dose foi sendo diminuida ate atingin a dose de manu -
tengdo de 60mg/dia. Durante a internagdao o paciente nio apresentou febre ,
a nao ser durante um episodio de estado gripal.

Dois meses apos a alta hospitalar, o paciente voltou  ao
Hospital Unive@éii&&éo.com nemissao total das Lesdes e ainda fazendo o uho

da dose de manutencac do sulfato de zinco. (Fig. V e VIT)
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V-REVISZAOD BIBLIOGRAFICA

V-1 —.GENERALIDADES

A acrodermatite enteropatica ¢ um desondem de caraten automossomico
fL_eAceAMuo que acomete fgrequentfemente imdos, sem preferencia de sexo, . hnob
priméinos anos de vida, que parece ocorrenr em todq’mu.ndo (4) E caractenizado
por oconrencia intermitente e simubidnea de diannedia e dermatite com deficien
cia de crescimento (5) Foi descrnita pela primeina vez por Brandt em 1936 (1)
Sua causa permaneceu descorhecida ate que Bawnes e Moynaham (1973) nelataram
baixos niveis de zinco no sangue e wilna dos pacientes e a curna cbinica  com
suplemento onak de zinco (9) sugerém... defdiciineia na absorgao intestinal do
zineo ou um aumento de sua efLiminagao.pelo organisme. An,te)s da descobernta da
deficitneia de zinco 04 pacientes eram tratados com derivados quinBleicos com

bons /L_uw&tado»s (8).

Uma. .AZVLd}L_OmQ de .retarndo do crescimento e hipo gonadia que responde
ao zénco tem sido descrita no Onlente Medio (5). Um quadro parecido com acro-
dermatite enteropatica aparecem em crlangas qué fazem uso profongado de nutni
¢ao parenteral (17) Zimenmann e cof. descreveram dois casos de acrodenmatite
enteropdtica em beb¥s prematunos cufas mies tinham secregdo mamaria de  zinco
diminuida (9). A epidemdlise bolhosa distrofia, agecgao dermatologica seme-

Lhante a acrodewmatite enterbpatica ¢ negrataria ao thatamento com zindo (3)-

1V-2 - ETTOLOGIA

Atz 1973 a causa da acrodenmatite enteropatica era desconhecida ,
sendo propostas teornias como a degicilneia de succinil-desidrogenase nas celu
Las da mucosa intestinal (Moynagam, 1961) (10). Em 1973 Moynaham nelatou a
baixa concentracdo plasmatica de zinco e uma diminuicdo dos niveis da 4osfata
se alealina nos pacientes portadones de acrodenmatite enteropatica (9). A te-
naplutica onal com subfato de zinco efevavao o4 niveis plasmaticos e havia re
gfL_e,éA&o no quadro clinico da doenga (9), Evanz e Johnson (1976) sugeriram que
a ausencia de um fator de baixo peso mg!ieuiﬂan Ligadon de zinco pode sen a
causa da absongdo deficiente de zinco. Este fator de Ligagao seria produzido

pelo pincreas, Ligaria o zinco da dieta e o transportaria para dentro das ce-
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Lulas epiteliais. 0 faton de Ligagdo estd presente no Leite materno, que 2
conhecido como fatorn de mefhora da acrodenmatite enteropatica. (11)

Estudo. feito pon WEISMANN em 1979 demonstrou severa ma abson -
cao de zinco em duas criangas com acrodermatine entmpELLm. Nos pacientes
aduftos estudados a ma absorgdo era discheta, e a necessidade de suplemen-
2o onal de zinco ena dez vezes menor do que nas criancas. Durante o perio-
do sem zinco do refernido estudo (3-7 semanas) as criangas des envolvesam 84
nais cEZ_n/écoA de acrodenmatite enteropatica, enquanto os adultos ndo — mos

tranam alteracdo. (Fig. VITI) (9)
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Tdade . A ‘Zn-'swco' mol/1{ Dose Terapdutica dé In | Absorgao %
TA 7 a4 somg o s
AN 13 R R 100 ng N N
— g :__4.100,mgj.,A.: ......... g
D.H. 20 71 ) B 15mg .,.,_..,4..35.1.
L.H., 27 I | 4,7 10 mg ~ . 28
Controles '

0.C. 3] P R I N T
£.8. 42 | 127 L B
H.M. 30 17,4 B S
H.N. 35 12,0 o f - R YA
Ls. 352 | 132 ) - A
H.H. 32 ’ 14’5 N _ N Y ¥ AR
K.w. 34 13;1 N - 40
KKk 25 e |- e

Fig. VIIT - Comparagio entre nivel s2rico de .In enire pacientes portadones
de acrodermatite enteropatica e grupo-controle. Fonte:
WETSMANN in BRITSH JOURNAL OF DERMATOLOGY. Novembro/1979.

1V-3 - QUADRO CLINICO:

A acrodermatite en,tejt_opa,téca ¢ uma sindrome caracterizada pela
oconnineia internmitente e simubtdnea de diauzia e agecgoes 'dma;tozagzw.
Aparece nos priméinos anos de vida, 3 vezes na epoca do desmame.(6) A~ a
fecgao da peke ¢ caracteristica com apmeoé}man,to de eritemas necobertos de
vesico-plstulas ou crostas, com disposigdo simeirnica na area de todos — 0s
onificios do corpo e em todas as extremidades. (4) Alopeeia de couro cabe-
tudo, ellios e sobrancefhas sdo comuns. Sdo ainda sinais ipicos paroniqia
com pustulas, distrofia das: uijras e netarndo no crescimento. (6) Menos gre-
quentemente surgem bleﬁa/wconjuntév&u e fotofobia. Pode ocomrern ingecgdo

secundinia pon Candida albicans, que € uma intercomrencia grave. (3)

Rodin e Goldman (1965) descreveram achados de necndpsia que in
cfuem hiperplasia de ithotas panc);ea,técazs, auslneda de timo e do centro ger

minativo e plasmgcitico de nodulos Lingdticos e bago. {8)
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1V<4 - DIAGNOSTICO:

E feito peko quadro clinico, que & caracteristico da doenga, e con
ginmado pela dosagem cha de zinco | Fig. VIII). 0s pacientes tambem pos-
suem baixos nivels de fosgatase alealina, que voltam ao normal com a no)zma-.
tizagdo do nivek s&rico de zinco. (9) A bidpsia das Lesbes da pele & incon-
clusdva, demonstrando apenas hiperqueratose. (8] 0 teste Zeraplutico feito
com 50-200mg de sulfato de zinco porn dia porn via oral tambem & valido como.

metodo diagnostico. (3)

1V-5 - DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

A amodejuﬁaﬂlte enteropdtica, caso se apresente como tendéncia  a
enitrodenmia assemelha’se pon uézu ao quadro cinico de uma forma univer -
sal gene/uwézada' de psvilase pustulosa ou acrodermatite continua.

Ressalta-se  a distribuigdo simetiica das Lesoes das esiremidades
e a afeccdo de todas as regioes perionificiais do-corpo. Cada Lesdo eritema
tosa & geralmente rodeado de ,mzl&té_pzoz{ demen,tozs.\ue/sZcoé)-oquvoA. A ‘acro-
dermatite enxejpop&ﬁca oferece alguma Aeme,(i;;anga,com outrnos quadros clind -
cos como Candidigse primaria generatizada, eczema seborniico generalizads e

impetiyinidg  por agentes bacteri@nosos e epidenmafise bofhosa.

IV-6 - TRATAMENTO :

Atualmente o tratamento da acrodermatite enteropdtica £ feito com
sulfato de-zinco onal na dose de 50-200 mg por dia em MEA Jtomadé/.s, de pre-
fereneia em suco de frutas.(8) A dose € rnegulada de acorndo cbm a evolucao
dos sinais dermatoldgicos. A tendfneia E.a diminuicdo desta dosagem com o
aumento da Ldade do paciente, sendo-que as cjzianéaA necessitam de dose mai-
O)L.. (9) Em nossa nevisdo, a suspensdo da teraplutica semphe Levou a uma.

exacenbacdo dos sinais da doenga.



Fig. 111 - R.F, 11 anos ¢ S.F, 7 anos na epoca da admissdo hospitalan



Fig. IV - S.F., apos 10 dias de terapeutica com sulfato de zinco

Fig. V - S.F., E.F., R.F., apos 10 dias de teraplutica com sulfato

de zinco.



Fig. VIT - S.F., E.F., R.F., apos 23 dias de terapeutica com sulfato

de zinco.



V-CONCLUSADO:

Com nelagdo d acrodermatite enteropdtica, uma doen-
ca de descnicldo relativamente necente, varias hipoteses tem sido apresen
tadas sem se chegarn a uma conclusdo definitiva sobre a efiogofia ~ desta

doenca.

A principal hipotese Levantada sobre a etiologia da
doenca & a deficilnéia de zinco que pode sen causada por uma elLiminacio e
xesdiva de zinco pelo onganismo ou por uma degiciCneia enzimatica de fa

Zon de Rigagdo do zinco. (9)

1

0 presente trabalho nelata o sucesso na terapeutica
da acrodermatite entenopatica com sulfato de‘.’z,{nco por via oral, havendo
regresslio total das Lesbes em 1n2s meses de tratamento.

Ape/sa% da falta de confirnmagao Laboratorial, ou se-
ja a dosagem s@rica do zinco, pon falta de recwrsos t2enicos-ginanceinos,
0 diagnostico clinico §oi possivel pela exuberdncia de sinais e sintomas
que 05 pacientes ap/@@en;tauam. 0 teste terapfutico tambem serviu  como

meio de diagnostico diferencial.
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SUMMARY :

The auxhou{f;eviwad the publfished wosnks on acrodermatitis enie)ag
pathia since 1974 ikl nowday)s,‘ which gather a few cases due to the ra-
nithy of the disease and they present thiee cases 04 acﬂode/ﬁwa,t{/ti,é en
ternopatica in the same fadmily, that had good results with the thepera-
peutics including zine sulfate by onal’i way.
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