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Trata-se de um relato de caso de Acrodermatite Enteropética -
Simile de paciente do género feminino, cor branca, detectada aos
5 meses de idade e tratada com suplementagcdo de zinco. A
etiologia pode ser devido a um erro inato do metabolismo
configurado por heranga autossomica recessiva, ou devido a
fatores pessoais e/ou ambientais. O acompanhamento da lactente

até a total suspensao da terapia é necessario para verificar episodio
ou ndo de recorréncia do quadro.
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Introducéo

Acrodermatite Enteropéatica é uma doenca
resultante da deficiéncia de absorcdo de
zinco pelo trato  gastrointestinal,
ocasionando valores séricos reduzidos deste
elemento. Sua etiologia pode ser devido a
um erro inato do metabolismo configurada
por heranca autossémica recessiva, ou

devido a fatores pessoais e/ou ambientais,
como prematuridade, sindrome de ma
absorcdo intestinal, intestino curto, baixa
ingesta de zinco, entre outros.

O zinco é um elemento essencial a diversas
fungdes do metabolismo e sua falta
desencadeia lesbes cutaneas acrais e
periorificiais, diarreia crbnica, perda de
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peso, alopecia, retardo do crescimento e
imunodeficiéncia.

O presente trabalho relata um caso clinico
de Acrodermatite Enteropética atendido no
Hospital do Pénfigo, na cidade de Uberaba,
estado de Minas Gerais, Brasil no ano de
2013. Justifica-se pelo fato dessa doenca ter
uma baixa incidéncia na populacdo, sendo
mais observada em grupos especificos,
como 0s prematuros internados em
unidades de terapia intensiva e idosos.

Foram consultadas as seguintes bases de
dados: Medline, SciELO, Lilacs-Bireme e
Cochrane e os trabalhos selecionados de
acordo com relevancia no periodo de 1974 a
2015. Os pais do paciente assinaram o termo
de consentimento livre e esclarecido
(TCLE).

Relato de Caso

AAC, género feminino, branca, 5 meses,
natural de S&o José do Rio Preto/SP,
procedente de Fernadopoles/SP. Nascida de
parto cesariano com 31 semanas devido a
insuficiéncia placentaria materna, com peso
de nascimento de 1,300 quilogramas,
internada em Unidade de Terapia Intensiva
por 55 dias desde o nascimento. Em
aleitamento materno exclusivo.

Em junho de 2013 a lactente iniciou quadro
de manchas avermelhadas em regido
perilabial, com posterior evolucdo para
manchas semelhantes periungueais de méos
e pés e por ultimo acometimento de regides
genitais e membros inferiores. As maculas
aumentavam de tamanho gradualmente,
conforme a Figura 1.

o

Figura 1: Inicio do desenvolvimento das lesdes em
setembro de 2013. Méculas eritematosas, brilhantes
e bem delimitadas, periorificiais.

Fonte: prdprio autor.

A lactente apresentava, também, fezes
amolecidas e dificuldade em ganhar peso.
Ndo  apresentava  outros  sintomas
sisttmicos. O quadro ndo apresentou
melhora com uso de antibidticos e
antifingicos orais e topicos, nem com
corticéides e imunomoduladores tdpicos.

Ao exame fisico apresentava-se em bom
estado geral, corada, hidratada, anictérica,
acianodtica, emagrecida. Abdome globoso,
timpanico, ruidos hidroaéreos normais,
auséncia de visceromegalia. Os aparelhos
cardiorrespiratorios encontravam-se sem
alteracbes.  Visualizavam-se ~ maculas
avermelhadas, de bordos bem delimitados,
brilhantes, umidas em regibes perilabial,
borda ocular esquerda, periauriculares,
pavilhdes auriculares, nadegas, virilha e
grandes labios vaginais, coxas direita e
esquerda, falanges, regides periungueais de
mdos e pés, bracos e pernas e regido
occipital posterior. Apresentava, também,
Ulcera de decubito em regido lombar.

O exame laboratorial evidenciou nivel de
zinco sérico de 63,4 (70 a 120 ug/dL) em
04/09/2013.

Iniciou-se  reposicdo de zinco em
07/09/2013, na forma de gluconato, na dose
de 100 mg por dia por via oral. Oito dias
apos o inicio da reposicdo de zinco houve
clareamento importante das maculas e
remissdo de algumas lesdes, além de
melhora no estado geral da lactente.
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E, por fim, vinte e dois dias ap0s o inicio do
tratamento era possivel observar remissao
de quase 100% das maéculas, conforme
observado na Figura 2.

Figura 2: Maio de 2014. Seis meses apds inicio da
suplementacdo de zinco. Clareamento total das
lesBes, sem sequelas.
Fonte: proprio autor.

E necesséario ressaltar ainda, que assim
como o aspecto clinico foi melhorando,
seus niveis sericos de zinco também foram
aumentando, chegando ao fim do
tratamento a niveis fisioldgicos de zinco
sérico (Valor de Zinco sérico (ug/dL),
normal: 70 a 120 pg/dL), conforme método
de dosagem do zinco: Espectrometria de
Absorgdo Atbmica.

Os niveis séricos de zinco desde o inicio do
acompanhamento médico: 04/09/2013 -
63,4 ug/dL, 07/10/2013- 121,2 pg/dL,
07/11/2013-92,6pg/dL, 11/12/2013-128,4
pg/dL, 13/01/2014-105,1 pg/dL,
10/03/2014- 156,0 pg/dL, 22/04/2014-
1745 pg/dL, 12/06/2014-213,0 pg/dL,
19/08/2014-216,0 pg/dL, 22/10/2014-122,1
pg/dL, 10/12/2014-85,7 pg/dL.

Em 29/04/2014 a dose de gluconato de
zinco foi diminuida para 80 mg por dia. Em
21/06/2014 a dose de gluconato de zinco foi

novamente diminuida para 60 mg por dia.
Em 25/08/2014 a dose de gluconato de
zinco foi reduzida para 40 mg por dia. Em
29/10/2014 a dose foi novamente reduzida
para 30 mg por dia e assim se manteve até
janeiro de 2015.

A paciente ndo apresentou recidiva das
lesbes e evoluiu com ganho de peso e
melhora importante do estado geral e do
desenvolvimento neuropsicomotor.

Discussao

O zinco é um dos principais elementos
quimicos em humanos por exercer fungoes
cataliticas, estruturais e regulatdrias.! Ele é
um cofator essencial para varias enzimas
em todo metabolismo e tem um papel
importante no crescimento e
desenvolvimento, na proliferacdo celular e
reparacdo tissular. Também tem um papel
imunoldgico importante ao deprimir a
atividade citotoxica de linfécitos T killers e
a capacidade fagocitica e bactericida de
neutrofilos.?*

O termo Acrodermatite Enteropética (AE)
refere-se a uma patologia rara, de origem
autossdmica recessiva, em que ha uma
desordem na absorc¢do do zinco, tipicamente
observada ap6s o desmame, requerendo
substituicdo de zinco ao longo da vida.!0-1
De distribuicho mundial tem incidéncia
estimada de 1 para 500.000 nascidos vivos,
e ndo ha predilecdo por sexo ou raca. O
aleitamento materno exclusivo é um fator
de protecdo e uma efetiva terapia, devido a
presenca, neste leite, de um ligante de baixo
peso molecular, que faz aumentar a
absorcédo de zinco no trato gastrointestinal
dos lactentes.>1011:16-18 A principio, uma
mutacdo de um gene foi reportada em
camundongos e denominada de “lethal
milk”  (Im).210111920  posteriormente,
isolou-se 0 gene da Acrodermatite
Enteropatica, sendo o  SLC39A4,
localizando na regido do cromossoma 8q24-

3, que codifica o transportador do zinco, Zip
4'5,12,13,16,19
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Em contraste, a deficiéncia transitoria e
sintomética de zinco (AE simile), quadro
autolimitado, geralmente ocorre entre a 8% e
242 semana de vida e pode ocorrer mesmo
em criangas em aleitamento materno
exclusivo, prematuras ou atermos. Na
maioria dos casos é devido a quantidades
baixas de zinco no leite materno, apesar dos
niveis  séricos maternos estarem
normais. 11011141518 - Além  disto, apds a
suplementacdo de zinco, hd um aumento
nos niveis séricos, mas ndo no leite materno.
E observado uma secrecdo defeituosa de
zinco pelas glandulas mamaérias devido a
ndo absorcdo efetiva do zinco plasmatico
para a mama, sugerindo-se, entdo, uma
deficiéncia ou mau funcionamento do
ligante de zinco.11%121520 Estydo indica que
0 gene transportador do zinco SLC30A2
(ZnT2) seja o responsavel por esta
transferéncia defeituosa.®

A concentragdo de zinco no leite materno
normalmente cai de forma exponencial
durante o curso da lactagdo. A concentragao
na primeira semana é de 80 a 110
mmol/litro e na quarta, de 30 a 80
mmol/litro. O nivel minimo aceitavel desta
concentracdo na 202 semana € de 11 a 12
mmol/litro. A concentragdo de zinco no
leite materno de mdes de prematuros ou
atermos néo difere. 112

H& casos descritos na literatura de
prematuros em aleitamento  materno
exclusivo que desenvolvem os sintomas de
deficiéncia de zinco, e cujo leite materno
apresenta niveis normais de zinco.*1%
Estes casos sdo mais complexos devido a
inameros fatores fisioldgicos e organicos. O
grande acumulo de zinco ocorre no 3°
trimestre  de gestacdo, portanto, a
quantidade de zinco corporal €
inversamente proporcional ao grau de
prematuridade. Além disto, 0s prematuros
estdo propensos a um balango negativo de
zinco até 60 dias de vida, secundarios a ma
absorcéo de zinco, ao aumento da secrecdo
intestinal de zinco, ao aumento da demanda
de zinco devido ao rapido crescimento e
desenvolvimento e a perda fecal alta deste

elemento.12410.1218 Este quadro foi mais
observado em prematuros entre 25 e 33
semanas de gestagdo.!

A deficiéncia transitoria sintomatica de
zinco e a Acrodermatite enteropatica
compartilham as mesmas caracteristicas
clinicas, e incluem erupcdo eritematosa,
vesicobolhosa, ou psoriasiforme, simétrica,
em regides perioral e perineal, com
distribuicdo acral das lesdes, paroniquia,
onicodistrofia, fezes amolecidas, alopecia,
febre,  disturbios do  crescimento,
conjuntivite e alteracbes comportamentais,

como irritabilidade e prostragéo.?46-111315-
17

Na deficiéncia transitéria sintomatica de
zinco, o efeito da suplementacéo de zinco é
rapido, levando apenas de 3 dias a 2
semanas para haver o clareamento das
lesdes cutaneas. O tratamento nestes casos
¢ mantido até o desmame. Em contraste, na
Acrodermatite Enteropatica congénita a
suplementacdo de zinco é por toda a
vida.>

Mas, ainda € importante reportar as
diferengas existentes entre as variantes da
acrodermatite enteropatica congénita e
acrodermatite  enteropatica  adquirida,
consideradas  doencas que, até a
contemporaneidade, sdo de importancia
diagndstica. E importante, também e e
reconhecer a etiologia da deficiéncia de
zinco em infantes.!

Congénita: Adquirida

1) Acrodermatite Enteropatica:
Suplementacéo inadequada de zinco:

a) Baixo teor de zinco no leite materno;

b) Nutricdo parenteral total com baixo
contetdo de zinco.

2) Prematuridade:

a) Baixo estoque de zinco (obtido a partir
do 3° trimestre);

b) Baixa absorc¢éo de zinco e perda fecal
alta.

3) Ma absorcéo:
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a) Fibrose cistica;
b) Infeccdo por HIV.

Além dessas diferencas apresentadas é
importante destacar outras causas de
deficiéncia adquirida de zinco e que podem
resultar em lesdes cutaneas semelhantes as
relatadas anteriormente: Sindromes de ma
absorcédo intestinal, queimaduras extensas,
doenca de Crohn, anemia falciforme,
doenca celiaca, malignidades sistémicas,
insuficiéncia pancreatica, disfungéo tubular
renal, drogas, defeitos na secrecdo mamaéria
de zinco, sindrome do intestino curto, dietas
ricas em fitatos (leguminosas) e calcio,
nutri¢io parenteral total .3

A AE tem como diagnosticos diferenciais:
psoriase, dermatite seborreica, dermatite
atépica, dermatite de contato, impetigo,
candidiase mucocutanea, histiocitose X,
deficiéncia de biotina e de mudltiplas
carboxilases.?®*

O tratamento de escolha é a suplementacédo
de zinco, que pode ser feita através de
preparacfes orais a base de acetato,
gluconato, sulfato ou aminoéacido quelato,
numa dose média de 1 a 2 mg de zinco
elementar/kg/dia.227

O caso descrito neste trabalho trata-se,
provavelmente, de uma deficiéncia
transitdria e sintomatica de zinco em funcao
da prematuridade, embora ndo seja possivel
estabelecer a causa precisa devido a nao
dosagem de zinco no leite materno. Foi
possivel chegar a esta conclusdo por causa
dos seguintes fatores:

- Inicio das lesdes cutaneas com 3 meses de
vida, quando a lactente ainda estava em
aleitamento materno exclusivo;

- Prematuridade (31 semanas) e longo
periodo de internacdo em Unidade de
Terapia Intensiva;

- Melhora rapida com a suplementacdo de
zinco.

Contudo, ainda é necessario O
acompanhamento da lactente até a total
suspensdo da terapia, para verificar episddio

ou ndo de recorréncia do quadro, que, se
ocorrer, fala a favor de Acrodermatite
Enteropatica. Ndo menos importante €
acompanhar gestagcbes futuras da maée,
devido a uma possivel deficiéncia do ligante
de zinco nas glandulas mamarias, que, se
existir, ira ocasionar o mesmo quadro
clinico em gestacdes subsequentes.
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