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Figura 1 Fragmentos de mucosa escamosa esofagica que
contienen células multinucleadas gigantes con nicleos amolda-
dos y esmerilados que sugieren infeccion herpética (H-E x 40).

inherentes a éste’. El estudio inmunohistoquimico es un
método diagnostico complementario en esta patologia.

El tratamiento con aciclovir esta indicado en casos graves y
en pacientes inmunodeficientes>®. La evolucién en inmuno-
competentes es tipicamente autolimitada, por lo que la
terapia antiviral es controvertida®, aunque podria acelerar la
resolucion del cuadro. A pesar de la evolucion favorable, es
necesario descartar siempre la posible inmunodeficiencia®.

En los cuadros de odinofagia y disfagia aguda, en nifios
previamente sanos, es importante tener en cuenta la
infeccion por herpes como causa de esofagitis.
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Acrodermatitis seudoenteropatica en la
acidemia propidnica

Enteropathic-like acrodermatis in propionic
acidaemia

Sr. Editor:

La acidemia propionica (AP) es una enfermedad metabdlica
autosomica recesiva, producida por el déficit de la enzima
propionil-CoA-carboxilasa (PPC). Se caracteriza por la
hiperglicinemia y la acumulacion de acido propidnico en la
sangre y la orina. Uno de sus sintomas mas relevantes es la
acidosis metabdlica’.

En ocasiones, las lesiones cutaneas asociadas que presentan
estos sujetos remedan una acrodermatitis enteropatica (AE) y
pueden desarrollarse como consecuencia de las dietas
restrictivas que éstos deben seguir. Toda dieta prolongada y
baja en proteinas puede conducir a la deplecion de aminoa-
cidos, vitaminas y oligoelementos®>.

A continuacion se presenta el caso de un nifio al que se le
diagnostico AP a los 8 meses y medio, con clinica fundamen-

talmente neuroldgica: presentaba movimientos coreoatetosi-
cos, somnolencia y retraso psicomotor. Se documentd una
marcada elevacion de glicina en el plasma y la orina, y de
3-hidroxipropionato y metilcitrato en la orina. La actividad
enzimatica de la PPC estaba gravemente disminuida. El
estudio genético reveld una mutacion ins. del en uno de los
alelos y una mutacion E168 K en el otro alelo del gen PCCB, que
codifica la subunidad B de la enzima. Se le prescribid un
tratamiento con una dieta baja en proteinas combinada con un
suplemento de aminoacidos sin metionina, tirosina, valina ni
isoleucina, con un aporte energético total correspondiente a la
edad, ademas de biotina, carnitina y metronidazol.

A los 4 afos y 2 meses y sin variar el tratamiento basal,
presento una descompensacion clinica por enfermedad inter-
currente, una disminucion de la ingesta por anorexia intensa,
vomitos, decaimiento, lesiones cutaneas, diarrea y pérdida de
peso. En la exploracion fisica, destaco una afectacion general,
palidez, piel seca y descamativa, lesiones costrosas perio-
rificiales, edemas pretibiales y en el dorso de ambos pies, asi
como alopecia con escasos mechones de pelo ralo. El peso
y la talla eran inferiores al tercer percentil, el porcentaje
del peso vy la talla era del 80% y el indice de masa corporal
era del 13,5%. En la analitica destacaron hematocrito 20%;
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hemoglobina 6,5g/dl; proteinas totales de 4,6 con alblimina
de 2g/dl; acidosis metabdlica; amonio 157mg/dl; cinc
440 mcg/l (valores normales [VN]: 750-1500), y concentra-
ciones de vitaminas A, D y E en rango inferior del normal. Con
respecto al aminograma, se observaron concentraciones de
metionina y especialmente de isoleucina bajas (3 y 10 umol/l,
respectivamente) (VN: 12-60 y 30-110).

El sujeto se tratd inicialmente mediante fluidoterapia,
transfusion sanguinea, recuperacion de su pauta nutricional, y
reintroduccion progresiva del aporte proteico y de aminoaci-
dos. Ademas, se tratd con biotina, vitaminas, carnitina y
metronidazol; posteriormente se optimizo el aporte vitaminico
y se comenzd con sulfato de cinc (40mg/dia) e isoleucina
(100 mg/dia). El aporte energético aproximado fue de 94 kcal/
kg/dia y el aporte proteico total fue de 1,2g/kg/dia. En el
cuadro actual, al mes de evolucion, la mejoria es evidente ya
que han desaparecido las lesiones cutaneas, hay una recu-
peracion ponderal y una normalizacion analitica progresivas.
Sin embargo, persistien tanto el retraso del crecimiento como
los trastornos neuroldgicos previos.

La AP se manifiesta con mayor frecuencia en las primeras
semanas de vida como enfermedad del tipo «intoxicacion», con
acidosis metabdlica e hiperamoniemia. Los casos menos graves
presentan sintomas mas tardios y sutiles, y también pueden
manifiestarse como enfermedad neurolégica u otros cuadros’. EL
objetivo del tratamiento es reducir la produccion de propionato
y facilitar la eliminacion de metabolitos toxicos; se basa
principalmente en una restriccion proteica y en un suplemento
con una férmula exenta de aminoacidos propiogénicos, carnitina
como detoxificador para facilitar la eliminacion del propionico y
biotina, un cofactor de la enzima. También es aconsejable dar
metronidazol para reducir la produccion de propionato por
parte de las bacterias intestinales'.

El deterioro cutaneo, no incluido en la descripcion clasica
del trastorno, puede aparecer en el contexto de la enferme-
dad o como resultado de deficiencias. Estas probablemente se
deban a diferentes factores de naturaleza metabdlica,
genética o nutricional; entre estos factores se encuentran el
déficit de isoleucina en el curso del tratamiento dietético>®, el
déficit plasmaticotisular de docosahexanoico por ingesta
deficiente’, y el incremento de acidos grasos de cadena impar
por exceso de sustrato. En toda dieta baja en proteinas se ha
descrito la posibilidad de deplecion de oligoelementos (cinc,
cobre, hierro), vitaminas y carnitina.

Este caso presenta un cuadro indicativo de AE, un
trastorno genético de la absorcion del cinc caracterizado
por dermatitis, diarrea, alopecia y fracaso de crecimiento.
Sin embargo, también en situaciones de déficits adquiridos
(aporte insuficiente, malabsorcién o pérdida excesiva) se
pueden observar cuadros superponibles. Ademas, en diver-
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sas enfermedades y situaciones carenciales se describen
lesiones similares y, en esta acrodermatitis seudoenteropa-
tica no debida al déficit de cinc, los sujetos tienen
concentraciones bajas de aminoacidos esenciales, particu-
larmente de isoleucina. Este sujeto sometido a una dieta
restrictiva presento un cuadro intercurrente con una intensa
anorexia, que complico mas su aporte deficitario y lo llevo a
desarrollar el cuadro referido, cuadro que tiene una
respuesta satisfactoria al tratamiento establecido.

En conclusion, aunque la acrodermatitis seudoenteropa-
tica es poco frecuente debido a los tratamientos actuales,
puede aparecer como una complicacion en el curso de la AP,
causada fundamentalmente por situaciones nutricionales
carenciales.
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