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Pityriasi rubra pilaris-likeAcrodermatite enteropatica



Anamnesi patologica
Ricovero presso altra  Struttura a 58 giorni di vita per scarso accrescimento 
e dermatite.
Nel sospetto di dermatite atopica, eseguita terapia steroidea per os con 
miglioramento lesioni dermatite e accrescimento ponderale.

- GB   20.810
- PTL  764.000
- GR   2.890.000 ; Hb 8.5 g/dl

- Peso corporeo: 3512 grammi (<3°percentile)

- Lunghezza: 56 cm (3°percentile)

- Colorito pallido

- Dermatite diffusa a volto, collo, podice  e arti 







Decorso
1° GIORNO (INGRESSO):

Hb 8 g/dl (10-13)  anemia
GB 14.680 
PCR < 3 mg/dl

2° GIORNO:

Hb 7 g/dl   
GB 11.500  
Albumina 28 g/l (38-54)  insieme allo scarso accrescimento evidenzia              

stato di malassorbimento intestinale

Nel pomeriggio eseguito emocromo urgente  Hb 5.5 g/dl 

-Eseguiti Rx torace,Ecografia addome,Ecografia Transfontanellare: negativi

-Effettuata trasfusione con Globuli Rossi Concentrati
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 DERMATITE

 SCARSO ACCRESCIMENTO

 ANEMIA

 IPOALBUMINEMIA



11° GIORNO:

Steatocrito: 27 – 28 % (V.N.< 6 %)

Chimotripsina fecale: 1 U/g (V.N.> 5 U/g)

 INIZIA PROGRESSIVO MIGLIORAMENTO DEL QUADRO 
CLINICO-LABORATORISTICO   

 GRADUALE MIGLIORAMENTO DELLA DERMATITE  
PRECEDUTO DA ESTESA DESQUAMAZIONE

Decorso

Iniziata terapia con 

ENZIMI PANCREATICI



15°GIORNO:

Indagini genetiche per Fibrosi Cistica: 

ESITO POSITIVO PER OMOZIGOSI MUTAZIONE ∆F 508

Dopo aver comunicato il risultato ai genitori, Chiara viene trasferita 
presso il Centro di Fibrosi Cistica dell’OCM di Verona.

A 2 MESI DALLA DIAGNOSI:

- Peso corporeo: 5900 grammi (25° percentile)
- Risoluzione completa della dermatite
- Parametri ematochimici stabili

Seguita regolarmente dal Centro di Fibrosi Cistica

Decorso



ACRODERMATITE ENTEROPATICA
Deficit congenito di Zinco

Perafan-Riveroa C et al. Acrodermatitis Enteropathica: Case Report and Review of the Literature. 
Pediatric Dermatology  2002 ,Vol. 19 N°5:426-431

Malattia rara,  a trasmissione autosomica recessiva, dovuta a incapacità di

assorbire sufficienti quantità di zinco dalla dieta.

Manifestazioni cliniche:

- lesioni cutanee prevalentemente a livello regioni acrali e periorifiziali

- lesioni ungueali

- alopecia

- diarrea

- ritardo di crescita

- infezioni secondarie.



ACRODERMATITE ENTEROPATICA
Diagnosi Differenziale

Cause secondarie di deficit di Zinco:

• Malnutrizione (nutrizione parenterale, anoressia, diete)

• Malassorbimento (malattie infiammatorie croniche, sindrome intestino corto, 
celiachia, Fibrosi Cistica)

• Aumentato metabolismo o escrezione di zinco (alcolismo, anemia falciforme, 
stress, ustioni estese) 

Altre malattie associate a “Acrodermatitis enterophatica-like dermatitis”:

• Malattie metaboliche (fenilchetonuria,  leucinosi, malattia di Hurtnup…),

• Pellagra

• Dermatite necrotizzante acrale da HCV

• Glucagonoma

• …





Mattia è un ragazzo di 11 anni, con diagnosi di Malattia di 

Crohn nel 2009 (localizzazione colica e duodenale), posto 

inizialmente in terapia con mesalazina con beneficio.

Nell’estate del 2011 riacutizzazione della sintomatologia 

intestinale, alla rivalutazione endoscopica interessamento 

ileale e a livello di colon sx, sigma, retto. Esegue ciclo di 

terapia cortisonica e intraprende terapia con azatioprina. 

Benessere fino a giugno 2013 quando compare iperemia 

cutanea in regione sovrapubica (cute iperemica, rilevata, 

di consistenza aumentata), non responsiva a ripetute 

terapie antibiotiche nel sospetto iniziale di cellulite. 





Esegue quindi biopsia cutanea (“dermatite superficiale e profonda 
con componente granulomatosa”) compatibile con manifestazione 
cutanea correlabile alla malattia di Crohn.

Inizia terapia con Infliximab 5 mg /kg (schema 0,2,6 settimane e 
poi ogni 8 settimane) ad agosto 2013, sospende azatioprina. Netto 
miglioramento della sintomatologia intestinale con regolarizzazione 
dell’alvo già dopo la prima infusione. Riduzione dell’edema e 
dell’iperemia cutanea ipogastrica.

Remissione clinica intestinale e cutanea fino a inizio 2014; da marzo 
comparsa di episodi ricorrenti di edema penieno a risoluzione 
talvolta spontanea, talvolta dopo terapia steroidea locale. Per 
episodio di importante edema penieno effettua ciclo di terapia 
steroidea per os ad aprile 2014 ed incrementa la terapia con 
Infliximab passando a dosaggio 10 mg/kg 







Dermatitis herpetiformis

The rash of dermatitis 
herpetiformis often appears on the 
knees, elbows, forearms or buttocks. 
The bumps or blisters are itchy.











Rubeosi del volto

Cheratosi pilare

Necrobiosi lipodea

Necrobiosi lipodea
Mano diabetica









An exanthem is present in up to 90% of patients with the acute febrile presentation 
of SoJIA, and it is often preceded or accompanied by arthralgias predating  joint 
involvement by several years. 
The eruption is typically transient, non-pruritic and erythematous, and it coincides 
with fevers. There is a predilection for the axillae and waist, and linear lesions 
secondary to the Koebner phenomenon are often observed. 
Other less common cutaneous features include persistent plaques (which also may be 
linear) and periorbital edema and erythema. 

Systemic-onset juvenile idiopathic arthritis (Still’s disease)

https://www.inkling.com/read/dermatology-bolognia-jorizzo-schaffer-3rd/chapter-45/figure-45-2




Noduli sottocutanei del dorso

Noduli sottocutanei del ginocchio e del gomito





Subcutaneous nodules of acute rheumatic 
fever are seen in this 8-year-old girl. Three 
painless nodules on the ventral surface of the 
wrist were noted after ...

Group A Streptococcal Infections. Rheumatic 
fever nodules over the extensor surface of the 
elbow in a 10-year-old white female. These 
pea-sized subcutaneous nodules are firm, non-
tender, and occur most commonly





Eritema marginatum





Erythema marginatum (one type of annular erythema) – This is a characteristic 
skin rash that occurs in about 10% of first attacks of ARF in children; it is very rare 
in adults. The rash can be difficult to detect in dark-skinned people. When present, 
it is found on the trunk and upper arms and legs, but almost never on the face. 
The rash appears as pink or red macules (flat spots) or papules (small lumps), 
which spread outwards in a circular shape. As the lesions advance, the edges 
become raised and red, and the centre clears. The lesions are not itchy or painful, 
and sometimes go unnoticed by the patient. 

http://www.dermnetnz.org/reactions/annular-erythema.html
http://www.dermnetnz.org/reactions/annular-erythema.html


Eritema nodoso in sarcoidosi





Eritema annulare ricorrente 
associato con la presenza di 
anticorpi anti-Ro/ SS-A (con o 
senza anticorpi anti-La / SS-B) 
è stato riconosciuto come 
manifestazione cutanea 
caratteristica di Sindrome di 
Sjogren nei  bambini













Esantema periorbitario in dermatomiosite

Alopecia areata



bambina che ha avuto una vasculite orticariode con 
edema alle articolazioni in corso di infezione







Sierologia per EBV, CMV Parvovirus, 
TAS tutto negativo. Si sta aspettando 
sierologie per agenti pneumotropi
anche perchè lei ha sviluppato 
sintomatologia respiratoria.



Segni cutanei di 
Malattie sistemiche

Diego Peroni Conclusioni

1- La cute è frequentemente coinvolta nelle m. 
autoimmuni 

2-In alcuni casi le lesioni sono patognomoniche, 
comunque spesso rappresenta una spia che indirizza 
verso la diagnosi

3- in presenza di una lesione cutanea suggestiva 
di m. autoimmune  ricordarsi che ci troviamo  di 
fronte ad un possibile ventaglio di patologie che 
spesso coesistono

4-opportuno un approccio multidisciplinare


