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Resumen

Introduccion: la pelagra es una enfermedad carencial causada por déficit de niacina (vitamina B,) o de su precursor, el triptdfano.

Caso clinico: se presenta el caso de un paciente masculino costarricense de 67 afios, alcohélico y habitante de la calle, con Ulceras crénicas
en los miembros inferiores, dermatitis fotosensible, trastorno de la marcha, deterioro cognitivo leve y distimia, en quien se diagnostico la pelagra
con base en los hallazgos clinicos, que posteriormente se confirmé ante la respuesta positiva a la suplementacion vitaminica.

Discusion: se realizo una revision sobre la pelagra, una patologia cada vez menos diagnosticada, que en esta ocasion se presento con 2 de las
3 manifestaciones clasicas descritas en la literatura.

Abstract

Introduction: pellagra is a disease caused by a deficiency of niacin (vitamin B,) or tryptophan, its precursor.

Case report: we present the case of a 67-year-old Costa Rican male patient, alcoholic and homeless, with chronic ulcers on the lower limbs,
photosensitive dermatitis, gait disturbance, mild cognitive impairment, and dysthymia. A diagnosis of pellagra was made based on clinical findings,
which was later confirmed by a positive response to vitamin supplementation.

Discussion: a review of pellagra, a condition that is increasingly underdiagnosed, was conducted:; in this case, it presented with 2 of the 3 classic
manifestations described in the literature.
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INTRODUCCION

La pelagra es una enfermedad carencial causada por déficit
de niacina (vitamina B,) o de su precursor, el triptofano, cuya pre-
valencia ha disminuido en los paises desarrollados, aunque pue-
de observarse en el alcoholismo cronico y la malabsorcion. Las
manifestaciones clinicas clasicas de esta entidad —dermatitis,
diarrea y demencia— pueden ser dificiles de identificar en fases
tempranas, lo que retrasa el diagndstico y el tratamiento (1,2).

Este caso describe la presentacion clinica de la pelagra en
un hombre adulto mayor, alcohdlico cronico y en condicion de
calle, en quien el diagnostico se planted a partir de las lesiones
cutaneas caracteristicas y los sintomas neuropsiquiatricos, en
el contexto de una desnutricion severa. El objetivo es destacar
la importancia de considerar las deficiencias nutricionales como
parte del abordaje diferencial de los pacientes con manifestacio-
nes dermatoldgicas, neuroldgicas o psiquiatricas, particularmen-
te en escenarios de marginalidad social.

CASO CLINICO

Se trata de un varon costarricense de 67 afos, habitante de la
calle y etilista desde hace mas de cinco décadas. No reportaba otras
toxicomanias ni antecedentes transfusionales o alérgicos. Entre sus
antecedentes personales se encontraba una fractura previa de tibia
izquierda con fijacion interna. Consultd por dlceras cronicas en los
miembros inferiores, de origen no traumatico, sin poder precisar el
inicio exacto de las lesiones ni su tiempo de evolucion. Dos meses
antes de la hospitalizacion, las lesiones habian progresado, presen-
tando una secrecion maloliente. En esta ocasion acudié al hospital
debido a que no lograba deambular por el dolor en las extremidades
inferiores, ocasionado por las Ulceras. Previamente habia recibido
curaciones en servicios de urgencias, sin mejoria clinica.

Al'ingreso, el paciente se encontraba afebril, hipotenso y orien-
tado, pero con afecto labil. La exploracion fisica reveld adoncia
parcial, queilitis e hipertrofia parotidea bilateral. Se evidenciaron fo-
todafio importante, xerosis generalizada y engrosamiento e hiper-
pigmentacion cutanea en el dorso de las manos y en los miembros
inferiores. Presentaba, ademas, Ulceras en ambas pantorrillas y en
el pie derecho, con secrecion purulenta; estas alcanzaban el tejido
celular subcutaneo y presentaban bordes definidos (Figs. 1y 2).

No se identificaron signos de insuficiencia cardiaca. El abdo-
men mostraba hepatomegalia y circulacion colateral. Se eviden-
ci6 una disminucion de la fuerza muscular en las extremidades
inferiores (4/5), a nivel tanto proximal como distal, con reflejos
conservados y sensibilidad preservada. La marcha estaba impo-
sibilitada por el dolor.

Los estudios de laboratorio iniciales mostraron leucocitosis, eleva-
cion de enzimas hepdticas, hiponatremia severa (Na*: 111 mmol/),
creatinina elevada (1,9 mg/dl) e hipoalbuminemia. Los niveles de
vitamina B,, activa y vitamina D se encontraban disminuidos. El
paciente fue hospitalizado con diagndstico de sobreinfeccion de
Ulceras y tratado con ceftazidima y vancomicina, con resolucion del
cuadro infeccioso tras siete dias de tratamiento antibidtico.
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Figura 1. Lesiones cutdneas fotosensibles en el dorso de ambas manos.

Figura 2. Lesiones fotosensibles en los miembros inferiores.

A pesar de la mejoria clinica, persistian las Ulceras y la debi-
lidad muscular, aunque sin dolor. Se sospechd una polineuropa-
tia sensitivo-motora, pero el estudio de conduccion nerviosa no
fue concluyente debido a la presencia de Ulceras y apositos. La
etiologia de las Ulceras no era clara. Se descartaron causas vas-
culares y se consideraron etiologias infecciosas y nutricionales
dentro de los principales diagndsticos diferenciales. El paciente
fue valorado por el servicio de psiquiatria, que identificd distimia,
deterioro cognitivo leve y dependencia alcohdlica.

La combinacion de lesiones cutaneas fotosensibles y afec-
cion neuropsiquiatrica, en el contexto de desnutricion y al-
coholismo, llevd a sospechar la pelagra. Se inici¢ tratamiento
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con nicotinamida intravenosa (40 mg/dia), tiamina, piridoxina y
cobalamina. Tras dos semanas de tratamiento se observo una
notoria mejoria de la marcha. La labilidad afectiva y las lesiones
cutaneas mostraron una evolucion favorable desde la primera
semana y desaparecieron casi por completo al cabo de un mes
de internamiento, o cual confirmd el diagnéstico clinico de pe-
lagra. Si bien las dosis de nicotinamida administradas fueron in-
feriores a las recomendadas en la literatura, la respuesta clinica
fue satisfactoria. Al finalizar el mes de hospitalizacion, el paciente
presentaba Unicamente una Ulcera superficial en la pantorrilla
izquierda, en proceso de cicatrizacion (Figs. 3y 4).

Figura 3. Resolucion de las lesiones hiperpigmentadas en antebrazos y las
areas engrosadas en el dorso de las manos.

Figura 4. Mejoria de las lesiones hiperpigmentadas e hiperqueratésicas en
ambas piernas.
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Después de tres semanas de tratamiento desarrolld edema
con fovea en ambos pies, cuya etiologia no pudo esclarecerse
durante ese ingreso.

DISCUSION

La pelagra es una enfermedad causada por deficiencia de nia-
cina (acido nicotinico o vitamina B,) o de triptofano, su precursor.
El alcoholismo es el principal factor de riesgo, ya que induce
desnutricion y malabsorcion intestinal, y altera la conversion de
triptéfano a niacina (3,4). En condiciones normales, la niacina se
obtiene de alimentos como la carne, los huevos, las nueces y 10s
cereales fortificados, y también se sintetiza en el higado a partir
del triptofano, en un proceso que requiere de las vitaminas B,,
By, hierro y cobre. Las reservas de niacina son limitadas, por o
que son especialmente vulnerables a la malnutricion (5,6).

La niacina es esencial para la formacion de nicotinamida
adenina dinucledtido (NAD) y nicotinamida adenina dinucledtido
fosfato (NADP), coenzimas que intervienen en el metabolismo
energético de Oxido-reduccion, la respiracion celular, la repara-
cion del ADN y la sintesis de esteroides y acidos grasos. Su déficit
afecta especialmente a los tejidos con alta demanda energética
o de regeneracion celular, como la piel, el tracto gastrointestinal
y el sistema nervioso (7,8).

La pelagra primaria se relaciona con la desnutricion; la secun-
daria, con el alcoholismo, las alteraciones del metabolismo del
triptéfano, las enfermedades que causan malabsorcion intestinal
y el uso de medicamentos (9). En este caso coexistian factores
primarios (desnutricion) y secundarios (alcoholismo), ya que el
paciente era habitante de la calle y no tenia acceso a una dieta
adecuada, lo que lo llevo a un estado de desnutricion agravado
por el alcoholismo.

Las manifestaciones clasicas de la pelagra incluyen la triada
de “las 3 D”: dermatitis, demencia y diarrea (3,4,9,10). Menos
de una cuarta parte de los pacientes con pelagra presentan la
triada completa. Sin embargo, las manifestaciones cutaneas son
las mas caracteristicas y suelen ser las primeras en aparecer (3).
Estas lesiones se caracterizan por ser fotosensibles, con edema
y eritema simétrico, ademas de descamacion y ulceracion en
las zonas expuestas al sol (11). El paciente presentd lesiones en
dorso de las manos, pies y pantorrillas, con apariencia acartona-
da e hiperpigmentacion, lo cual explica el mecanismo de ulce-
racion de los miembros inferiores. La piel se vuelve vulnerable
al trauma y presenta sequedad, descamacion, hiperqueratosis
e hiperpigmentacion. El sitio de afectacion inicial suele ser el
dorso de las manos, donde aparecen eritema y prurito (1,11).
Las lesiones acartonadas o apergaminadas que presentaba el
paciente en esa zona son caracteristicas de la dermatitis por
pelagra. A nivel de las mucosas pueden identificarse queilitis
(como en este caso), glositis, estomatitis angular y Ulceras orales
y perirrectales (1,3,6,9).

La afectacion neuroldgica puede manifestarse con sintomas
sutiles, como irritabilidad, cambios del estado de animo y deterio-
ro cognitivo. En etapas mas avanzadas aparece demencia franca
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(4,12). El paciente mostro alteraciones compatibles con un cua-
dro inicial, como labilidad emocional, distimia y deterioro cognitivo
leve. También presento debilidad muscular en extremidades infe-
riores y trastorno de la marcha, posiblemente asociados a defi-
ciencias del complejo B en el contexto de su alcoholismo cronico.

En la literatura se reconocen otras “3 D” asociadas a la pelagra:
depresion, delirium y cardiomiopatia dilatada (5). El alcoholismo
contribuye al déficit de varias vitaminas, altera la neurotransmi-
sion glutamatérgica y gabaérgica, induce deficiencia de zinc y
disminuye la sintesis de NAD. La deficiencia de By, frecuente en
alcohdlicos, también interfiere con la sintesis de niacina. Esto se
traduce en una interaccion sinérgica entre pelagra y alcoholismo,
denominada “pelagra alcoholica” (4).

El diagnostico de pelagra es clinico, apoyado en hallazgos
dermatoldgicos y neuropsiquiatricos en los pacientes en riesgo.
La respuesta rapida al tratamiento con nicotinamida refuerza el
diagnostico. Las mediciones de NAD/NADP séricos no reflejan
el estado funcional tisular (4,5). En este caso, las lesiones cuta-
neas, el sindrome neuroldgico y el contexto social y nutricional
permitieron un diagndstico presuntivo que fue confirmado por la
respuesta clinica.

El tratamiento consiste en la reposicion vitaminica con nico-
tinamida oral, a dosis iniciales de 100 mg cada 6 horas, dis-
minuyéndose progresivamente a 50 mg cada 8-12 horas hasta
la resolucion de los sintomas. En casos severos, con sintomas
digestivos 0 neuroldgicos marcados, se indica nicotinamida pa-
renteral a 1 g tres a cuatro veces por dia. Otro esquema descrito
consiste en acido nicotinico 50 mg tres veces al dia por via oral
0 25 mg por via parenteral, pero se prefiere la nicotinamida por
su mejor tolerancia (5,7,14). Las manifestaciones neuroldgicas
mejoran entre 24 y 48 horas tras el inicio del tratamiento; las le-
siones cutaneas pueden tardar de 3 a 4 semanas en resolverse,
como ocurrié en este caso (9).

En el caso descrito, la dosis subdptima de nicotinamida se
debio a la disponibilidad limitada de presentaciones terapéuticas
para suplementar la vitamina B, en la Seguridad Social, donde
solo se cuenta con una preparacion intravenosa de nicotinamida
en combinacion con otras vitaminas, lo que impide alcanzar la
posologia terapéutica ideal. Sin embargo, el paciente tuvo una
evolucion favorable, probablemente gracias al abordaje integral,
que incluyo otras vitaminas del complejo B, mejoria nutricional y
tratamiento de las infecciones asociadas.

Entre los diagndsticos diferenciales deben considerarse otras
deficiencias nutricionales: el beriberi (déficit de tiamina), la de-
ficiencia de cobalamina y el kwashiorkor (con edema blando y
dermatitis pelagroide) (13). La distincion es esencial, ya que mu-
chas de estas condiciones coexisten en personas desnutridas o
alcohdlicas cronicas.

Finalmente, es relevante sefialar que, tres semanas después
del tratamiento, el paciente desarrollo edema con fovea en ex-
tremidades inferiores. Se plantearon dos posibles explicaciones:
desnutricion proteico-calérica asociada a kwashiorkor y hepato-
patia cronica relacionada con el alcoholismo. Se descartaron el
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hipotiroidismo y el beriberi. La etiologia de este hallazgo no pudo
determinarse con certeza durante ese internamiento.

CONCLUSIONES

La pelagra es un diagnostico infrecuente en la actualidad; sin
embargo, cada vez hay mas individuos que, debido a sus preca-
rias condiciones de vida y adiccion al alcohol, se encuentran en
riesgo de desarrollar patologias asociadas a carencias vitamini-
cas. Por ello es conveniente ilustrar un caso de pelagra desde el
punto de vista clinico.

Se debe mantener un alto indice de sospecha de esta en-
fermedad en personas alcoholicas que presenten cambios del
estado mental, dermatosis fotosensible o diarrea cronica, mani-
festaciones que facilmente pueden atribuirse a otras causas en
esta poblacion.

A diferencia de otros diagnosticos diferenciales, 1a pelagra
muestra una clara respuesta a la suplementacion vitaminica y
constituye una causa reversible de demencia e incluso de muerte.
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