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RESUME

Introduction:

L'érythéme nécrolytique périorificiel est une atteinte cutanée d'allure eczématiforme fréquemment obser-
vée au début des aciduries organiques. Il est I'expression dermatologique d'une carence en nutriments
essentiels en particulier l'isoleucine.

Observations :

Nous rapportons l'observation de deux nouveau-nés hospitalisés en réanimation néonatale dans un ta-
bleau de détresse neurologique en rapport avec une leucinose pour le premier et une acidémie méthyl-
malonique pour le deuxiéme. Aprés une réanimation ventilatoire et hydroélectrolytique, une alimentation
glucido-lipidique a été administrée. Quelques jours apres sont apparues des lésions érythémateuses vési-
culo pustuleuses périorificielles évogquant un érythéme nécrolytique. La supplémentation en aminoacides
a permi une disparition progressive des lésions.

Conclusion :

L'érytheme nécrolytique périorificiel est la conséquence cutanée d'un régime dépourvu en acides aminés.
Cette manifestation doit étre rapidement identifiée et contrdlée par un régime diététique adéquat.

ABSTRACT

Background :

Cutaneous lesions resembling acrodermatitis enteropathica were described in some metabolic disorders
like organic aciduria caused by an enzymatic deficiency involved in the degradative pathways of branched-
chain amino acids. We report two neonatal observations of acrodermatitis enteropathica-like syndrome
induced by essential amino acid deficiency.

Case reports :

Case 1: An 8- days- old baby was referred to our hospital for neurological distress. Maple syrup urine disease
was diagnosed. He was being fed a low-protein diet limited in branched-chain amino acids. One week later,
exfoliative dermatitis of the perioral and anogenital regions was observed. latrogenic acrodermatitis ente-
ropathica-like syndrome was confirmed after a rapid response after adequate isoleucine supplementation.

Case 2: A newborn was referred to our intensive care unit for hyperammonemia due to methylmalonic
acidemia (MMA) confirmed by metabolic screening. Cutaneous lesions resembling acrodermatitis entero-
pathica appeared after 6 days of low-protein diet limited in branched-chain amino acids. An adequate
supplementation of deficient amino acids led to a prompt improvement of the skin lesions.
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Conclusion :

Skin disorders such as staphylococcal scalded
-skin syndrome with epidermolysis or as acro-
dermatitis enteropathica-like syndrome occur
usually in the course of late and severe MSUD,
propionic aciduria or MMA decompensations.
In our two cases it occured early in the second
week in the dietary management of neona-
tal MSUD and MMA decompensation. It can
be ascribed to acute and precocious protein
malnutrition mostly to L-isoleucine deficiency.
A better and early supplementation in L-iso-
leucine could avoid such hazardous complica-
tions.

Mots clés : Aciduries organiques, Acroderma-
tite entéropathica,Nouveau-né

Key words : neonate, pyloric atresia, epider-
molysis bullosa, dermatology, surgery

INTRODUCTION

L'érytheme nécrolytique périorificiel est une
lésion érythémateuse d'allure eczématiforme,
parfois vésiculopustuleuse d'évolution exsu-
dative et crolteuse qui résiste aux traitements
conventionnels. Avec les progrés de la réanima-
tion pédiatrique, de tels tableaux ont été ob-
servés plus fréguemment au décours des trai-
tements de début des aciduries organiques qui
induisent des carences en nutriments essentiels
- le déficit enisoleucine est au premier plan dans
ce contexte [1]. Les auteurs rapportent dans ce
cadre deux observations néonatales.

OBSERVATIONS

Observation n°l: |l s'agit d'un nouveau-né de
sexe féminin hospitalisé a J8 de vie dans un
tableau de détresse neurologique et convul-
sions. L'examen physique a révélé une odeur de
sirop d'érable dans les urines faisant évoquer
une leucinose. La chromatographie des acides
aminés dans le sang a confirmé ce diagnostic
en montrant une augmentation de la concen-
tration de leucine et des autres acides aminés
ramifiés ainsi que la présence d'alloisoleucine
caractéristique de la maladie. Une réanimation
ventilatoire et hydroélectrolytique a été enta-
mée, puis dés I'amélioration de I'état neurolo-
gique, une préparation glucido-lipidique conti-
nue a été progressivement administrée afin de
bloguer le catabolisme. Une semaine aprés le
début de l'alimentation entérale sont apparues
des lésions érythémateuses vésiculo pustu-
leuses périoral, au niveau du cou et du siége
(Fig 1).
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FIGURE 1 : Erythéme nécrolytique chez notre patiente at-
teinte de leucinose ; A= Lésions péribuccales ; B= Lésions du
siege.

Le diagnostic d'érythéme nécrolytique secon-
daire a un déficit en aminoacides a été évoqué et
retenu aprés disparition progressive des lésions
avec la supplémentation en valine, isoleucine et
leucine.

Observation n°2: |l s'agit d'un nouveau-né de sexe
féminin agé de 19 jours, adressé pour un coma
d'installation brutale. Le bilan biologique a montré
une acidose métabolique et une hyperammonié-
mie majeure a 1067 mol/l. Une dialyse péritonéale
couplée a une ventilation assistée a été débutée
afin de réduire le taux d'ammoniémie. L'enquéte
étiologique a conduit au diagnostique d'acidémie
méthylmalonique. L'évolution était favorable sur
le plan clinique et biologique et le nouveau-né
a pu étre alimenté par une solution glucido-lipi-
dique. Cing jours plus tard, une atteinte cutanée
périorale ( fig 2) associée a une dermite fessiére
ont été constatées.

add

FIGURE 2 : Erythéme nécrolytique péribuccal dans le cadre

d'une acidémie meéthylmalonique
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Le diagnostic d'érytheme nécrolytique par déficit
en acides aminés a été retenu devant la résistance
a un traitement antifongique. La réintroduction
progressive de mixture spécifique d'acides ami-
nés a permilarésolution compléte des Iésions au
bout d'une semaine.

DISCUSSION

Les lésions cutanées sont fréquentes chez les
nouveau-nés en réanimation. En effet, les gestes
aggressifs, la colonisation par des germes invasifs
et la fragilité de la peau du nouveau-né sont tous
des facteurs favorisants. Nombreuses manifes-
tations cutanées peuvent étre a tord attribuées
a un traumatisme (frottement par un brassard
a tension artérielle), allergie (sparadrap pour la
fixation des sondes gastriques, langes) ou a une
infection (candidoses). Des traitements conven-
tionnels en particulier antifongiques et der-
mocorticoides sont souvent prescrits. Chez notre
premiére patiente, l'odeur de Fenugrec a orienté
rapidement vers une leucinose permettant de dé-
buter un traitement d'urgence comme préconisé
dans la littérature [2].Dans un contexte de mala-
die métabolique documentée comme pour nos
deux observations, I'nypothése d'un érytheme
nécrolytique périorificiel ou encore acroderma-
titis enteropathica-like syndrome devrait étre
évoqué chez un nouveau-né recevant un régime
dépourvu ou appauvri en acides aminés [1]. Les
difficultés d'un diagnostic rapide de ces acidu-
ries organiques en Tunisie et I'impossibilité d'avoir
une prise en charge sans délai des mixtures spé-
cifigues d'acides aminés font augmenter le risque
d'atteinte cutanée. En effet, la durée prolongée
d'un régime glucido-lipidique d'attente, comme
les cas présentés, va avoir pour conséguence un
déficit prolongé en isoleucine qui est I'aminoacide
le plus critique parmi les acides aminés a chaine
ramifiée(leucine, isoleucine et valine)comme cela
avait été constaté initialement a partir de cultures
de kératinocytes en milieu défini[3]Dans ces ca-
rences iatrogeénes, l'atteinte cutanée est intense
et parfois quasi érythrodermique et associée a
une atteinte des mugqueuses [4,5].Certains au-
teurs ont démontré que le zinc se fixe sur l'isoleu-
cyl-tRNA synthétase chez E.coli et la conserva-
tion de la zone de fixation du zinc sur 'enzyme est
critique pour soutenir la croissance bactérienne.
Toutefois, pour les acidémies méthylmaloniques,
il a été suggéré qu'une partie des manifestations
cutanées étaient en rapport avec le déficit enzy-
matique, comme en témoigne les lésions consta-
tées avant le début du régime [6,7]. Des lésions
ressemblant a l'acrodermatite entéropathica par
déficit en zinc a été décrite chez des patients at-
teints de leucinose, comme le cas de notre pre-
miére observation [8]
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CONCLUSION

Les auteurs attirent l'attention des praticiens sur
les conséquences cutanées d'un régime dépour-
vu en acides aminés. Dans un pays comme la Tu-
nisie ou les mixtures d'acides aminés spécifiques
de certaines maladies métaboliques ne sont pas
rapidement fournies, ces atteintes deviennent
fréquentes et souvent étendues. Cette manifes-
tation doit étre connue afin de pouvoiry remédier
rapidement par un régime diététique adéquat et
controélé.

Conflit d'intérét : Les auteurs n‘ont pas transmis de
conflit d'intéréts.
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