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XERODERMIA PIGMENTOSA

Xeroderma pigmentosum
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Se presenta en la emergencia de pediatria del Hospital Mario Ca-
tarino Rivas paciente masculino de 8 afios, procedente del municipio
de Villanueva, Cortés, con historia de fiebre de dos dias de evolucion, y
un dia de diarrea y vomito. Al examen fisico resalta multiples manchas
y maculas hiperpigmentadas e hipopigmentadas generalizadas y xero-
dermia en rostro, cuello, tronco, y extremidades. Madre refiere primera
aparicion de maculas al tercer dia de nacimiento. Diagndsticos: Sin-
drome Gastroenterico Agudo, Desnutricién grado Il. y Xerodermia Pig-
mentosa. El servicio de Dermatologia diagnostica la enfermedad por
clinica y pauta tratamiento con protectores solares, uso de vestimenta
protectora, sombreros, gorros, guantes, gafas de sol y educacién sobre
la malignidad de los rayos solares.

La Xerodermia Pigmentosa es una genodermatosis autosomica
recesiva que se manifiesta por hipersensibilidad a las radiaciones so-
lares, y afecta principalmente piel, ojos y encéfalo; se caracteriza por
pigmentacion, neoplasias malignas y en ocasiones afeccion de otros
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organos, con Incidencia mundial de 4 por 1 000 000 habitantes. El inicio
puede ser agudo durante la nifiez; 50% de los enfermos mueren antes
de los 20 afios de edad." El defecto fundamental es la disfuncion de la
endonucleasa y falla del mecanismo de reparacién del DNA afectado
por la luz ultravioleta; ello genera hipersensibilidad a la luz y formacion
de neoplasia. Las primeras manifestaciones aparecen durante los pri-
meros tres afos de edad en 75%, y en 25% entre la pubertad y los 20
afios, cuando por lo general se agravan. La dermatosis predomina en
partes expuestas a la luz solar. Existen tres etapas morfoldgicas a esta
enfermedad: en la primera o eritropigmentaria hay eritema y edema
con abundantes manchas lenticulares, en la segunda fase o atrdfica
se acompafian de adelgazamiento de la nariz, mutilacion de pabellén
auricular y queratosis actinica. En la tercera etapa o tumoral sobre-
vienen epiteliomas basocelulares o espinocelular, queratoacantomas,
sarcomas, melanomas'.
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