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Descriptores DeCS: XERODERMIA PIGMENTOSA/terapia; XERODERMIA
PIGMENTOSA/dietoterapia; AGENTES PROTECTORES DE RAYOS SOLARES/u
terapéutico; VITAMINA A/uso terapéutico; ACIDO ASCORBICO/uso terapéutico; V
TAMINA E/uso terapéutico; ANTIOXIDANTES/uso terapéutico.
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El xeroderma pigmentosum (XP) es
una enfermedad autosómica recesiva p
vocada por una excesiva sensibilidad a
efectos de las radiaciones ultravioleta (rU
del sol que se caracteriza por la presen
de manchas a manera de pecas conflu
tes y por el oscurecimiento y sequedad
la piel. En el XP también se aprecian al
raciones oculares que incluyen fotofob
conjuntivitis del área interpalpebra
queratitis, ectropion y neoplasias benign
y malignas de los párpados, conjuntiva
córnea.1

En el XP se manifiesta una incidenc
de cánceres cutáneos que es 2 000 v
mayor que la determinada para la pob
ción menor de 20 años.1

La causa subyacente de esta afecc
es la incapacidad que exhiben todas 
células de los afectados, de reparar el d
causado en el ADN por las rUV y po
carcinógenos ambientales como el ben
(α) pireno.1

La incidencia es baja, se calcula 1 
100 000 en países como Japón  ha
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1 en 1 000 000 en EUA.1 Esta enferme-
dad se diagnostica entre el primer y terc
años de vida y puede provocar la mue
en la primera o segunda década como c
secuencia de los cánceres que aparece
forma creciente y que con gran frecuenc
son de una elevada capacidad de disemi
ción. Sin embargo, con la aplicación d
tratamientos multidisciplinarios y una ade
cuada profilaxis oncohigiénica se ha logr
do un incremento de la supervivencia e
estos pacientes que les ha permitido lleg
a la edad adulta.1,2

El paciente (JLVG), de 5 años de eda
fue diagnosticado en su segundo año 
vida al ser evaluado por especialistas d
Hospital Pediátrico Docente "William So
ler". El diagnóstico se basó inicialment
en las manifestaciones clínicas: lesion
cutáneas a manera de pecas confluyen
algunas hiperpigmentadas y voluminosa
de las que se han extirpado 5 con carac
rísticas histológicas de neoplasias mali
nas, así como las oculares. Posteriorme
se decidió confirmar el diagnóstico eva
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cromátidas hermanas (ICH) en linfocit
de sangre periférica (LSP), la que pue
ser elevada en las células de estos en
mos.3,4

Se realizó además, el estudio d
cariotipo de bandas G con tripsina. La f
cuencia de ICH fue de 10,06 ± 2,52 q
es casi el doble del reportado para la 
blación cubana en diferentes estudios r
lizados por nuestro grupo.5,6 El cariotipo
fue normal, 46 XY, como habitualmen
ocurre en los afectados de XP. (Prie
González EA. Evaluación del daño genét
en sobrevivientes de neoplasias infantil
[Trabajo de Terminación de Residenci
Instituto Nacional de Oncología 
Radiobiología, 1985).

Se ha establecido un régimen de se
ra restricción de la iluminación solar qu
incluye el empleo de ropa gruesa o dob
el cabello largo, gafas anti rUV, loció
antisolar con factor de protección antiso
o SPF (Sun protection factor) mayor q
45, así como loción antisolar fabricada 
el país en la que no se especifica el va
del SPF.

El tipo de lesión que producen las rU
en el ADN también puede ser produci
por otros agentes provenientes de la d
y de la contaminación ambiental, much
de los cuáles actúan mediante la gene
ción de radicales libres. También es con
cido que estos daños son mal o no rep
dos en los afectados por XP.7 Se ha repor-
tado que las células de XP tienen me
contenido de grupos sulfidrilos unidos
proteínas, así como de glutatión y ciste
que las normales.8,9 También se ha demos
trado una actividad de catalasa 5 ve
menor y una producción de H

2
O

2
 3 veces

mayor posirradiación UV en fibroblasto
de 21 enfermos de XP.10

Tomando en consideración lo anteri
se decidió incluir en el manejo del pacie
te el tratamiento antioxidante con la fina
dad de disminuir las lesiones provocad
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por una sobrecarga de generadores de
pecies reactivas provenientes de la diet
de compensar el déficit en antioxidant
celulares. De ahí que se haya propuesto
manejo terapéutico basado en la protecc
antisolar y antioxidante cuyo resumen en
meramos a continuación.

1.Garantizar un suministro constante 
loción antisolar con factor de protecció
superior a 15.

2.Climatización del cuarto donde el niñ
reside todo el período de luz en el d
con el propósito de disminuir la sudació
y prolongar así el tiempo de permane
cia en la piel de las lociones protect
ras.

3.Vitaminoterapia de por vida; se deb
evaluar las dosis de vitaminas A, C y
de manera que se logre el balance ó
mo necesario para su funció
antioxidante. Se puede evaluar la as
ciación de otros antioxidantes como l
contenidos en el ginko y gingsen que se
han reportado recientemente como e
caces disminuyendo la tasa de rotu
cromosómicas en diferentes condicion

4. Aplicación de una terapia antioxidan
local a expensas de formulaciones c
enzimas como la superóxido dismutasa
y la catalasa.

5. Administrar una dieta con predomin
antioxidante y que excluya elementos q
contengan cafeína, productos de 
pirrolisis del triptofano, o de combus
tión incompleta los que se encuentr
en las comidas requemadas y las gra
utilizadas repetidamente. También resu
pertinente disminuir la posibilidad d
contaminación con aflatoxina B1 por su
potenciación de las roturas crom
sómicas.11

6. Tratamiento con derivados de la vitam
na A, como el ácido 13-cis retinoico12

para aumentar el período libre de nu
vas neoplasias.
41
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7.Elaborar el mapa fotográfico de las 
siones para el seguimiento objetivo 
éstas con una base cuatrimestral.

Se ha informado a los padres sobre
enfermedad en sesiones que acumulan má
de 20 horas para que puedan contribui
tratamiento, sobre todo en lo que respec
la protección antisolar, al seguimiento de 
lesiones oculocutáneas y para instruirlos
los diferentes aspectos de un tratamie
42
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multidisciplinario y basado en la modific
ción de las condiciones de vida, hábito
conductas en el paciente y su familia, co
es el del XP. Este es el tipo de enfoque
cesario en esta enfermedad para la cua
tualmente no hay tratamiento curativo po
ble, pero donde la disminución de las ag
siones ambientales y la influencia sobre 
vía común: la generación de radicales lib
deben disminuir sensiblemente las con
cuencias negativas de la afección.
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