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Descriptores DeCS: XERODERMIA PIGMENTOSA/terapia; XERODERMIA

PIGMENTOSA/dietoterapia; AGENTES PROTECTORES DE RAYOS SOLARES/uso
terapéutico; VITAMINA Al/uso terapéutico; ACIDO ASCORBICO/uso terapéutico; VI-

TAMINA E/uso terapéutico; ANTIOXIDANTES/uso terapéutico.

El xeroderma pigmentosufXP) es 1 en 1 000 000 en EUAEsta enferme-
una enfermedad autosémica recesiva pro- dad se diagnostica entre el primer y tercer
vocada por una excesiva sensibilidad a 10s afios de vida y puede provocar la muerte
efectos de las radiaciones ultravioleta (rUV) en la primera o segunda década como con-
del sol que se caracteriza por la presenciasecuencia de los canceres que aparecen de
de manchas a manera de pecas confluen-forma creciente y que con gran frecuencia
tes y por el oscurecimiento y sequedad de son de una elevada capacidad de disemina-
la piel. En el XP también se aprecian alte- cién. Sin embargo, con la aplicacién de
raciones oculares que incluyen fotofobia, tratamientos multidisciplinarios y una ade-
conjuntivitis del area interpalpebral, cuada profilaxis oncohigiénica se ha logra-
queratitis, ectropion y neoplasias benignas do un incremento de la supervivencia en
y malignas de los parpados, conjuntiva y estos pacientes que les ha permitido llegar
corneat a la edad adulte

En el XP se manifiesta una incidencia El paciente (JLVG), de 5 afios de edad,
de canceres cutaneos que es 2 000 vecesue diagnosticado en su segundo afio de
mayor que la determinada para la pobla- vida al ser evaluado por especialistas del
cion menor de 20 afiés. Hospital Pediatrico Docente "William So-

La causa subyacente de esta afeccionjer". El diagndstico se baso inicialmente
es la incapacidad que exhiben todas las en las manifestaciones clinicas: lesiones
células de los afectados, de reparar el dafiocutaneas a manera de pecas confluyentes,
causado en el ADN por las rUV y por algunas hiperpigmentadas y voluminosas,
carcindgenos ambientales como el benzo de las que se han extirpado 5 con caracte-
(a) pireno? risticas histolégicas de neoplasias malig-

La incidencia es baja, se calcula 1 en nas, asi como las oculares. Posteriormente
100 000 en paises como Japdn hastase decidi6 confirmar el diagnéstico eva-



luando la frecuencia de intercambio de por una sobrecarga de generadores de es-
crométidas hermanas (ICH) en linfocitos pecies reactivas provenientes de la dieta 'y
de sangre periférica (LSP), la que puede de compensar el déficit en antioxidantes
ser elevada en las células de estos enfer-celulares. De ahi que se haya propuesto un
mos34 manejo terapéutico basado en la proteccion
Se realizé ademas, el estudio del antisolary antioxidante cuyo resumen enu-
cariotipo de bandas G con tripsina. La fre- meramos a continuacion.
cuencia de ICH fue de 10,06 + 2,52 que
es casi el doble del reportado para la po- 1. Garantizar un suministro constante de
blacion cubana en diferentes estudios rea- |ocign antisolar con factor de proteccion
lizados por nuestro grupgé.El cariotipo superior a 15.
fue normal, 46 XY, como habitualmente 2 climatizacion del cuarto donde el nifio
ocurre en los afectados de XP. (Prieto | aside todo el periodo de luz en el dia,
Gonzalez EA. Evaluacion del dafio genetico g g propésito de disminuir la sudacion
en sobrevivientes de neoplasias infantiles. y prolongar asf el tiempo de permanen-
[Trabajo de Terminacion de Residencia]. cia en la piel de las lociones protecto-
Instituto Nacional de Oncologia y ras.

Radisobir?logl?, &98%)' . d 3.Vitaminoterapia de por vida; se deben
€ Na establecido un regimen ae Seve- o\ 4,ar |as dosis de vitaminas A, CyE

ra restriccion de la iluminacion solar que -

) a de manera que se logre el balance 6pti-

incluye el empleo de ropa gruesa o doble, . st
mo necesario para su funcion

el cabello largo, gafas anti ruV, locion antioxidante. Se puede evaluar la aso
antisolar con factor de proteccion antisolar L : pued
ciacion de otros antioxidantes como los

o SPF (Sun protection factor) mayor que i ink .
45, asi como locion antisolar fabricada en contenidos en egln_ Oy gingsenque se
han reportado recientemente como efi-

el pais en la que no se especifica el valor e
del SPF caces disminuyendo la tasa de roturas

El tipo de lesién que producen las rUV cromosérpicas en diferent_es copdipiones.
en el ADN también puede ser producido 4- Aplicacion de una terapia antioxidante
por otros agentes provenientes de la dieta l0cal @ expensas de formulaciones con
y de la contaminacion ambiental, muchos ~ €nzimas como lauperoxido dismutasa
de los cuales acttian mediante la genera- Y la catalasa
cién de radicales libres. También es cono- 9. Administrar una dieta con predominio
cido que estos dafios son mal o0 no repara- antioxidante y que excluya elementos que
dos en los afectados por XBe ha repor- contengan cafeina, productos de la
tado que las células de XP tienen menor pirrolisis del triptofano, o de combus-
contenido de grupos sulfidrilos unidos a  tién incompleta los que se encuentran
proteinas, asi como de glutation y cisteina  en las comidas requemadas y las grasas

que las normale®’ También se ha demos- utilizadas repetidamente. También resulta
trado una actividad de catalasa 5 veces pertinente disminuir la posibilidad de
menor y una produccion de,®, 3 veces contaminacion coaflatoxina Blpor su
mayor posirradiacion UV en fibroblastos potenciacion de las roturas cromo-
de 21 enfermos de XP. sémicast

Tomando en consideracion lo anterior 6. Tratamiento con derivados de la vitami-
se decidi6 incluir en el manejo del pacien- na A, como el acido 13-cis retinoiéo
te el tratamiento antioxidante con lafinali-  para aumentar el periodo libre de nue-
dad de disminuir las lesiones provocadas vyas neoplasias.

41



7.Elaborar el mapa fotografico de las le- multidisciplinario y basado en la modifica-
siones para el seguimiento objetivo de cion de las condiciones de vida, habitos y
éstas con una base cuatrimestral. conductas en el paciente y su familia, como
es el del XP. Este es el tipo de enfoque ne-
Se ha informado a los padres sobre la cesario en esta enfermedad para la cual ac-
enfermedad en smnes que acumulan més tualmente no hay tratamiento curativo posi-
de 20 horas para que puedan contribuir al ble, pero donde la disminucién de las agre-
tratamiento, sobre todo en lo que respecta asiones ambientales y la influencia sobre una
la proteccion antisolar, al seguimiento de las via comun: la generacién de radicales libres,
lesiones oculocutaneas y para instruirlos en deben disminuir sensiblemente las conse-
los diferentes aspectos de un tratamiento cuencias negativas de la afeccion.
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