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EL POTENCIAL MALIGNO
DEL XERODERMA PIGMENTOSO

Tumorigenic conversion of xeroderma pigmentosum

Rosa Inés Castro1, Rosario Torres1, Rosalía Ballona1
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El xeroderma pigmentoso es un desorden genét ico,

autosómico recesivo que ocurre como resul tado de una

deficiencia   en la  reparación del ADN alterado por radia-

ción UV debido a fal las  a nivel de enzimas (hel icasas y

endonucleasas).

El espectro clínico oscila entre  telangiectasias, que-

maduras solares intensas, aparición de lentigos (cara en

“sal  y  p imienta”) .  Poster iormente aparecen numerosas

queratosis  actínicas paralelas a la presencia de fotofobia

de grado var iab le  hasta  e l  desarro l lo  de carc inomas

basocelulares y espinocelulares antes de los 8 años en

promedio; y más raro  melanoma mal igno.

En cuanto a tratamiento lo clásico y más sencil lo es

evitar la exposición a  la luz solar. Hay escasez de trata-

mientos efect ivos:  se ha descr i to el  uso de

inmunomodu la res  t ipo  im iqu imod tóp ico  has ta  la

isot re t ino ina ora l  y  hay pruebas terapéut icas con

endonucleasa tópica. Lo ideal sería la reversión  genética.
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Fotografía 1.   Eritema facial y fotofobia.

Fotografía 2. Lentigos solares múltiples (como en sal y pimienta). Fotografía 3.  Quemadura solar moderada en zonas fotoexpuestas y lentigos.
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Fotografía 4. Quemadura solar severa y lentigos numerosos. Fotogra f ía  5 .  Hiperpigmentación facial, eritemas y lentigos.

Fotografía 6. Fotofobia más severa, queratosis actínicas y carcinomas más

melanoma maligno.

Fotografía 7.   Xeroderma con carcinoma basocelular.
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Fotografía 8.   Vista cercana de carcinoma espinocelular.
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diseases? J Am Acad Dermatol. 2002; 46 (3): 463-6.Fotografía 10. Carcinoma basocelular en ángulo de ojo derecho.

Fotografía 12.  Xeroderma pigmentoso y carcinoma espinocelular (tronco).

Fotografía 11.  Carcinoma basocelular en párpado inferior izquierdo e

hipopigmentación post inflamatoria.

Fotografía 9.  Xeroderma pigmentoso y carcinoma basocelular y melanoma maligno.


