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El xeroderma pigmentoso es un desorden genético,
autosémico recesivo que ocurre como resultado de una
en la

deficiencia reparacion del ADN alterado por radia-

cion UV debido a fallas a nivel de enzimas (helicasas y
endonucleasas).

El espectro clinico oscila entre telangiectasias, que-
maduras solares intensas, aparicién de lentigos (cara en
“sal y pimienta”). Posteriormente aparecen numerosas

queratosis actinicas paralelas a la presencia de fotofobia

Fotografia 1. Eritema facial y fotofobia.

Fotografia 2. Lentigos solares mdltiples (como en sal y pimienta).
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de grado variable hasta el desarrollo de carcinomas

basocelulares y espinocelulares antes de los 8 afios en
promedio; y mas raro melanoma maligno.
En cuanto a tratamiento lo clasico y mas sencillo es

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

mientos efectivos: se ha descrito el uso de

inmunomodulares tipo imiquimod tépico hasta Ila

isotretinoina oral y hay pruebas terapéuticas con

endonucleasa tépica. Lo ideal seria la reversién genética.

Fotografia 3. Quemadura solar moderada en zonas fotoexpuestas y lentigos.
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Fotografia 4. Quemadura solar severa y lentigos numerosos. Fotograffa 5. Hperpigmentacion facial, eritemas y lentigos.

Fotografia 6. Fotofobia mas severa, queratosis actinicas y carcinomas mas Fotografia 7. Xeroderma con carcinoma basocelular.
melanoma  maligno.
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Fotografia 8. Vista cercana de carcinoma espinocelular.

Fotografia 11.  Carcinoma basocelular en parpado inferior izquierdo e

gl

hipopi acion  post Jria.
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