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Se reporta que se realizd la determinacidn de las frecuencias de las
distintas entidades que compronden el grupe de las genodermatosiz. a
partir de la revisidn de los egresados con este diagnédstico. en tados
los hospitales con Scrvicio de Dermatologla de Ciudad de La  Habana,
durante el periodo comprendido-entre 1980 y 1985. Se destaca que las
enfermedades que alcanzaron mayor frecuencia en la muestra analizada
fueron la ictiosis con 37.7 %. la neurofibromatosis con 18.8 %, pso-
riasis con 8.4 % y la gqueratoderma palmeoplantar con 7.7 %. Se concluye
que dentro del grupo de ictiosis la mayor frecuencia correspondid al
tipo de ictiosis wulgar con herencia autosdmica dominante.

INTRODUCCION

Se denomina gencdermatologla a aquella parte de la dermatoleogla que se
acupa del estudio de los defeftas v anomalias localizadas exclusivamente o
en parte de la piel y mucosas.

Las genodermatosis dentro del amplic campe de las dermatopatias son
afecciones poco frecuentes. pero gque %mplican una vez diagnosticadas,
fgrandes problemas terapéuticos y sociales.

El nimero de entidades incluido en este término es grande. Se considera
que las dermatosis de origen genético, oscilan alrededor o una cifra de
2 000, Existen aon muchas enfermedades de la piel de origen mendtico ef
las cuales no pueden demostrarse ni el defecto aenico. ni el trasterno
metabdlico que las produce: no obstante,. hay mis indicios cada dla de que
lag lesiones puramente cutaneas pueden ser reflejo de trastornos metabdli-
cos generales. Asl, por ejemplo. la ictiosis. una de las gencdermatosis con
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ayor expresividad en la piel. en una de sus formas clinicas. la ligada al
sexo, se ha demostrade que es causada por deficiencia o ausencia de la
enzima sulfatasa esterocidea:; ademas, las posibilidades diagnésticas de
estas entidades por métodos bioguimicos e inmunolégicoes son  amplias. asi
como thEien las del diagnéstico prenatal de algunas de estas afec-
ciones.

En Cuba,., la genética ha alcanzado un desarrollo importante. lo que hace
posible la introduccién de estos métodos en el diagndstico de algunas de
estas entidades, que por su frecuencia en nuestro medio asli lo requieren;
esto motivd la realizacién de este trabajo. en el cual se hace un analisis
de las frecuencias de genodermatosis diagnosticadas en pacientes de la pro-
vincia Ciudad de La Habana.

MATERIAL Y METODO

Se wvisitaron los departamentos de archive y estadisticas de 10 hospi-
tales de Ciudad de La Habana con Servicio de Dermatologia. y se obtuvieron
lazs historias clinicas de les pacientes egresados y registrados en el grupo
de anomallas congénitas de la piel., durante el periodo de 1980 a 1986. Los
casos incluidos dentro del grupo de genodermatosis fueron los seleccionades
de acuerdo con la clasificacién de Hernadndez-Vaquero. en 1986,

Se calcularon las frecuencias absolutas de cada entidad. En todes los

casos se tuvo en cuenta sclamente a los pacientes con domicilio en la pro-
vincia estudiada.

RESULTADOS

En la tabla 1 se muestran los valores obtenidos en el calcule de’” las
frecuencias absolutas de cada una de las enfermedades detectadas.

TABLA 1. Tanto por ciento de cada una de las
genodermatosis detectadas

Denominacién de la afeccidn Himerao %
1. Penfigo crénico benigno familiar 7 4.8
2. Xeroderma pigmentosa 2 1.4
3. Queratoderma palmo-plantar 11 7.7
4. Epidermolisis bulosa 7 4.8
5. Enfermedad de Darier 11 7.7
6. Neurofibromatosis 27 16.8
7. Pzoriasis 12 8.4
8. Incontinencia pigmenti 2 1.4
9. Displasias ectodérmicas 4 2.8

10. Parogqueratosis de Mibelli 3 2.1

11. Mastocitosis 3 2.1

12. Ictiosis 54 37.7
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Como puede apreciarse, las cifras mas elevadas corresponden a la ictic-
sis con 37.7 %. la neurofibromatosis con 18.8 %. 1la pseriasis, 8.4 % y por
ultimo la queratoderma palmo-plantar y la enfermedad de Darier con 7.7 %
las restantes entidades muestran valores mucho mas bajos (figura).

La cantidad de casos hallados en cada uno de los hospitales. se muestra
en la tabla 2.

TABLA 2. Tanto por ciento de casos.con ictiosis en
los diferentes hospitales de Ciudad de La

Habana
Mo. de casos Hamero de
con genoder- Casos con
Hospitales matosis ictiosis %
1. Salvador Allende 10 1 10
2. Joaquin Albarran 20 3 15
3. Enrique Cabrera 5 3 &0
4. Carlos J. Finlay 28 13 46.4
5. Cmdte. Manuel Fajardo 34 17 80
6. William Soler 14 14 100
7. Pediatrico Centro-Habana 1 16.6
8. Miguel Enriquez 4 0 0
9. Clinicoquirdrgico "10 de Octubre” 1 33.3
10. Calixte Garcila 19 1 5.2

DISCUSION

Los resultades obtenidos en este trabajo no tienen punto de referencia
con ningdn otro realizado en nuestro medio. y ademids, es de gran utilidad a
la hora de orientarnos hacia cudles entidades de 1la piel hereditarias
debemos encaminar nuestros pasos. para ofrecer una mejor atencién gendtica
a estos pacientes. gue en su mayoeria carecen de ella.

Las cifras calculadas demuestran que las ictiocsis y la neurofibromatosis
constituyen afecciones con las cuales debemos comenzar a realizar un tra-
bajo serio en este sentido.

Las ictiosis, con particular, son entidades que producen wuna alteracién
de la queratogénesis, las cuales evolucionan con diferentgs grados de expre-
sividad. ' Sus formas clinicas fundamentales son 4. de ellas D-lﬂ
ietiesis wulgar es la forma mas benigna y a la vez la mas frecuente,
lo gue esta de acuerdo con lo hallade en nuestra muestra. Otras formas
clinicas mas severas como la ictiosis ligada al H.lg?ifnn asocliarse con
cpacificacién de la coédrnea,. en el 40 % de los casos, asl como con
eriptorquidia. hipogenitalismo y retraso mental, y constituyen el llamado
sindrome de Rud.
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Pénfigo crénico benigno familiar.

Xeroderma pigmentosa.
Queratoderma palmo-plantarc.
Epidermolisis bulosa.
Enfermedad de Darier.

. Neurcofibromatosis.

FIGUHKA.
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7. Paoriasis.

8. Incontinencia pigmenti.

9. Displasias ectodérmicas.
10. Parogqueratosis de'ﬁibeili.
11. Mastocitosis.

12. Ictiosis.



En la actualidad es posible la deteccién bioquimica de esta afeccién.
mediante la determinacidn de la actividad enzimatica de la sulfatasa este-
roidea. la cual estd deficiente en estos pacientca,s'ﬁ
ademds establecer el diagnéstice de
enfermedad.” =

lo que permite
portadores y prenatal de dicha

Las formas ictiosiformes no bulosa y la epidermolitica eritrodermia

ictiosiforme bulosa. son formas mucho menos frecuentes. pero de gran seve-
ridad. ¥ estdn ambas presentes al nacimiento, ¥ pueden ser causa de muerte
intradterc o en la etapa perinatal. En la actualidad existe en ambos casos
la posibilidad del diagnédstico prenatal de las 2 gurman clinicas, mediante
el andlisis ultramicroscépico de la piel fetnl." w4

Como puede apreciarse, las posibilidades de trabajos futuros con esta
entidad, que encabeza por su alta frecuencia el grupo de las genodermatosis
en nuestro medioc. son amplias y prometedoras, lo que equivale a decir que
este trabajo constituye sélo un punto de partida para metas supericres.

CONCLUSIONES

1. Las genodermatosis de mayor frecuencia en nuestro medio son la ictiosis
(37.7 %). la neurcofibromatesis (18.8 %) y la pscriasis (8.4 %).

2. A partir de la revisién de pacientes con diagnéstico al egreso de una de
estas entidades. es posible realizar un registro de estas afecciones. lo
cual permitird brindarles un asesoramiento genético adecuado., ¥ en un
futuro prbximo-cfrecerles la posibilidad del diagnéstico prenatal en
algunas de estas enfermedades.

SUMMARY

It is reported that determination of frequencies of different entities com-
prising the group of genodermatosis. was perfrimed starting from the re?iew
of patients with such diagnosis discharged of ».11 hospitals in Havana City.
where services of Dermatology is offered, during 1980-1985 peried. It is
outlined that the most frequent diseases observed in the sample analyzed
were: ichthyesis (37.7 %): neurofibromatosis (18.8 %): psoriasis (8.4 %):
and keratoderma palmare et plantare (7.7 %). It is concluded that within
the group of ichthyosis highest freguency corresponded to ichthyesis wul-
garis with autosomal dominant inheritance.

Les auteurs ont déterminé les fréquences des différentes entités comprises
dans le groupe des génodermatoses. a partir de la revue des dossiers des
sujets qui avaient ce diagnostic et gui avaient é&té traités dans n'importe
quel des hépitaux de la Havana-Ville possédant un Service de Dermatelagie,
au cours de la période comprise entre 1980 et 1985. Les maladies les plus
fréquentes ont été l'ichtyose (37.7 %), la nevrofibromatese (18,8 %), le
pscriasis (8.4 %) et la kératodermie palmo-plantaire (7.7 %). Dans le
groupe des ichtycses la plus fréquente a &té 1l ichtyese vulgaire & hérédité
autosomique dominante.
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