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DISPLASIA ECTODERMICA

DESCRIPCION: Son un grupo de mas de 150 enfermedades genéticas en las que se
afecta el desarrollo del ectodermo. El ectodermo contribuye a la formacion de distintas
partes del cuerpo, incluyendo la piel, las glandulas sudoriparas, el pelo, los dientes y las
ufias. Cuando una persona tiene al menos dos tipos de anomalias ectodérmicas, por
ejemplo pelo raro y alteraciones dentarias, se dice que tiene un sindrome de DE. Cada
uno de los mas de 150 sindromes diferentes de DE representan una combinacion
diferente de anomalias.

SINTOMAS: ANODONCIA: ausencia total de dientes, el enfermo, tiene serios
problemas para la pronunciacion y la masticacion de los alimentos ,desde los dos afios
de edad estan aconsejadas las protesis dentales , el enfermo no encuentra facultativos
en la medicina privada que coloquen las protesis dentales, porque son nifios o porque
son adultos y ya han perdido el hueso , en la sanidad publica los dientes son la Unica
parte del cuerpo susceptible de llevar implantes que no esta contemplada en la Cartera
de Servicios comunes del Sistema Nacional de Salud. En el caso de los nifios durante
el crecimiento las protesis deben ser reemplazadas periédicamente, y en muchas
ocasiones supone un desplazamiento fuera de la ciudad al no encontrar en ella a ningln
facultativo en la medicina privada ni en la publica que quiera hacer el trabajo. En el
caso de los adultos la pérdida de hueso, implica una intervencion quirtrgica
complicada. En la actualidad hay socios con serias deformaciones del rostro por la
pérdida de hueso. GLANDULAS SUDORIPARAS: las glandulas sudoriparas no
existen o no funcionan, lo que provoca una falta de termorregulacion que implica no
poder mantener la temperatura corporal lo que puede producir hipertermias, lo que
provoca dependiendo de los casos sincopes o comas e incluso un riesgo vital. Hay
equipos de aire acondicionado y trajes antitérmicos que ayudan a soportar esta
deficiencia. ElI gasto es dificilmente soportable para cualquier familia.
HIPOHIDROSIS: baja produccién generalizada de fluidos, necesitando lagrimas
artificiales , sprays nasales, cremas hidratantes y especificas para el eccema ( también
se padece ausencia o disminucion de glandulas sebaceas ) HIPOTRICOSIS : falta de
pelo, que unida a la facies caracteristica de esta enfermedad, hace que nos sintamos
realmente diferentes, necesitando en muchos casos ayuda psicolégica especializada.
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