Displasies ectodermiques

Definicié: Ampli i heterogeni grup de trastorns congénits que es caracteritzen per presentar defectes en 2 o més teixits derivats de
I'ectoderm (principalment pell, pel, ungles, glandules eccrines i dents).

Displasies ectodermiques pures: defectes només en estructures ectodermiques
Sindromes de displasies ectodérmiques: defectes en estructures ectodermiques + altres anomalies no derivades de I'ectoderm.
Classificacio:

Classica: Dos grups (A i B) d'acord a la presencia o abséncia d'anormalitats en les 4 estructures ectodermiques classiques (EEC): 1) pel 2)
dents 3) ungles i 4) disfuncié de glandules eccrines

Grup A: defectes en almenys 2 de les 4 EEC. Total 11 subgrups (ex: 2-4, 1-2-3, 1-2-3-4, etc)
Grup B: defectes en 1 de les EEC + defectes en una altra estructura ectodérmica (orelles, llavis, dermatoglifs) (ex: 1-5, 2-5, 3-5, o0 4-5).

Amb la identificacié dels defectes genetics en un gran nombre de displasies ectodérmiques, s'han establerts nous sistemes de
classificacid.

2001 Priolo. 2 grups en funcié del defecte primari: 1) defectes en desenvolupament de la regulacié epitelial i mesenquimal 2) defectes en
citoesquelet i estabilitat célular

Lamartine 2003. les va reclassificar en 4 grups 1) defectes en comunicacié i senyalitzacio6 cel-lular 2) defectes adhesio cel lular 3)
defectes de desenvolupament 4) altres.

Actualment s'han descrit més de 192 displasies ectodéermiques diferents
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