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INTRODUCCION

Las displasias ectodérmicas (DE), son un grupo heterogéneo de enfer
medades que involucran estructuras derivadas del ectodermo.

La variacidn en el nimero y tipo de signos ectodérmicos (incluyen-
do malformaciones) afectadas, sirve para clasificar €stas displasias
1).

En el ser humano, &ste grupo de enfermedades han sido ampliamente
investigadas, as{ también en el ratdn desnudo (2). Sin embargo, exis-
ten pocos reportes en la literatura cientifica sobre la caracterizaciémn
fenot{pica de Xoloitzcuintli (Xo) o perro pelén mexicano, como uma
displasia ectodérmica. Se sugiere que la ausencia de pelo, sea debido
a una mutacién autosdmica dominante (3-6).

En el presente trabajo se describe el fenotipo ectodérmico en los
perros Xo de 4 familias no emparentadas. Se discute el caridcter here-
ditario del fenotipo y se realiza un estudio comparativo con las carac

teristicas clinicas descritas en el humano que cursan con una displasia

ectodérmica.




ANTECEDENTES

A. Historia del Xoloitzcuintli.

Existen diferentes teorias con feépecto al origen del Xo. Una de
ellas refiere que el perro era desconocido en América hasta que los -~
espafioles lo trajeron. Sin embargo, en Colima y Nayarit principalmente,
se han encontrado gran nimero de figurillas de cerdmica prehispdnica
de perros, lo que indica que antes de la llegada de los espaiioles a -
América los perros ya existian en el continente (4,7-13).

La mayoria de las figurillas muestran los perros con la superficie
lisa e incluso con plegamientos, lo que podrIa sugerir que se trataba
de perros sin pelo. Sin embargo, una figurilla que se encuentra en —--—
el Museo Nacional de Antropologia e Historia de la ciudad de México,
muestra la figurilla con grabados de pelo (12). Por lo anterior, pode
mos considerar que en México ya existlan los perros con y sin pelo

antes de la llegada de los espafioles.

B. Caracteristicas generales del Xoloitzcuintli.

. Anteriormente se habfa considerado la existencia de dos varie-
dades de perros pelones mexicanos: uno de talla pequeiia denominado
Tepezcuintli y otro de mayor tamafio conocido como Xoloitzcuintli.
Actualmente se considera solo una variedad independientemente del
tamafio que se le denomina Xoloitzcuintli (7).

Una de las caracteristicas mas importantes de la "raza", es que
no se ha logrado "estandarizar". Cuando se realizan apareamientos
entre Xo-Xo, tienen hijos con y/o sin pelo, en ocasiones algunos
nacen muertos. No se ha encontrado una pareja de Xo que siempre

haya tenido hijos Xo (7).



Se conoce ademds, que la cruza de un Xo con un perro de otra raza
con pelo, algunos de los hijos también nacen con y/o sin pelo. Por
tal motivo se ha sugerido que la ausencia de pelo sea debido a un
gen autosdmico dominan¥e (3—?); »

El Xo se caracteriza por pelo ausente o presente pero escaso en
algunas regiones del cuerpo como son: cridneo, cola y patas; piel ca-
liente y obscura y ausencia de algunos dientes, &stas estructuras

son derivadas del ectodermo.

C.. Estructuras derivadas del ectodermo.

a. Desarrollo del tubo neural, cresta neural y epidermis.

En los vertebrados, la gastrulacidn origina un embridn que tie-
ne una capa interna endodérmica, una intermedia mesodérmica y el ec-
todermo externo (Figura 1). Abajo del ectodermo, se encuentra un cor-
dén de células mesodérmicas, la notocorda, que induce al ectodermo
para que se forme el tubo neural (14).

El mecanismo para la formacidn del tubo neural parece ser muy simi
lar en anfibios, reptiles, aves y mamiferos. La primera indicacidn
que una regi6én del ectodermo estid destinada a transformarse en el tu-
bo neural, es un cambio en la forma de la c&lula. Las células ectod&r
micas de la linea media se elongan, mientras que las destinadas a
formar la epidermis se hacen planas. La elongacidén de las &&lulas del
ectodermo dorsal causa que esta futura regidn neural se eleve del ecto
dermo que la rodea, formindose la placa neural. Poco después, los bor-
des de 1la placa neural aumentan de grosor y se mueven hacia arrriba
para formar los pliegues neruales, mientras en el centro de la placa

aparece el surco neural en forma de U. Los pliegues neurales migran
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hacia la linea media del embridn, al fusionarse se forma el tubo neu
ral abajo de la cubierta de ectodermo. Las c&lulas que se encuentran
entre el ectodermo externo (futura epidermis) y e. .ubo neural origi

nan las_c&lulas de la cresta neural (14) (Figura 2).

b. Estructuras derivadas del tubc peural.

Desarrollo del cerebro. La diferenciaci6én del tubo neural
en las distintas regiones del sistema nervioso central ocurre simul-
tdneamente en tres niveles. A nivel anatdmico, el tubo neural se en
corva y presenta acodaduras para formar las cd@maras de cerebro y médu
la espinal. A nivel tisular la poblacidn de células en la pared del
tubo neural se arreglan de varias formas para originar las diferentes
regiones funcionales del cerebro y médula espinal. Finalmente a nivel
celular, las células neuroepiteliales al diferenciarse, originan los
numerosos tipos de neuronas y células de soporte (gliales) presentes
en el cuerpo (14,15). Inicialmente el tubo neural es una estructura
cerrada, recta que presenta una porcidén caudal larga, la futura médu
la espinal, y una porcidn cefdlica mas ancha que se constituird en
encéfalo, En el extremo cefdlico aparecen posteriormente tres dilata
ciones, las vesicuals cerebrales: cerebro anterior (prosencéfalo);
cerebro medio (mesencéfalo) y cerebro posterior (rombencéfalo). A
partir de éstas vesiculas se desarrollan las estructuras encefdlicas
(Tabla 1).Cuando el tubo neural se ha cerrado, se hacen visibles dos
derivados ectodérmicos adicionales. la plicoda auditiva y la plicoda

del cristalino (Figura 3).
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Desarrollo del ojo. El desarrollo 6ptico inicia en la pared del
diencéfalo. En el diencéfalo se forma una protuberancia. Este cre-
cimiento diferencial produce la vesicula Gptica, que estd contecta
da al diencéfalo por el tallo Gptico. Subsecuentemente, &stas vesi
culas hacen contacto con la superficie del ecﬁodermo e induce a E&ste
ectodermo a que forme la pl3coda del cristalino. Una vez formada la
placoda del cristalino, &sta se invagina y ocasiona cambios en la
vesicula Gptica. La veiscula se invagina para formar la ciipula 6pti
ca de doble pared. Conforme la invaginacidn continda, la conexién
entre la ciipula Optica y el cerebro estd reducida a un tallo muy es
trecho. Al mismo tiempo las capas de la clpula Gptica se estdn dife
renciando. La placa externa origina la retina pigmentada y la capa
interna la retina neural. Los axones de las células ganglionares
de la retina neural se juntan en la base del ojo y salen por el ta-

llo 6ptico. Este tallo es denominado posteriormente nervio éptico

(14) (Figura 4).

Diferenciacifn de la cornea y el cristalino. Durante el continuo
desarrollo del cristalino, la pldcoda del cristalino hace contacto
con el ectodermo que lo cubre. La plidcoda del cristalino induce al
ectodermo a formar la cornea. La diferenciacidn del tejido del cris
talino en una membrana transparente capdz de dirigir la luz hacia
la retina, involucra cambios en la estructura, forma y sintesis de
proteinas especificas llamadas cristalinas. Estas cristalinas se
sintetizan conforme ocurren cambios en la forma de la cé&lula, lo

que ocasiona que la vesicula del cristalino se transforme em el -~
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cristalino definitivo. Las c&lulas de la porcién interna de la vesicu
la del cristalino se elongan y bajo la inlfuencia de la retina neural,
producen las fibras del cristalino. Conforme &stas cé&lulas contindan
su crecimiento, sintetizan cristalinas que eventualmente llenan la ce-
lula y causan la extrusidn del niicleo. Las fibras continidan craciendo
y eventualmente llenan el espacio entre las dos capas de la vesicula
del cristalino. Las células anteriores de la vesicula del cristalino
constituye un epitelio germinal que se conserva dividiendo. Estas cé-
lulas que se dividen se mueven hacia el ecuador de la célula. y cuan-
do pasan la regidén ecuatorial de la vesicula, también comienzan a e~
longarse. Asi, el cristalino contiene tres regiones: una zona anterior
de células epiteliales con mitdsis; una zona ecuatorial de elongacidn
celular, y una zona posterior y central de cé&lulas fibrosas que contie
nen cristalinas. Este arreglo persiste a través de la vida del animal

(l4) (Figura 5).

Desarrollo del iris. Directamente enfrente del cristalino hay un
tejido muscular llamado iris. Estos misculos controlan el tamafio de
la pupila (dan a un individuo el color caracterIstico de ojos). A
diferencia de otros miisculos del cuerpo (que derivan del mésodermo),
el iris se desarrolla en una porcidén de la vesIcula Sptica que es

continua con la retina neural pero no produce fotorreceptores (14).

EREgREY. RS
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Desarrollo de la placoda auditiva. La pldcoda auditiva estd situa-
da dorsalmente en relacién con el segundo arco braquial y forma un
engrosamiento ectodérmico manifiesto en la cara externa del embrién.
Posteriormente la placoda auditiva se invagina y aparece la fosa au-
ditiva, &sta fosa queda cubierta por el ectodermo superficial, y de
ésta manera se forma la vesicula auditiva que se transformari emn la

estructura del oido intermo encargado de la audicién y el equilibrio

(15).

c. Estructuras derivadas de la cresta neural,

La cresta neural algunas veces ha sido llamada la cuarta
capa germinal debido a su importancia. Las c&lulas de la cresta neu-
ral migran extensivamente y originan un gran nimero de tipos celula
res diferenciados que incluye: 1). las neuronas y las c&lulas glia-
les del sistema nervioso parasimpdtico, simpdtico y sensorial; 2).
las c@lulas que producen adrenalina de la glidndula suprarrenal j; 3).
las cé&lulas que contienen pigmento de la epidermis, y 4). componen-
tes del tejido conectivo esquelético de la cabeza (14) (Tabla 2).

Los melanocitos, una vez que se han originado en la cresta neu-
ral (melanoblastos), migran hacia la capa basal de la epidermis.Ca
da melanocito establece una relacidn simbidtica Gnica con los quera-
tinocitos adyacentes a través de los procesos dendriticos por medio
de los cuales la melanina es transferida a los queratinocitos. La
relacién de un solo melanocito y una constelacién de queratinocitos

ha sido llamada "unidad de melanina epid&rmica" (16,17).




TABLA 2. DERIVADOS DE LA CRESTA NEURAL

Células pigmentadas

Sistema nervioso
sensorial

Sistema nervioso
auténomo

Tejido conectivo
esquelético

Endécrino

CRESIA DEL TRONCO (INCLUYE CRESTA CERVICAL)

Melanocito
Xantéforo
(eritréforos)

IridSforos
(guanéforos)
en dermis,
epidermis,
y derivados
epidérmicos

CRESTA CRANEAL
Pequeiias contribuciones tardias

Ganglio espinal

Alguna contribucién
a la rafz del gan-
glio vagal (X).

Simp4tico

Ganglio cervical
superior

Ganglio paravertebral
Ganglioprevertebral
Médual suprarrenal

Parasimpitico
Ganglio de Remak
Plexopélvico
Ganglio entérico y
visceral

Algunas células de soporte
Glia (oligodendrocitos)

Células de Schwan

Alguna contribucién a las

meneinges.

Trigémino (V)
Rafz facial (VII)
Glosofaringeo (IX)

(rafz ganglio superior)

Vago (X) (ganglio yugu-
lar)

Ginglio parasimpdtico
Ciliar

Etmoides
Esfenopalatino
Submandibular

Ganglio intrinseco de la

- viscera.

Células de soporte

Paredes de los arcos
arcos adticos
Tejido conectivo

de paratiroides

Médula adrenal
Células productoras
de calcitonina
Célula tipo I del
cuerpo carotideo
Células parafolicu-
lares del tiroides

La mayoria de los cart{lagos

viscerales.

Trabécula créneo (ant.)
Contribucién células para
trabécula psterior,

placa basal, cart{lagos
paracordales.

Odontoblastos

Mesénquima de la cabeza
(huesos membranosos)

- 14 -
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d. Estructuras derivadas de la epidermis.

En un estadio temprano del desarrollo embrionario, la piel
estd completamente indiferenciada.Estd formada por la dermis de cons
la epidermis de dos capas de cé&lulas planas, originadas del ectoder-
mo (18).

La epidermis, durante el desarrollo inicial, presenta algunas zo-
nas localizadas de proliferacidn celular que crecen hacia la dermis
(Figura 6). Esto origina los primordios de todas las glindulas y a-
péndices que incluyen: diversos tipos de foliculos pilosos com su
gldndula sebdcea asociada; plumas; apéndices de las faldnges termi-
nales: ufias, pezufias, y garras; cuernos; escamas; glindulas: mama-
rias, sudoriparas odoriparas, perianales de mamiferos y otras estruc
turas (14,18-21).

El tipo de epidermis, como los derivados epidérmicos que se desa
rrollar@n en una regidn especifica de la piel, se determina en pe~
riodos muy tempranos del desarollo embrionario (la determinacidn se
refiere al estado irreversible que es heredado en las subsecuentes
divisiones celulares en la vida del organismo). La determinacidn de
un tipo celular puede ser causada por una induccidn, la induccifén
se dice que opera cuando una poblacidn de células actia sobré otra
poblacién para cambiar el comportamiento del segundo grupo conside-
rando el desarrollo embrionario (19,20).

Asi, se ha observado que el tejido mesoéérmico subyacente a la
epidermis, induce a ésta Gltima a diferenciarse.

En experimentos realizados en embriones de pollo , por ejemplo

(Figura 7), a). se sabe que cuando se injerta tejido mesod&rmico
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de la pata en la region de la ala, la regidén epidérmica de
es inducida a que desarrolle plumas de pata; b). cuando se
ta tejido mesodérmico de una regidn que desarrolla plumas,

sitio donde la epidermis normalmente no desarrolla plumas,

éste sitio
transplan-
en otro

el meso-

dermo transplantado induce a que se desarrollen plumas; c). cuando

se transplanta tejido mesodérmico de una regidn donde la epidermis

normalmente desarrolla escamas, en un sitio donde la epidermis desa-

rrolla plumas, el tejido mesodérmico induce a que la epidermis don-

de se transplantd, desarrolle escamas. Por lo anterior se considera

que el mesodermo subyacente induce y determina las diferencias regio-

nales de la epidermis (18,21).
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D. Displasias ectodérmicas.

Las DE son un grupo heterogéneo de enfermedades que involucran estruc
turas derivadas del ectodermo, pero también pueden estar afectadas es—-~
tructuras derivadas de otras capas embrionarias.

La variacidn en el niimero y tipo de signos ectodérmicos (incluyendo
malformaciones) afectadas, sirve para clasificar las DE en base a la
presencia o ausencia de los siguientes signos: 1, tricodisplasia (hipo-
tricosis, hipertricosis, cambios estructurales del pelo,etc.); 2,anorma
lidades de la denticidn (hipodoncia, hipoplasia de esmalte, anormalida-
des de la forma del diente, etc.); 3, onicodisplasia (onicolisis, onico
squisis); 4, trastornos de la sudoracidn (anhidrosis, hiperhidrosis
e hipohidrosis) (1,22). En base a la clasificacidn de las DE por Freire-
-Maia, 1971 (22), los subgrupos nosoldgicos pueden ser llamados por sus
niimeros o por los términos del nimero respectivo, asi, se tiene el sub-
grupo 1-2-3-4 & subgrupo trico-odonto-onico-dishidrético.

Para que un trastorno sea clasificado como una DE, debe tener cuando
menos dos de los signos antes referidos o uno de los anteriores y otro
signo ectodérmico (numerado con el 5).

Lo anterior ha ocasionado complejidad y confusién, dado que el tér-
mino DE ha sido aplicado a un gran niimero de entidades distintas (1).

Las DE tambi&n han sido clasificadas en dos grupos: con displasia
ectodérmica pura (grupo A) y aquellos sindromes con displasia malforma
cidon (grupo B) (1,22,23).

En el Catdlogo de McKusick, 1988 (24), se describen 13 DE: 7 son

autosdmicas dominantes; 5 autosdmicas recesivas y 1 ligada al X (Tabla

3).




TABLA 3. DISPLASIAS ECTODERMICAS (DE) (24)

Nombre Herencia* McK#*
DE, dermatoglifos ausentes, linea simiana, camblos en ufias AD 12920
DE, anhidrética, labio y paladar hendido AD 12940 T
DE, hidrética AD 12950 :
DE, hipohidrética AD 12949 '
DE, tipo tricoodontooniquia AD 12951
DE, con quiste suprarrenal AD 12955
EEC sindrome (ectrodactilia, DE, lablo/paladar hendido) AD 12990
AEC sindrome (anquiloblefaron, DE, labio/paladar hendido) AD sin némero
DE, sordera neurosensorial AR 22480 )
DE, anhidrética AR 22490
DE, labio y paladar hendido, deformidad de mano y pie y retardo mental AR 22500
DE, ectrodactilia, distrofia muscular AR 22528
DE, hipohidrética, hipotiroidismo y discinecia celular AR 22505
DE, anhidrética LX 30510

* AD: autosSmica dominante; AR: autosémica recesiva; LX: ligada al X

** Nimero de catflogo de McKusick (24).
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Es importante sefalar que algunas DE, debido a que no se ha encontra-
do un patrdén de herencia definido no han sido registradas en el Catalogo
de McKusick,1988 (24), como es, el sindrome Hay Weills o anquilobl&faron

~defecto -ectodérmico-labio y.paladar_hendido (25).

a. Displasia ectod&rmica hipohidrética ligada al X, (displasia ecto-
dérmica anhidrética; sindrome Christian-Siemens).
Es la mias frecuente de las displasias ectodérmicas, se ha estimado
una frecuencia del hemicigoto masculino de 1 en 100,000 (26).

Esta enfermedad se descubrid en 1848 por Thurman. En 1875 Carlos
Darwin, hace comentarios de &sta enfermedad en una familia en donde 10
hombres en el curso de 4 generaciones presentaban ausencia de algunos
dientes, pelo escaso, piel seca e intolerancia al calor y ademis hace
notar que la enfermedad no la presentan las mujeres (27).

Las caracteristicas clinicas son (27-32): trastornos de la piel (del
gada, suave, hipoplasica, hipopigmentada, seca, milia y en la piel
periorbital hiperpigmentada y arrugada); anormalidades del pelo (ausente
-escaso, fino, seco, hipocrémico)en las regiones del craneo, ojos,pesta-—
flas, axilas y pubis; dientes anormales (anodoncia-hipodoncia, microdon-
cia, cdnicos y separados); trastornos de la sudoracidén (ausencia-dismi-
nucidn de las gldndulas sudoriparas) lo que le produce intolerancia al
calor. La boca y la nariz pueden estar secas (hipoplasia-ausencia de
glandulas mucosas). Las caracteristicas craneo-faciales incluyen: puen-
te nasal deprimido, nariz pequefia con alas nasales hipopladsicas, frente
prominente, cresta supraorbital prominente, labios prominentes. Ocasio-

nalmente se ha encontrado; voz gruesa, hipoplasia o ausencia de glandu-
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las mamarias y/o pezones, ausencia de ldgrimas, distrofia ungueal lige-
ra o moderada, cambios eczematosos en piel , sintomas asmiticos, hipogo
nadismo, infecciones de faringe y tracto respiratorio.

El locus para ésta displasia se encuentra en el cromosoma X, en la
parte proximal cercana al centrdmero del brazo largo (26).

Aproximadamente el 107 de las presuntas heterocigotas muestras alguna
expresidn (27). Uno de &stos métodos, es la cuenta de poros sudoriparos
que se ha encontrado disminuida en algunas heterocigotas (33,34).

Herencia: ligada al X recesiva (McKusick: 30510) (24).

b. Displasia ectodérmica hipohidrStica autosdmica recesiva.

Las caracteristicas clinicas no se pueden distinguir de la displasia
ectodérmica hipohidrdtica ligada al X, excepto porque las mujeres estdn
igualmente afectadas como los hombres.

Herencia: Autosdmica recesiva (McKusick: 22490) (24).

c. Displasia ectodérmica hidrética autosdmica dominante, {sindrome
Clouston).

Clouston en 1929, fue el primero en describir esta enfermedad en
una familia franco-canadiense (28).

Las caracteristicés clinicas incluyen (28,30,35-40): defectos de
pelo (delgado, escaso y frdgil) en crimeo, cejas y pestafias; trastornos
en uflas (gruesas, estriadas, de lento crecimiento); hiperqueratdsis
palmo-plantar; sudoracidn normal; hiperpigmentacidén en rodillas, codos,

axilas, areola, pubis y se ha sugerido acantdsls nigricans; los dientes
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generalmente no estdn afectados. Raramente se encuentra deficiencia
mental. Algunos trastornos ocasionales encontrados son: sordera neuro-
sensorial, polidactilia, sindactilia, retardo mental, talla baja,
estrabismo.

En la microscopla de pelo se ha encontrado: didmetro disminuido
con forma redonda, cuadrada o de media luna en el corte transversal
a la mitad de la longitud; escamas atréficas o ausentes en la porcidn
distal; escamas con fosetas minutas y bordes aserrados; disminucién
de la birrefringencia (36,38,41,42).

El andlisis de pelo a nivel bioquimico. se sugiere un trastorno
de la queratina matriz con alteracidn en los enlaces disulfuro(38,
43).

Existe un modelo animal para &sta enfermedad que es el ratdn des-
nudo "naked” con la mutacidn N, autosbémica dominante, letal en el
homocigoto (NN), los ratones NN mueren dentro de los primeros 10

dias de vida (2).

d. Otras displasias ectodérmicas autosémicas dominantes.

1. DE, con patrdn dermatoglifico ausente, cambios en ufias y
linea simiana. Tambi&n se le conoce con el nombre del sindrome Ba-
san (McKusick: 12920) (24,28).

2. DE, anhidrdtica con labio y paladar hendido. También se le
conoce con el nombre de sindrome de Rapp-Hodgkin (24,27,28).

3. DE, hipohidrdtica. Presentan hipotricosis, hipodoncia mode-
rada, grados variables de hipohidrdsis. En el pelo la capa cuticular

es defectuosa y presentan hendidura longitudinal{McKusick:12949)(24).
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4, DE, tipo tricoodontoonicodisplasia. Presentan hipotricosis,
hipodoncia, hipoplasia d&rmica focal linear en el 18bulo de la nariz,
hiperpigmentacidn irregular del dorso, amastia y atelia bilateral,
sordera neurosensorial moderada (McKusick 12951) (24).

5. DE, con quiste suprarrenal. Presentan hipoplasia de cutis
verticis, hipohidrosis, hipoplasia de pezdn, onicodisplasia, erupcidn
dental retardada, anomalias dentales menores, quiste suprarrenal
grande (McKusick: 12955) (24).

6. Sindrome EEC. Presentan ectrodactilia, displasia ectodérmica
y labio y paladar hendido (McKusick: 12990) (24,28).

7. Sindrome AEC. Presentan anquiloblefaron, defectos ectodérmicos
labio y paladar hendido. Piel seca, hipohidrosis, hiperqueratosis
palmo-plantar, alopecia parcial o total, distrofia severa de ufias e
hipodoncia., Otros hallasgos: pezones supernumerarios, sindactilia,
fotofobia, atresia de conducto lagrimal y malformacidnes auriculares.

Tambi&n se le conoce con el nombre de Sindrome Hay-Weills (25,27,28).
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OBJETIVO GENERAL

1. Caracterizar la patologia genética que presenta el Xo.'

OBJETIVOS PARTICULARES

1. Analizar los arboles genealdgicos de cuando menos 4 familias
no emparentadas de perros Xo.

2. Describir el fenotipo morfoldgico de cada uno de los Xo, asi
como de los perros con pelo hijos de padres Xo.

3. Describir el fenotipo histoldgico de la piel del Xo.

4. Describir el fenotipo microscépico del pelo de los Xo, que si
presenten pelo, asl como de los perros con pelo hijos de padres
Xo.

5. Correlacionar los datos de la literatura de las DE, con lo

encontrado en los Xo analizados.




JUSTIFICACION

Es conocido que el Xo presenta diversos trastornos que afectan el
pelo, dientes, temperatura corporal y alto indice de mortinatos.
Ademd3s, se ha tratado de estandarizar la raza sin tener resultados
satisfactorios, ya que la cruza de dos Xo, frecuentemente resulta
que los hijos que presentan el fenotipo Xo algunos nacen muertos,
otros logran sobrevivir, esto ocurre independientemente del sexo.
Ademdis, algunos de los hijos nacen con pelo abundante, esto es, sin
el fenotipo Xo.

Por lo anterior es conveniente caracterizar la patologia genética
del fenotipo Xo, ya que puede tratarse de una DE autosdmica dominan-
te. De esta forma los perros con el fenotipo Xo, pueden servir como
un modelo animal de una enfermedad humana hereditaria, una displasia

ectodérmica autosdmica dominante.




HIPOTESIS

El Xoloitzcuintli, es un modelo animal de una dis

plasia ectodérmica autosdmica dominante.
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MATERIALES Y METODOS

Se estudiaron 4 familias no emparentadas entre si, de perros Xo,
jocalizadas en &sta ciudad de Guadalajara (Occidente de México).

A cada una de las familias se les realizd un drbol genealdgico.

Se examind a cada uno de los perros disponibles, en cada una de
las familias.

A cada uno de los perros estudiados (con o sin el fenotipo Xo),
se les sometid a eximen clinico, brindando mayor atencién a las es-
tructuras derivadas del ectodermo como son : pelo, piel, dientes,
pigmentacién, uflas, mamas y ojos.

En los perros que nos fué autorizado la biopsia, se llevo a cabo
en la regidn del dorso y otra en el drea interdigital de una de las
extremidades posteriores. Esta se llevd a cabo con las técnicas con
vencionales de asepsia y antisepsia bajo anestesia general.Se reali
25 una insicidn de aproximadamente 1 x 0.5 cm, que abarcé la epider
mis y dermis, posteriormente se procedifé a suturar la herida com
nylon. La biopsia fué fijada en formol al 10Z y enviada al laborato-
riopara su procesamiento histoldgico y tineidn con hematoxilina y
eosina bajo las técmnicas de rutina.

Se tomaron muestras del pelo de crdmeo, dorso, cola y patas. Y
se procedié a su andlisis microscépico.

Se tomaron fotografias (diapositivas), para anexarlas a sus ex-

pedientes clinicos.
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RESULTADOS

Se estudiaron 4 familias de perros Xo, no emparentados entre si
(Tabla 4).

En la familia 01-89, se estudiaron 6 perros: 5Xo y umo peludo
(p). De los 5 Xo, dos habfan fallecido en el periodo perinatal y se
encontraban fijados en formol al 10Z.

La familia 02-89, se estudiaron 4 perros: tres Xo y uno p.

La familia 03-89 y 04-89,se estudid un solo perro de cada una,
ambos con fenotipo Xo.

En total se examinaron 12 perros: 10 X0 y dos p; 7 del sexo
masculino y 5 del sexo femenino.

A los 12 perros se les realizd exdmen clinico; a 9 se les prac-
ticd biopsia y a 8 se les estudid el pelo. Los estudios siempre
se realizaron con la autoriacidn del duefio. No a todos los perros
se nos permitid hacer la biopsia.

Los datos del arbol genealdgico, los aportaron los duefios, trata;

mos que los datos fueran lo mas confiable posible.

A. Analisis de los drboles genealdgicos.

Familia 01-89; La chiquita (Figura 8).Los perros examinados
en &sta familia fueron: La negra (II-4); Flans (II-5); Peludo
(III-6); La chiquita (III-10); X0-1 (III-12); X0-2 (III-13). De
éstos solo el peludo (III-6), tiene pelo. Los individuos XO-1

y X0-2 fallecieron a los tres dias de haber nacido en una camada



TABLA 4. FAMITAS ESTUDIADAS XOLOITZ2CUINTLI (Xo)

No No Familia Nombre (clave de 4rbol) Sexo Fenotipo Clinico Estudios Pelo
Biopsia
1 01-89 Flans (1I-5) Masculino Xo + + +
2 01-89 La negra (11-4) Femenino Xo + + +
3 01-89 La chiquita (III-10) Femenino Xo + + +
4 01-89 X0-1 (1I1-13) Masculino Xo + + -
5 01-89 X0-2 (I11-12) Femenino Xo + + -
6 01-89 Peludo (11I-6) Masculino Peludo + + +
7 02-89 Tizoc (1-3) Masculino Xo + + +
8 02-89 Xoloc (1I-2) Femenino Xo + - -
9 02-89 Cuhautemoc (I11-4) Masculino Xo + + +
10 02-89 Malinche (I11-5) Femenino Peludo + + +
11 03-89 Tocht1i (Iv-8) Masculino Xo + - -
12 04-89 Keketzalli (I11-10) Masculino Xo + - +
M/5F 10Xo/2P 12 9 8

SIBLIOTECA DE LA FACELTAD OE TR
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de 5. EL individuo III-2 también presentaba el fenotipo Xo y ademis
presentaba malformaciones como son: macrostomia y acortamiento
de extremidades. Estas malformaciones también las presentaron
otros “individuos III-7 y III-8 que no tenian el fenotipo Xo, &stos

perros fallecieron en el periodo neonatal.

Familia 02-89: Xoloc (Figura 9). Los perros examinados en é&sta
familia fueron: Tizoc (I-3); Xoloc (II-2); Cuhautémoc (III-4);
Malinche (III-6). De éstos solo III-6 tenia pelo. La perra Xoloc
(II-2) se encuentra embarazada por lo que solo se realizo estudio
clinico. Se desconocen datos de el-. padre de I-2 y I-3 que son
hermanos Xo; no se sabe las caracteristicas de los hermanos de

1I1-2.

Familia 03-89: Tochtli (Figura 10). El perro que se examind
fué Tochtli (IV-8). Tuvo 7 hermanos todos con fenotipo Xo. Tochtli
se encuentra registrado ante el Colégio Candfilo, es campedn.
Desafortunadamente no se conoce mucho de la familia, por ejemplo
de los hermanos de III-2. Pero si se sabe con presicidn los otros
datos sefialados en el drbol. El drbol muestra que no hay perros
peludos, sin embargo, se debe tomar en consideracidn que se desco-
nocen mds datos de la familia por lo que no se podria afirmar

que en ésta familia no hay perros p.
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Familia 04-89: Keketzalli (Figura 11). El1 perro examinado en
¢sta familia fué Keketzalli (III-10).

Esta familia se podria considerar como la mas informativa debido
aque el individuo II-3 tuvo libre apareamiento con perras (3)
peludas criollas, en donde los hijos de &stos apareamientos mues-
tran algunos el fenmotipo Xo y otros p. Se desconocen los datos

de los hermanos de II-3.

Fn la tabla 5, se muestran los datos generales obtenidos de
anilisis de los &rboles genealdgicos.

Se registraron 70 perros en 4 familia: 52 Xo (74.2%) y 18p
(25.7%).

De los perros Xo: 25 fueron masculinos; 26 femeninos y 1 no
ge sabe el sexo. 5 perros fallecieron en el periodo neonatal,
se desconoce la causa, reprentan el 9.6% del total de Xo. Solo
un perro (1.9%2), presentd malformaciones distintas del fenotipo
%o (ver arriba familia 01-89).

De los perros p: 10 fueron masculino; 8 femeninos. 3 (16.6%)
fallecieron en el periodo perinatal. 2 (11%) perros presentaron

malformaciones (ver arriba familia 01-89).
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TABLA 5. FAMILIAS XOLOITZCUINTLI. DATOS ARBOL GENEALOGICO

Familia Familia Familia Familia Total

01-89 02-89 03-89 04-89
No. Total de Xo* 13 8 16 15 52
No. Total de p** 9 1 0 8 18
No. Masculinos Xo 4 6 9 6 25
No. Femeninos Xo 8 2 7 9 ‘26
No. Sexo no determinado de Xo 1 0 0 0 1
No. Masculinos p 4 0 0 6 .10
No. Femeninos p 5 1 0 2 H:
No. Sexo no determinado de p 0 0 0 0 ‘0
Xo Fallecid neonato 5 0 0 0 ‘s
p Fallecid neonato 3 0 0 0 3
Xo Malformados 1 0 0 (] ‘1
p Malformados 2 0 o] 0 2

* Xo: Xoloitzcuintli

** p: Se refiere a perros peludos hijos de Xo-Xo 6 Xo-p.
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cruzas Xoloitzcuintli-Xolitzcuintli

En la tabla 6, se describen los datos de las cruzas Xo-Xo.

En las cuatro familias se detectaron 10 cruzas Xo-Xo.

e registraron 32 hijos en total; 24 (75%) fueron Xo y 8 (25%)
fueron p.

De los perros Xo: 14 (58.37) fueron del sexo masculino y 9
(37.5%) femeninos; 1 no se comoce el sexo. 3 (12.5%), fallecieron
en el periodo neonatal. 1(4.1%) estuvo malformado (ver familia
01-89).

De los perros p: 3 (37.5%Z) fueron del sexo masculino; 5 (62.5%)
del sexo femenino. 3 (37.5Z) fallecieron en el neonato. 2 (25%)

estuvieron malformados.

Cruzas Xolitzcuintli-peludo
En la thbla/7,se describen los resultados de las cruzas Xo-p.

Se detectaron 5 cruzas Xo~p, de las familias 01-89 y 04-89,

en las otras familias no hubo &ste tipo de cruza.
Se regigtraron 25 hijos en total: 15 (60%Z) fueron Xo; 10 (40%)
fueron p.
De los perros Xo: 4 (26.6%) fueron del sexo masculino; 11(73.3%)
del sexo femenino. NO se detectaron Xo malformados. Solo se detectd
1 (6.62) que fallecid en el neonato (ver familia 01-89).

De los perros p: 7 (70%Z) fueron del sexo masculino; 3(30%)
del sexo femenino. No' se detectaron malformados ni muertes neonata-
les. En la tabla 8, se comparan los datos de las cruzas Xo-Xo

y Xo-p.




TABLA 6., CARACTERISTICA DE LOS HIJOS DE LAS CRUZAS Xo-Xo

Fanilia Familia - Familia Familia Total

01-89 02-89 03-89 04-89
No. de cruzas Xo-Xo* 3 2 4 1 10
Total de hijos 14 6 11 1 32
Total de hijos masculinos 5 4 7 1 17
Total de hijos femeninos 8 2 4 0 14
Total de hijos sexo no detrminado 1 0 0 0 1
Hijos Xo total 7 5 11 1 24
Hijos p** total 7 1 0 0 8
Hijos Xo femeninos 4 1 4 0 9
Hijos Xo masculinos 2 4 7 1 14
Hijos Xo sexo no determinado 1 4] [+] o 1
Hijos p femeninos 4 1 0 0 5
Hijos p masculinos 3 o 0 0 3
Hijos p sexo no determinado 0 0 0 0 0
Hijos Xo malformados 1 0 0 0 1
Hijos p malformados 2 0 0 0 2
Hijos Xo muertos neonato 3 0 0 0 3
Hijos p muertos neonato 3 0 0 0 3

Xo: Xoloitzcuintli

Perro con pelo

* Xo
** p




TABLA 7. CARACTERISTICAS DE LOS HIJOS DE LAS CRUZAS. 103 ~

Familia . Familia

01-89 0;:‘39 g;t:g;ia gﬂg;ia Total
No. de cruzas Xo*-p** 1 [+] 0 4 5
Total de hijos 5 0 0 20 25
Total de hijos masculinos 1 0 0 10 11
Total de hijos femeninos 4 0 0 10 14
Total de hijos sexo no determinado 0 0 0 0 0
Hijos Xo, total 3 0 0 12 15
Hijos p, total 2 0 0 8 10
Hijos Xo, femeninos 3 0 0 8 11
Hijos Xo, masculinos 0 0 0 4 4
Hijos Xo, sexo no determinado [+] 0 0 0 0
Hijos p, femeninos 1 0 0 2 3
Hijos p, masculinos 1 0 0 6 7
Hijos p, sexo no determinado 0 0 0 0 0
Hijos Xo, malformados 0 0 0 0 0
Hijos p, malformados 0 0 0 0 0
Hijos Xo, fallecid neonato 1 0 0 0 1
Hijos p, fallecid neonato [+] 0 0 0 0

*
¥

Xoloitzcuintli
Perro con pelo

%% p:




Hijos de Xo~Xo Hijos de Xoop
Nimero de cruzas 10 5
Ndmero de hijos total 32 (100%) 25 (100%)
Ndmero de hijos Xo, total 24 (75%) 15 (60%)
Némero de hijos p, total 08 (25%) 10 (40%)
Hijos Xo, masculinos 14 (58.3%) o4 (26.6%)
Hijos Xo, femeninos 09 (37.5%) 11 (73.3%)
Hijos Xo, sexo no determinado 01 (04.1%) 00 (00.0%)
Hijos Xo, malformados 01 (04.1%) 00 (00.0%)
Hijos Xo, fallecid neonato 03 (12.5%) 01 (06.6%)
Hijos p, masculinos 03 (37.5%) 07 (70.0%)
Hijos p, femeninos 05 (62.5%) 03 (30.0%)
Hijos p, sexo no determinado 00 (00.0%) 00 (00.0%)
Hijos p, malformados 02 (25.0%) 00 (00.0%)
Hijos p, fallecid neonato 03 (37.5%) 00 (00.0%)
* Xo: Xoloitzcuintli

p:

Perro con pelo




B. Exdmen clinico.

ge examinaron clinicamente 12 perros (10 Xo/2 p), de las &
fapilias. Se realizd un exdmen clinico general, pero se brindé
payor atencidn a las estructuras derivadas del ectodermo.

De los 10 perros Xo, dos habian fallecido a los tres dias
de edad ( se ignmora la causa) pero se encontraban fijados en
formol al 102 , lo que permitid su exZmen clinico hasta donde
fué posible o valorable. La talla (cruz-suelo) promedio de los
§ Xo (vivos) fué de 39.5 cm, con un rango de 22-54 cm. E1 peso

promedio fue de 10.87 kg con un rango de 10.4-17 (Tabla 9).

1. Ojos

Se examinaron"los ojos de 8 Xo. Todos tenian los ojos hidmedos.
4 presentaron conjuntivitis, 2 tenia lagrimeo constante y 3 con
secrecidn purulenta. Un dato importante encontrado , fué& que dos
perros tenian opacidad corneal: La negra (Fam 01-89/II~4); y el
Tochtli (Fam 03-89/1V-8), estos dos perros estdn pendientes de
estudio oftalmoldgicos posterior, con la liampara de hendidura
por un médico oftalmdlogo (Tabla 10), el resto del exdmen ocular
fué nomal,‘excepto pestafias que se comentaridn cuando se describa

el pelo, De los dos perros p,ninguno presentd trastornos oculares.




A Y

TABLA 9. CARACTERISTICAS CLINICAS:GENERALES DE LOS XOLOITZCUINTLI Y PELUDOS .

Xoloitzcuintld Peludos
Fel-'u;tipo Xo 6 p 10 2
Sexo masculino 06 (60%) 1 (50%)
Sexo femenino 04 (40%) 1 (50%)
Nacieron vivos 10 (100%) 2 (100%)
Actualmente viven* 08 (80%) 2 (100%)

*: Dos de los perros Xo, fallecieron a los tres dias de edad (fijados en formol).




TABLA 10, DATOS CLINICOS OCULARES

Xoloitzcuintli Peludo
0Ojos himedos 8/8 (100%) 2/2 (100%)
Conjuntivitis 4/8 (50%) 0/2 (0%)
Lagrimas constantes 2/8 (25%) 0/2 (0%)
Secrecién purulenta 3/8 (37.4%) 0/2 (0%)
Opacidad corneal 2/8 (25%) 0/2 (0%)




2. Dientes
La evaluacidn de los dientes se encontrd: * de los Xo presentaron

anomalias (100%). Las -amormalidades -encontradas fueron: Hipodoncia,

microdoncia, dientes separados, y uno con displasia de esmalte
(Tabla 11). Todos los perros presentaron hipodoncia en incisivos
inferiores, prelacerantes superiores e inferiores y postlacerantes
superiores e inferiores. Ninguno tuvo ausencia de los lacerantes
inferiores, pero en todos los dientes tenia microdoncia.

De los perros p, solo 1 (III-6), presentd displasia de esmalte
en insicivos, el resto de los dientes fueron normales en ambos
perros. Es conveniente sefialar que éste perro, su mamd Xo (Fam

01-89/1I-4), presentaron ambos la displasia de esmalte.

3. Piel

El exdmen clinico de la piel (Tabla 12), se encontrd. 1) La
pigmentacién en 8/10 Xo, estaba hiperpigmentada y los dos productos
conservados en formol son hipopigmentado, incluso antes de la
fijacién formol, ya que se cuenta con una foto a color en el
primer dia de su nacimiento que muestra la hipopigmentacidn;
5 perros eran de color negro y tres bronce obscuro; 2) todos
los Xo (n=8) tenian la piel dspero y rugosa sobre el lomo,
sin embargo la piel del abdomern, tdrax anterior. cuello ante-
rior era lisa y suave; 3) la temperatura al tacto fué eutérmica;
4) en cuatro perros (n=8) se encontrd una piel con arrugas semejando

plel de elefante ; 5) seis perros (n=8) presentaron comedones



TABLA 11. DATOS CLINKICOS DENTALES.

Xoloitzcuintli Peludo
Dientes anormales 8/8 (200%) 0/2 (100%)
Anormalidades dentales
Hipodoncia 8/8 (100.0%) 0/2 (0%)
Microdoncia 8/8 (100,0%) 0/2 (0%)
Separados 8/8 (100.0%) 0/2 (0%)
Displasia de esmalte 1/8 (12.5%) 1/2 (50%)
Hipodoncia,
Incisivos superiores 6/8 (75.0%) 0/2 (0%)
Incisivos inferiores 8/8 (100.0%) 0/2 (0%)
Caninos superiores 4/8 (50.0%) 0/2 (0%)
Caninos inferiores 2/8 (25.0%) 0/2 (0%)
Prelacerantes superiores 8/8 (100.0%) 0/2 (0%)
Prelacerantes inferiores 8/8 (100.0%) 0/2 (0%)
Lacerantes superiores 1/8 (12,5%) 0/2 (0%)
Lacerantes inferiores 0/8 (00.0%) 0/2 (0%)
Postlacerantes superiores 8/8 (100,0%) 0/2 (0%)

Postlacerantes inferlores 8/8 (100.0%) 0/2 (0%)




TABALA 12. DATOS CLINICOS DE LA PIEL

Xololtzecuintli Peludo .

Pigmentacién

Hiperpigmentada 8/10 (80.0%) 0/2 (0%)
Negra 5/10 (50,0%) 0/2 (0%)
Bronce obscura 3/10 (30.0%) 0/2 (0%)

Hipopigmentada 2/10 (20.0%) 0/2 (0%)

Textura al tacto.

Rugosa sobre el lomo 8/8% (100.0%) 0/2 (0%)

Lisa sobre el ebdomen 7/8 (87.5%) 0/2 (0%)

Temperatura al tacto sobre el lomo. . S
Ripertérmica 0/8 (0.0%) 0/2 (0%) LT
Eutérmica 8/8 (100.0%) 2/2 (100.0%)

Piel con arrugas, semejando la piel de
elefante 4/8 (50.0%) 0/2 (0%) .

Comedones en la desembocadura de las
gléndulas cebiceas 6/8 (75.0%) 0/2 (0%)

Ictibsis 5/8 (62.5%) 0/2 (0%)

Tumoraciones 1/10 (10.0%) 0/2 (0%)

Infecciones 2/8 (25.0%) 0/2 (0%)

*: Dos de los diez Xo, se conservan en formol al 10%, de tal forma que algunos datos no son

valorables en éstos dos Xo.
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6) en cinco Xo (n=8) se encontrd ictiosis sobre el lomo; 7) un
perro (Fam 0i-89/II-4), presentd miltiples tumoraciones de dis-—
tintos tamafios, desde 0.3 cn hasta 1.3 cm de didmetro, blandas,
pediculadas, posiblemente se trata de fibromas laxos vs neurofi-
bromatosis, se tiene programado estudio histoldgico posterior;

8) tres perros presentaron infecciones en piel.

4, Pelo

Todos los Xo (n=10), presentaron pelo en crameo, cola y patas,
pero en escasa cantidad (hipotricosis), algunos mas severamente
afectadqa, los cuales daban la impresién de tener alopecia total
(Figura>'12). En el resto del cuerpo tenian pelo aislado o ausente.
i‘l pelo -Tera delgado, seco y con disminucién de la elasticidad.
!1 colo; fue muy variable en las distintas familias, pero dentro
{e_una familia el pelo era casi del mismo color. Las cejas era

edcasas en 3 (n=8) y ausentes en 5 (n=8) (Tabla 13).

§ De 108 perros p: los dos presentaron pelo abundante en todo

“E

ef:cuerﬁi_) y cejas normales.

i Takal

‘5 Otras caracteristicas clinicas.

'Ll;".n trég perros Xo (Tablal4), se detectaron anormalidades de
mam%; y/o:_pezones: 1 presentd amastia-atelia; dos presentaron
hipgrerofia de pezdn (Figura 13). En dos perros Xo, se detectd
BOI%;t-.ra, ya que no respondian al llamado de su duefio, sino hasta

%
Que 4o veia hacer sefias, se realizaradn estudios confirmatorios

£
Posteriormente.
Dos Xo nunca han ladrado. 4 tienen la tendencia a tener la

lengua hacia afuera lateralmente, debido a la ausencia de 1los



Figura 12.

LY
1y M vt ' -
: T

Se muestra el pelo escaso, seco en el &rea del

cridneo. La chiquita (Fam 01-89/III-10)




TABLA 13, DATOS CLINICOS DEL PELO

Xoloitzcuintli*

Peludo

Distribuciénde pelo Solo en créneo, cola
y patas. En el resto
del cuerpo casi alopecia
10/10 (100%)

Cantidad de pelo ) Hipotricosis 10/10 (100%)
Pelo delgado 8/8 (100%)
Pelo seco 8/8 (100%)
Pelo cejas cantidad.
Normales 0/8 (0%)
Escasas 3/8 (37.4%)
Ausentes 5/8 (62.5%)

Presente en todo
el c%&rpo. 2/2 (100%)

Abundante 2/2 (100%)
0/2 (0%)
0/2 (0%)
2/2 (100%)

0/2 (0%)
0/2 (0%)

*: Dos de los diez Xoloitzcuintli, se conservan en formol al 10%, de tal forma que algunos datos

no son valorables en éstoa dos,



TABLA 14. OTRAS CARACTERISITICAS CLINICAS

Xoloitzcuintli Peludo
Mamas y/o pezones anormales 3/10 (30.0%) 0/2 (0%)
Amastia-atelia 1/10 (10.0%) 0/2 (0%)
Anomalfas morfolégicas del pezdn 2/10 (20.0%) 0/2 (0%)
Hipoacusia moderada-severa 2/8 (25.0%) 0/2 (0%)
Nunaca ha ladrado 2/8 (25.0%) 0/2 (0%) '
Tendencia a tener la lengua hacia afuera lateralmente 4/8 (50.0%) 0/2 (0%)
Genital anormal (criptorquidia) 1/8 (12.5%) 0/2 (0%)
Presencia de infecciones 3/8 (37.4%) 0/2 (0%)
Temperatura anal Media= 38°C Media= 38,7°C

* Dos de los Xolitizcuintll, se conservan en formol al 10%, de tal forma que algunos de los datos no son valorables

en &stos dos.,
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Figura 13. Ausencia de mama y pezdn unilateral . La chiquita (Fam 01-89/II;



dientes prelacerantes (Figura 14).

Un Xo presentd criptorquidia unilateral, 3 presentaron infeccio
nes en la piel.

La temperatura anal-promedio ‘en los Xo fué& .de 38°C.

Los perros p, ninguno presentd los datos anormales anteriormente

seflalados. Su temperatura anal promedio fué 38.7°C (n=2).

C. Biopsia de piel.

Se estudid la biopsia de 8 perros : 7 Xo y lp.(Tabla 15).

En los dos Xo conservados en formol, tienen un patrdn histoldgico
comiin: pigmentacidn de la epidermis ngrmal, comedones que incluso
llegan a formar quistes infundibulares y neurofibroams. Los 5
Xo restantes también presentaron un patrdn comin: intensa pigmenta
cidén de la capa basal de la epidermis, ademis el pigmento se extiende
hacia la capa cornea y dewmis, en la dermis papilar se encuentran

abundantes macrSfagos que han fagocitado melanina (Figura 15).

D. Anilisis microscdpico del pelo

Se examind el pelo de 8 perros (Tabla 16): 6 Xo y 2p.

Cuatro de los Xo presentaron caracteristicas similares: corteza
hiperpigmentada, con islotes de pigmento distribuidos a lo largo
de todo el pelo. Mé&dula con pigmento. No se logrd valorar la

cuticula. Se examind: ademds el pelo de una paciente (humano)



Figura l4. Tendencia a tener la lengua hacia afuera lateralmente debido a la ausencia de dientes.

Tizoc (Fam. 02-89/ I-3).



TABLA 15. RESULTADOS DEL ESTUDIO HISTOLOGICO b

Xoloitzcuintli

1. Intensa pigmentacién de la capa basal de la epidermis, el pigmento se extiende

a lo largo de todo el epitelio, incluso capa cornea y dermis. Macréfagos con

melanina en la dermis papilar

2. Pigmentacién normal¥*

3. Neurofibromas*

4, Comedones (quistes infundibulares)®

5/7 (71.4%)

2/7 (28,5%)

2/7 (28,5%)

2/7 (28,5%)

* Datos encontrados en dos Xo, fallecieron a los

tres dfas de edad. Conservados en formol 10%,




BIOPSIA DE LA PIEL DEL DORSO. XOLOITZCUINTILI (FAMILIA 04-89/ITI-10)

Fipg. 19 Lo epidermis maestra abundante pigmento meldnico que fmpregns toda 1o estructura incloyendo 1o
capa cornca. En dermis hay macréfagos con pigmento meldnico Fagocitado. F1 resto de las estruc

turas (células, Fibras de coldgena) son normales.




e —

TABLA 16. EXAMEN MICROSCOPICO DEL PELO

Xoloitzcuintli nimero Peludo nimro
1. Corteza hiperpigmentada, con islotes de 1. Corteza transparente sin
pigmento distribuidos a lo largo de las pigmento, Médula con -~
fibras. Médula con pigmento. 4/6  (50%) pigmento, 1/2  (50%)
2. Pelo hiperpigmentado, no es posible 2, Pelo hiperpigmentado, no
diferenciar corteza y médula 2/6  (50%) es posible diferenciar

corteza y médula 1/2  (50%)
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Dos Xo presentaron hiperpigmentacidn muy intensa que no fue

posible diferenciar la corteza de la médula, el color desde el

punto de vista macroscbpico era negro, Se examind ademas el pelo
de un p (Fam 02-89/111-6) de pelo negro y el de una persona nor-
mal de pelo negro y también se encontrd un patron semejante al
descrito anteriormente en los Xo.

El exdmen microscépico de Peludo (Fam 01-89/I1I1-6), cuyo color

de pelo es blanco. Se encontrd que la corteza era completamente

transparente y la médula con pigmento. Pelo normal.
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DISCUSION

La familia mas representativa es la familia 04-89, con respecto
al patrdn de herencia, ya que en &sta familia el individuo (04-89/
II-3), tuvo libre apareamiento con tres perras criollas con pelo,
y se observa que los hijos nacen con pelo y otros sin pelo (Xo),
uno de sus hijos (04-89/I1I-10) fué examinado por nosotros.

De anilisis del &rbol genealdgico se demuestra un patrdn de
herencia mendeliana autosdmica dominante para EL fenotipo Xo. Se
descarta un patrdn de herencia ligada al X dominante debido a
que un macho afectado pasaria el gen mutado al 1007 de sus hijas,
y observamos en miiltiples apareamientos hijas sanas de machos
afectados. Ademd3s cuando se analizan los hijos de los apareamien-
tos Xo-Xo , considerando -los perros como heterocigotos para el
. fenotipo dominante Xo, encontramos que el 757 de los hijos estan
afectados y 257 sanos, como se esperaria en base a los postulados
de Mendel (Tabla 6). La cruza de Xo—p encontramos: 607 Xo y 407
P, éste valor se encuntra desviado del 507 esperado, creemos
que es debido a lor pequefio de la muestra de las cruzas Xo-p
(Tabla I7).

La diferencia con respecto al sexo de los Xo, tanto de las
cruzas Xo-Xo y Xo-p (Tablas 6 y 7), también creemos que sea debi-
do a lo: pequefio de la muestra. Sin embargo, cuando se analiza
el conjunto de Xo, independientemente de las cruzas, se encuentran
70 perros en las 4 familias: 52 (74.2%Z) Xo y 18 (25.7%Z) p. De
los perros Xo: 25 fueron masculinos; 26 femeninos y 1 no se conoce
el sexo. Por lo anterior se podria considerar que el fenotipo

Xo, afecta a masculino y femeninos por igual.



TABLA 17. FENOTIPO: ESTRUCTURAS ECTODERMICAS EN XOLOITZCUINILI*

Ndmero de Xo. Porcentaje
Tricodisplasia 10/10 100
Anormalidades de la denticidn 10/10 100
Hiperpigmentacidén de la piel 8/10 80
Comedones 6/8 75
Ictiosis 5/8 62
Anormalidades mamas-pezén 3/10 30
Hipoacusia 2/8 25
Ufas normales 10/10 100
Temperatura noramal 8/8 100

* Dos de los 10 Xo, se conservan en formol al 10%, de tal forma que algunos datos no son valorables

en éstos dos.
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Cinco de los perros Xo (4.6%), del total, fallecieron en

el periodo neonatal, uno de ellos malformado. En los perros p
fallecieron 3 (16.67%), dos de ellos con malformaciones. Con éstos
datos que son escasos, no podemos éstablecer -una correlacidén
de la causa de muerte en los Xo. Se sabe que cuando un animal
nace malformado, la madre generalmente lo mata y en ocasiones
se lo come. Esta puede ser la causa de muerte de los p y Xo mal-
formados.

Con respecto a la malformacione, no se examind a ninguno mal~
formado, por lo que no podemos discutir éstos datos. Pero creemos

que las malformaciones son independientes del fenotipo Xo,

En el exdmen clinico se demostrd anormalidades en algunas es-
tructuras derivadas del ectodermo en los Xo, como son: tricodis-
plasia (hipotricosis y cambios estrcturales del pelo) en el 1007
de los casos; anormalidades en la denticién ( hipodoncia, anorma-
lidades en la forma del diente) en el 100Z . Otras anormalidades
ectodérmicas incluyeron: opacidad corneal’ (25%); hiperpigmentacid:
de piel (80%); ictiosis (62.57); comedones en la desembocadura
de las glandulas sebdceas (757); anormalidades de mamas y/o pezo-
nes (307); hipoacusia (25%). Por otra parte el 1007 presentd ufias

normales y la temperatura anal y al tacto sobre el lomo fue normal
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Otras anomalias encontradas

Genital anormal (criptorquidia) un caso (12.5%); presencia
de infecciones (37.4Z); tumoraciones (30%Z), en dos se encontraron
neurofibromas en el estudio histoldgico y en otro milltiples tumo-
racuiones en piel: neurofibromas vs fibromas laxos. Dos Xo. nunca

han larado (25%).

En base a lo descrito por Freire-Maia, 1971 (22), para que
un trastorno sea clasificado como una DE, debe tener dos o mis
de los siguientes signos: L) tricodisplasia; 2) anormalidades
en la denticidn; 3) onicodisplasia; 4) trastornos de la sudoracidn
Es evidente que los Xo, presentan una displasia ectodérmica:
tricoodontodiplasia y otras anormalidades ectodé@rmicas.

Varias de las anormalidades encontradas en los Xo, se han des-
crito en las displasias ectodérmicas del humano, como son: come-
dones. ictidsis, anomalias de las mamas o pezones; sordera (27-32)

Los Xo presentan ufias normales y temperatura normal.

Asi, los Xo presentan una DE pura autosdmica dominante. No
se podria concluir que el fenotipo es idéntico a la displasia
ectodérmica autosdmica dominante (sindrome Clouston) del humano,
ya que en éste dltimo se encuentra omicodisplasia y los Xo tie-

nen ufias normales

i
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CONCLUSION

Los estudios realizados en los Xo, confirman la hipdtesis.

El Xo presenta una displasia ectodérmica pura autosdmica dominan

Las caracterisiticas clfnicas son muy semejantes a las descritas
en el humano, por lo que se podria considerar al Xo como un modelo
animal de las DE.

Por otra parte, se ha tratado de estandarizar la raza Xo, sin
ebtener resultados. En &ste aspecto podemos considerar que la
cruza de dos heterocigotos Xo-Xo, siempre originarid perros con pel
en una u otra generacién, y no se podrd obtener un homocigoto
dominante adulto capdz de fecundar, porque &ste genotipo es letal.
Es por ésto que no se ha estandarizado la raza.

Serfa ideal el detectar un perro peldn, pero debido a una mu=-
tacién autosémica recesiva que no sea letal, ya que de &sta forma
si se podria estandarizar la raza.

Considerando la letalidad del homocigoto Xo, tambien debemos
considerar que en el México prehispdnico existian perros com pelo‘
y sin pelo (Xo).

Se necesitan mas estudios para caracterizar con mejor presici6q
ésta patologia , estos estudios se continurdn (Tesis: Facultad
de Medicina Veterinaria y Zootecnista. Universidad de Guadalajara)

por otra tesista.
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