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RESUMEN

La necrolisis epidérmica toxica es una dermatosis grave por hipersensibilidad inducida por
farmacos y rara vez por infecciones. Se manifiesta por grandes desprendimientos
epidérmicos por necrosis, que dejan la piel denudada. Tiene una mortalidad de alrededor de
35,5 %. Se presenta una paciente femenina de 24 afios de edad, con diagnoéstico de leucemia
mieloide aguda, para lo cual lleva tratamiento con Citosard y Cefotaxima. A las 72 horas de
tratamiento comienza a presentar lesiones ampollares diseminadas, que comprometen el 60
% de la superficie corporal. Se interpreta como una necrolisis tdxica epidérmica y se
comienza tratamiento con antibioticoterapia, esteroides, inmunoglobulinas endovenosas y
plasma rico en plaquetas, en fomentos, con lo cual se alcanza la resolucion total del cuadro.
Se presentd el caso debido a que, a pesar de ser una enfermedad con una alta mortalidad, y
con el antecedente de una enfermedad oncohematoldgica, se demostré que con un
diagndstico oportuno y el manejo médico adecuado se pudo lograr la recuperacion total de la

paciente.

() ev-nc | Esta obra estd bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

Folia Dermatolégica Cubana. 2019;13(1):150

Palabras clave: necrolisis toxica epidérmica; leucemia mieloide; farmacos.

ABSTRACT

Toxic epidermal necrolysis is a serious skin condition caused by hypersensitivity usually
caused by adverse drug reactions and rarely by infection. It manifests as large epidermal
detachments due to necrosis, which leave areas of denuded skin. Mortality is about 35.5%.
A case is presented of a 24-year-old female patient diagnosed with acute myeloid leukemia
being treated with cytosar and cefotaxime. At 72 hours of treatment the patient started to
develop disseminated blistering lesions covering 60% of her body surface. The patient's
status is interpreted as toxic epidermal necrolysis, and treatment is started with antibiotic
therapy, steroids, intravenous immunoglobulin and platelet-rich plasma fomentations, with
which complete resolution is achieved. The case is presented because, despite the high
mortality of the disease and the patient's underlying oncohematological condition, timely
diagnosis and appropriate clinical management led to total recovery.
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Introduccion

La necrolisis epidérmica toxica (NET), también conocida como sindrome de Lyell o de
Brocg-Lyell, sindrome del gran quemado, necrosis aguda diseminada epidérmica de tipo 3 0
necrosis apoptosica toxica, es una dermatosis grave por hipersensibilidad inducida por
farmacos y rara vez por infecciones.®

Es una reaccion cutanea adversa grave consistente en necrosis generalizada de
queratinocitos en el contexto de una activacion inmune inapropiada por ciertos
medicamentos o sus metabolitos. A pesar de un mejor conocimiento de la fisiopatologia y de
avances importantes en el tratamiento farmacoldgico de esta enfermedad, la mortalidad

continta siendo elevada.*?
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Es una enfermedad poco frecuente, se reporta un promedio de 0,4 a 1,2 casos x millon/ afio.
El riesgo aumenta con la edad a partir 40 afios. Es mas frecuente en mujeres y en la raza
negra.®4

Puede ser idiopatica, con predisposicidon genética relacionada con HLA, especialmente con
el haplotipo HLA-B12. Es una reaccion idiosincrasica a los antibioticos o analgésicos (77
%), no dependiente de la dosis; incluso se ha desencadenado por medicamentos topicos y en
gotas oftalmicas. El periodo de incubacion varia desde 24 a 48 h hasta una a tres
semanas.®?

La hipersensibilidad cutanea inducida por farmacos produce necrosis de la membrana basal
y quiza también de los puentes de fijacion, por un proceso de citotoxicidad de queratinocitos
dependiente de anticuerpos, lo cual ocasiona separacion extensa de la epidermis.
Recientemente se ha sefialado que mas que necrosis, se trata de un proceder apoptosis
mediado por Fas y su ligando. Los medicamentos que participan con mayor frecuencia son:
sulfamidas de eliminacion lenta, anticonvulsivos (fenitoina, carbamazepina),
antiinflamatorios no esteroideos, pirazolonas y sus derivados, penicilina, hipoglucemiantes

orales y diuréticos). También se han informado factores infecciosos.*)

Caso clinico

Paciente femenina de 24 afios de edad, que ingresa en el Instituto de Hematologia con
diagnostico de leucemia mieloide aguda, para lo cual lleva tratamiento con Citosard y
Cefotaxima por protocolo. Presenta antecedentes patolégicos personales de obesidad
morbida e hipertensién arterial esencial.

A las 48 - 72 horas de tratamiento intrahospitalario inicia con cuadro agudo de lesiones
ampollares diseminadas, que se extienden rapidamente y comprometen el 60 % de la
superficie corporal, por lo que se traslada a la Unidad de Cuidados Intensivos de dicho
centro.

Al examen dermatolégico observamos paciente con fototipo cutaneo IV, que presenta
lesiones generalizadas caracterizadas por ampollas y flictenas extensas, flacidas, con
contenido sero-hematico, que dejan grandes zonas denudadas, erosivas, exulceraciones y
algunas costras hematicas en mas del 60 % de la superficie corporal. Las lesiones respetan

cuero cabelludo y palmas de las manos. Signo de Nikolsky positivo (Fig. 1).
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Fig. 1- Grandes zonas denudadas en la superficie corporal.

Se presentan lesiones erosivas y exulceradas en mucosa oral y genital.

Alopecia universal secundaria a quimioterapia.

Ufas de manos y pies sin alteraciones.

Se realiza interconsulta con el servicio de Dermatologia y se diagnostica una necrolisis
toxica epidérmica.

Por el estado de la paciente no se pudo realizar una biopsia de piel.

Se impuso tratamiento con hidratacion, analgesia, antihistaminicos, antibioticoterapia
Vancomicina (bulbo 500 mg) 1g c/12 horas y Meropen (bulbo 1 g) 2 bulbos c/8 horas,
esteroides metilprednisolona (bulbo 500 mg) 1 bulbo diario e inmunoglobulinas 1 mg/kg por
3 dias, todos por via endovenosa. Como tratamiento local se indicaron bafios de manzanilla,
talco en cama y fomentos de plasma rico en plaquetas 2 veces al dia.

Posteriormente la paciente presentdé una descamacién generalizada hasta la recuperacion

total del cuadro dermatoldgico (Fig. 2).
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Fig. 2 — Descamacion generalizada como parte del proceso de recuperacion.

Comentarios

La necrolisis epidérmica téxica (NET) es un proceso grave, con afectacion
multisistémica, mayoritariamente debida a farmacos, y suele requerir ingreso
hospitalario. >

La NET se asocia a estados de inmunosupresion (trasplante de médula 06sea),
infeccion por VIH, herpes simple, conectivopatias, y malignidad (leucemias,
linfomas y tumores s6lidos).®®

Segun la literatura, el mayor riesgo de desarrollar una NET estd durante las
primeras 8 semanas tras la introduccion de un tratamiento.“:

El tratamiento es de soporte, eliminacion y cobertura con derivados biosintéticos de
la piel de las zonas afectadas, tratamiento de la afectacion mucosa, y tratamiento
inmunosupresor especifico. De los tratamientos ensayados, en estos momentos solo
se utiliza en la mayor parte de los centros, la inmunoglobulina G y la ciclosporina
A, aun cuando no existe evidencia soOlida para no recomendar un tratamiento
especifico. Entre los aspectos particulares del tratamiento de esta enfermedad se
encuentra la prevencion de secuelas relacionadas con la formacion de sinequias, los
cuidados oculares para prevenir secuelas graves que pueden conducir a la ceguera, y

el tratamiento especifico inmunosupresor. Un mejor conocimiento de los principios
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del manejo de la necrolisis epidérmica toxica llevard a un mejor manejo de la
enfermedad, a una mayor supervivencia y a una menor prevalencia de las
secuelas.(:®

Se presentd el caso debido a que, a pesar de ser una enfermedad con una alta
mortalidad, y tener el antecedente de una enfermedad oncohematoldgica, con el
diagnostico oportuno y el manejo médico adecuado se logré la recuperacion total de

la paciente.
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