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Se plantea que la necrélisis téxica es una entidad poco frecuente a la que se atribuye
un alto indice de mortalided. ya que se conjugan lesiones dermatolégicas con graves
alteraciones generales semejantes a un gran quemado, por lo que se impone la necesi-
dad del tratamiento conjunto dermatdlogo-pediatra-caumatdlogo para obtener resultados sa.
tisfactorios. Se realiza una revision bibliografica sobre el tema y se presentan cuatro
pacientes tratados con las coracleristicas antes senaladas con resultados favorables,

INTRODUCCION

La necrélisis epidérmica téxica es una entidad de relativa poca frecuen-
cia y con una mortalidad elevada.

El tener que enfrentar el tratamiento de estos pacientes nns motive a
la realizacion de una investigacién bibliografica del tema; posteriormente,
los resultados obtenidos en nuestra casuistica, asi como la ausencia de
trabajos semejantes en nuestro pais, nos determinaron a su publicacion,
con ¢l fin de contribuir modestamente al mejor conocimiento y manejo de
estos pacientes,

CONCEPTO!

El sindrome de Lyell o "necralisis epidérmica toxica™ es una enfermedad
dermatoldgica, caracterizada por necrosis de la epidermis como consecusn
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cia de lesiones ampollosas extensas acompanadas de un cortejo sintoma-
tico de extrema gravedad.
Sinonimia*?

-- Mecroélisis epidérmica téxica

— Sindrome de Lyell

— Eritrodermia bulosa con epidermélisis
— Epidermélisis aguda téxica universal
— Epidermélisis aguda combustiforme

— Sindrome de la piel escaldada

— Toxicodermia bulosa (Enfermedad de Ritter-Lyell)
— Dermatitis bulosa aguda

— Erupcién eritemato-bulosa penfigoide
— Sindrome de Brock-Lyell

— Eritrodermia penfigoide

— Epidermélisis necrotizante sobreaguda

— Dermatitis ampollar fulminante.

HISTORIA 24

Fue descrita inicialmente por el dermatédlogo de Glasgow, Allan Lyell
(1956). el cual se basé en cuatro observaciones personales, cuadro al que
denominé “necrélisis epidérmica toxica: una erupcion semejantc a quema-
duras de la piel”, en el que se sucedieron los siguientes hechos al nivel
cutaneo:

— Aparicion de eritema y dolor
— Formacion de bulas flaccidas

— Desprendimiento de la epidermis, que deja al descubierto la supcrficie
dérmica.

— Curacion rapida y sin cicatrices en los casos de buena evolucion,

Aunque se aceptan como originales las descripciones de Lyell. una re
visién de la bibliografia nos obliga a reconocer como ya en 1919, Birock
describié un cuadro clinico similar bajo la denominacién de “pénfigo agudo
maligno”. En 1939, Debré lo describe con el nombre de eritrodermia bulosa
con epidermélisis. Ruskin (1948) la llamé “dermatitis bulosa aguda”.

En 1952, Jadassohn describe el cuadro con el nombre de "toxicodermia
bulosa”, y Bloom la denominé “bulosis mecénica téxica".

Jaeger y De Lacretaz (1955) la llaman “erupcion eritematobulosa penfi-
goide de evolucién rapida”.
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Casi simultdneamente a la descripcion de Lyell, dos autores sudafri-
canos, Lang y Walker, publican una observacidon a la que denominan “erup-
cion bulosa atipica” de evolucion letal.

Un afio més tarde (1957), estos mismos autores aportan cuatro nuevos
casos a los que ya denominaron “necrélisis epidérmica téxica', siguiendo
la nomenclatura propuesta por Lyell. El primer caso infantil fue publicado
por Catto, en 1959,

PATOGENIA

Aungue el sindrome de Lyell ha sido descrito en todas las edades, se
plantea un evidente predominio en los ninos hasta los 10 anos vy en los
ancianos de 65 a 80 aiios.'?

En relacién con el sexo no existe un criterio undnime en cuanto al pre-
dominio de uno sobre el otro.'?

No han sido sefialados factores raciales o estacionales y, por otra parte,
se han descrito en todas las latitudes vy todas las épocas del afio.!

La etiologia del proceso no esta totalmente aclarada, y es uno de los
aspectos méas discutidos de la enfermedad. Junto a casos idiopaticos en
los que el mas riguroso analisis anamnésico y complementario no ha sido
capaz de demostrar un agente causal, son dos las etioiogias que méas veces
se han incriminado como causantes del sindrome: la infecciosa y la téxico-
medicamentosa.'

En 19567, Lyell propone cuatro mecanismos patogénicos fundamentales
que pueden desencadenar el sindrome:**

a) Medicamentos!'!

En el 80% de los casos existe el antecedente de la administracion pre-
via de distintos farmacos. Los principales incriminados como causontes
cdel sindrome son:

Sulfas (lentas)

— Sulfarmetoxipiridacina
— Sulfametoxidiacina
— Sulfadimetoxina

— Sulfaproxilina

Sulfas (rdpidas)

— Sulfatiazol

—— Sulfadiacina
— Sulfameracina
— Sulfametacina

Diuréticos

— Acetazolamida
— Dicloracetamida
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Hipoglucemiantes

— Carbutamida
Antibicticos

— Penicilina

— Penicilina procaina

— Estreptomicina

-— Ristocetina

— Actinomicina

— Cloranfenicol
— Tetraciclina

Analgésicos-antitérmicos

— Antipirina

— Aminopirina
— Aspirina

— Fenacetina
— Fenilbutazona

Sedantes

— Hidantoinas
— Fenabarbital y otros barbitdricos
— Tetracloroetileno

Otros fdrmacos

— Isoniacida
— Vacuna antisarampionosa
— Radioterapia

— Mithramycin

— Sales de oro

— Aceite de quenopodio

— Piridoxina

— Suero antitetinico

— Fenolftaleina

— Alopurinol

El mecanismo de accion por medio del cual los medicamentos desen-
cadenan el sindrome es motivo de discusién. Lyell ha propuesto la teoria
tozica y la misma ha sido aceptada por diferentes autores. Otros discre-
pan y sugieren que la mayoria de los medicamentos son hien tolerados
por la mayor parte del total de los individuos y las dosis administradas
fueron generalmente las terapéuticas. Por todo lo anterior, se concluye
que no se puede hablar de una accidn téxica de los medicamentos en sen-
tido estricto, se trataria mds bien de fendmenos de intolerancia o de sen-
sibilizacion alérgica, adquirida o congénita (idiosincrasia).
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Korting y colaboradores piensan que se trata de una reaccion hiperér-
gica méxima tras una sensibilizacién previa. La existencia de un intervalo
libre entre la administraciéon del medicamento y la aparicion de las mani-
festaciones, van en favor del mecanismo alérgico.

Debré y colaboradores proponen una hipotesis disenzimatica de base
genética, analoga a la que presentan los sujetos con déficit de glucosa-6-
fosfato-deshidrogenasa. En ciertos individuos, un déficit de una determina-
da sustancia enzimatica, en la actualidad desconocida, impediria el meta-
bolismo correcto del medicamento, provocando el cuadro.

Schmitz demuestra en su trabajo que algunos medicamentos pueden
sufrir anomalias en su degradacion metabdlica, y originar alteraciones en-
zimaticas, las cuales conducirian a la inhibicién de ciertos procesos bio-
quimicos, que motivarian el cuadro de necrélisis epidérmica.

Spirito ha demostrado la propiedad citotéxica del suero de los pacien-
tes en la fase aguda de la enfermedad, y sugiere la existencia en sangre
de una sustancia, que en los casos de sindrome de Lyell atribuidos a un
farmaco podria ser un producto derivado de su metabolismo.

b) Estafilococo!-24-61i-14

Gran nimero de autores han aislado el Estafilococo aureus en indivi-
duos afectos del sindrome de Lyell, y el mas frecuente es el fagotipo 71.

En algunos casos se ha demostrado la existencia de antecedentes de
piodermitis en el enfermo o en sus familiares.

Jefferson plantea que el mecanismo de accion seria a través de una
toxina alterada, potenciada o nueva, que en sujetos no inmunes seria capaz
de producir la enfermedad. Este autor sugiere un mecanismo similar al de
la toxina eritrogénica y la escarlatina.

Otros autores proponen que el modo de accidn estaria relacionado con
la producciton de una dermonecrotoxina o con un aumento de hialuronidasa.

Melish y colaboradores imputan al fago grupo 2 el desencadenamiento
de este sindrome, y postulan la existencia de un factor capaz de producir
la separacién intraepidérmica, aunque el germen se encuentre en un foco
a distancia.

Otros autores han atribuido el cuadro al fago 11 tipo 71 v tipos 3A-3B-3C
y 55.

Binkelmann sugiere que el cuadro en nifos menores de 10 anos es ge-
neralmente de etiologia estafilocécica. En 1969, Lyell reconoce la impor-
tancia del estafilococo en la infancia, y propone la denominaciéon de “ne-
crolisis epidérmica toxica tipo Ritter”.

c) Fnfermedades diversas'?:51315

El sindrome de Lyell se ha relacionado con distintas enfermedades: vi-
rales. bacterianas, malignas, etc.

Con gran frecuencia se recogen antecedentes de una infeccién previa
a la aparicidn del sindrome. En muchas ocasiones estos procesos infec-

RC.P.
MAYO-JUNIO, 1585 349



ciosos determinan la administracion de distintos medicamentos, por lo que
se ha propuesto por algunos autores que el desencadenamiento del sindro-
me se produciria por un efecto combinado (infeccion + medicamento).

Asimismo, otros investigadores han defendido la etiologia viral, bien
por haber aislado un virus con efecto citopatégeno o bien por demostrar
la presencia de anticuerpos fijadores del complemento.

Los hongos también son agentes infecciosos invocados en la etiologia
del sindrome, y se ha descrito la presencia del mismo en el curso de una
aspergiliosis pulmonar (Rowell y colaboradores).

Se ha comprobado que el sindrome de Lyell puede verse en procesos
malignos, lo que pudiera explicarse por una alteracion en la respuesta in-
munitaria, provocada bien por la enfermedad o por la terapéutica utilizada.

En 1972, Peck y colaboradores describieron un caso de necrélisis epi-
dérmica téxica en un paciente con leucosis, después de realizarsele un
injerto de médula 6sea. Mc Carty, en 1978, publicéd el caso de un nifio con
hipoplasia timica, al cual se le administré tratamiento con plasma no irra-
diado al pensarse que padecia del sindrome de Leiner familiar mortal, y
presentd la necrdlisis epidérmica toxica en el curso de la enfermedad de
reaccion de injerto contra huésped que mostré el paciente.

d) Idiopético'251%

Se consideran dentro de este grupo, aquellos pacientes en los cuales
no ha sido posible ponerlos en relacion con ninguna de las causas anterior-
mente citadas.

Lyell los divide en dos grupos:

1. Pacientes menores de 10 anos, en los que segin el autor podrian
deberse en un alto porcentaje a estafilococias no diagnosticadas.

2. Pacientes mayores de 10 anos, neneralmente hembras, con ten-
dencia a recidivas, de prondstico mas grave que los casos de
ctiologias antes expuestas.

CUADRD CLINICO!-2.5.6.12.17

Generalmente se inicia con una sintomateclogia de tipo catarral o gri
pal, que frecuentemente condiciona la administracién de distintos medica-
mentos. Luego de un intervalo de tiempo variable, de 24 a 48 horas, apa-
recen las manifestaciones dérmicas en forma de eritema o cxantema tipo
escarlatiniforme o morbiliforme, que se acompana de afectacion de muco-
sas, hipertermia, toma del estado general, hiperalgesia cutdnea y obnubila-
cion, entre otros.

El exantema, de color violdceo oscuro y de tamano variable, aunque
comiinmente superior al de otros exantemas, suele iniciarse en cuello,
tronco y porcion proximal de las extremidades. Posteriormente se exticnde
al resto del cuerpo, afectando incluso palmas de las manos y plantas de
los pies. Casi siempre respeta el cuero cabelludo.

Con frecuencia en este periodo se encuentran alteraciones mucosas.
La afectacion de la conjuntiva ocular puede condicionar una conjuntivitis
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purulenta, que incluso es capaz de originar complicaciones oculares gra-
ves, tales como sinequias, Glceras corneales, etcétera.

En la mucosa oral aparece un exantema que se acompana de erosiones
de labios y lengua, recubriéndose estas zonas de un exudado pseudomem-
branoso. Alteraciones semejantes se encuentran a nivel de otras mucosas
(faringea, laringea, genital, etcétera), que pueden condicionar disfaqia, dis-
fonia, tos, disuria, etcétera (figuras 1 y 2).

Tras un intervalo que oscila entre 12 vy 48 horas, se forman sohre la
zona de piel eritematosa y sobre el exantema de las mucosas unas ampo.
llas flaccidas, de distinto tamafio, que contienen un liquido claro. El signo
de Nikolsky resulta positivo en zonas proximas a la lesion e inzluso en la
piel aparentemente sana.

Las bulas son muy fragiles, se rompen al menor traumatismo e incluso
espontaneamente. Este hecho, acompanado del desprendimiento de la epi-
dermis en forma de laminas, deja al descubierto amplias areas de dermis,
extremadamente sensibles y de color oscuro.

Es cldsico senalar el parecido de estos pacientes en la presente fase,
con los grandes quemados y como ellos, estan expuestos a la infeccion.

Se han descrito afectaciones viscerales, tales como neumonias, endo-
miocarditis, Glceras digestivas, afectacién hepética, renales y cerehrales,
todas ellas discutibles desde el punto de vista de si forman parte del sin-
drome o si son complicaciones sobreafadidas.

Un alto porcentaje de pacientes fallece en el periodo critico de la en-
fermedad, v en los casos de evolucion favorable se produce una mejoria
lenta del cuadro cuténeo y del estado general (figura 3).

R

-

Figura 1. Paciente en fase aguda con lesiones en diferentes estadios
evolutivos.
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MAYO-JUNIO, 1985 351



Figura 2. Vista selectiva para mostror las Figura 3. El mismo pacicnic en fase evo-
lesivnes en la mucosa de los lutiva posterior, donde se obscr-
labios. va franca epitelizacion de sus

lesiones.

DATOS DEL LABORATORIO!?
No aportan ningln dato patognomonico.

Se ha sefialado leucocitosis con desviacion izquierda o bien leucopenia.

Con frecuencia la eritrosedimentacion aparece acelerada, lo que puede
estar en relacion con la disproteinemia existente, con hipoalbuminemia e
hipergammaglobulinemia, y aumento casi constante de las fracciones alfa
1, alfa 2 y gammaglobulinas.

En la orina pueden reflejarse signos de afectacién renal, oliguria. leu-
cocituria, hematuria, albuminuria y cilindruria.

En los casos no complicados el hemocultivo casi constantemente es
negativo.

En algunos casos se ha aislado un estafilococo dorado en pacientes con
necrélisis epidérmica téxica de etiologia estafilocécica.

Estudios recientes preconizan investigaciones de laboratorio con alguin
valor diagnéstico especifico para el sindrome de Lyell: prueba in vitro, que
son las descritas en las dermatitis de contacto, de transformacion blastica
de los linfocitos, y la prueba de Shelley y Juhlin de "degranulacién de los
hasofilos”, el indice trombopénico y ciertas pruchas de aglutinacion y pre-
cipitacion de dudoso valor (figura 4).

.= R.CP.
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Figura 4. Vista histoiégica donde se muestra ampolla subepidérmica,
necrosis del epitelio del techo de la ampolla ¢ infiltrado in-
flamatorio perivascular por histiocitos y linfocitos en una biop-
sia realizada a wuno de nuestros pacientes.

ANATOMIA PATOLOGICA [1-4.11.15.18-20

El examen histolégico de la piel muestra como signo méas caracteristico
la necrosis epidérmica, que puede ser total o parcial. Los limites celulares
son imprecisos. La epidermis se halla separada de la dermis y en el espa-
cio interpuesto se encuentra depoésito de fibrina. En contraste con las le-
siones epidérmicas, la dermis es normal, salvo que existen complicaciones
infecciosas. Esta caracteristica resulta importante, ya que no suele respe-
tarse en otras afecciones bulosas (eritema polimorfo, sindrome de Stevens-
Johnson, dermatitis herpetiforme de During-Brock) en las que participa la
dermis con infiltrado inflamatorio.

La ausencia de acantélisis también ha sido destzcada como especifica
del sindrome de Lyell (Chassagne).

Para Huriez y colaboradores (1963), la afeccidn primordial se situaria
al nivel de la capa basal; en cambio, para otros autores la necrosis se limi-
ta a las capas superficiales.

Algunos investigadores han senalado alteraciones celulares epidérmi-
cas en todos los puntos, semejantes a las provocadas por virus.

Para la mayor parte de los autores esta afeccidn respeta las glandulas
sudoriparas (Lyell, 1956; Bailey y colaboradores, 1965).

Mc Carty describe las caracteristicas histolégicas de la necrélisis epi-
dérmica téxica de la forma siguiente: formacién de ampollas subepidérmi.
cas, necrosis epidérmica difusa, disqueratosis celular individual disemina-
da y un infiltrado perivascular inflamatorio dérmico que contiene linfocitos

RCP. .
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e histocitos, con pocos leucocitos polimorfonucleares y eosinofilos. Para
él, la necrolisis téxica estafilocécica se caracteriza por un plano de divi-
si6n intraepidérmico y una reaccion inflamatoria dérmica minima.

DIAGNOSTICO DIFERENCIALI-3-5.18.21.22

Son varios los procesos que pueden entrarse a considerar aparte de
las quemaduras de segundo grado, y descartarse facilmente por la anam-

Nesis:

1.

Pénfigo agudo febril:

— No suele haber exantema previo.
— El liguido de las bulas es hemorragico y rico en células.
— La biopsia pone de manifiesto acantdlisis.

Dermatitis herpetiforme de Duhring-Brock:

— Cuadro de evolucién crénica y recidivante. En el liquido de las
bulas se encuentran abundantes células. Proceso relativamente
benigno. sin alteracién del estado general. No hay compromisc
de las mucosas.

Epidérmolisis bulosa hereditaria o pénfigo traumatico. Enfermedad
crénica, hereditaria y de pronéstico benigno. La aparicién de las
bulas guarda relacién con traumatismos.

Dermatitis exfoliativa de Ritter:

Es exclusiva de la edad neonatal o primeros meses de la vida. Se
acompana de lesiones dérmicas. Su etiologia infecciosa resulita evi-
dente y siempre se puede aislar el agente causal (estreptococo o
estafilococo).

Sindrome de Stevens-Johnson o eritema exudativo multiforme y la
ectodermosis erosiva pluriorificial o sindrome de Fiessinger-Rendu
(que segtin Debré son ia misma entidad): El compromiso del esta-
do general suele ser menor, aunque se han descrito casos mortales.
La afectacion es fundamentalmente de mucosas y pluriorificial.
La erupcion suele respetar el tronco, palmas de las manos y plan-
tas de los pies. El fenédmeno de Nikolsky es negativo.

Fritemz polimorfo en sus formas ampollosas:

Erupcion simétrica y distal. Lesiones en forma de anillo con la bula
en ¢l centro, rodeadz de eritema. Generalmente no afecta el estado
general. Su prondstico es benigno a pesar de ser recidivante,

Otros procesos que se deben tener en cuenta, aunque menos frecuentes

S0n:
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Acrodermatitis enteropiticas:

Cuadro diarreico cronico en lactantes con retraso psicomotor y
erupcion cutanea vesiculobulosa (a veces postulosa) de predominio
periorificial. Es frecuente la alopecia y caida de las unas.

R.C.P.
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8. Porfiria congénita de Gunther:

Es familiar y se trasmite en forma recesiva y afecta sobre todo &
los varones. Las bulas se localizan en las partes descubiertas vy se
acompafan de cicatrices posbulosas, retractiles y mutilantes. Po-
see caracter recividante estacional (primavera y verano). Signos
viscerales (esplenomegalia y cirrosis pigmentaria). Uroporlizinuria.

9. Sindrome de Kaposi y Julinsberg:

Se presenta de forma brusca complicando el eczema del lactante,
sobre cuyas lesiones o en piel sana aparecen rapidamente grandes
ampollas que se umbilican, confluyen y se erosionan, dejando al
descubierto amplias zonas hemorragicas sumamente dolorosas,

10. Escarlatina en la fase de eritema, fiehre y manifestaciones angi-
nosas:

Estudio epidemioldgico. Ausencia de lengua aframbuesads, signos
de Pastia y titulo de antiestreptolisina clevado.

11. Bulas penfigoides cronicas en el nifio:

Flictenas tensas generalizadas en piel y mucosas. Niveles de lge
elevados y eosinofilia en sangre.

DIAGNOSTICO CAUSALS-20

La necrdlisis epidérmica toxica se debe cominmente a estafilococos
en los nifios y a medicamentos en los adultos, aunque es vialido destacar
que esta Gltima si ocurre en los nifios y la primera en los adultos, aunque
sONn mas raras.

Para investigar una necrélisis epidérmica téxica de forma anropiada. es
necesario: a) una historia de administracion de medicamentes cuidadosa
y detallada; b) realizar una biopsia de piel, y ¢) estudios para el aislamicn-
to de estafilococo dorado (no sélo en la piel. sino tamhién en la nariz gar-
ganta y conjuntiva).

R. B. Amnon y R. L. Dimond proponen el diagnéstico rapido. basados en
el hecho de que la toxina exfoliativa del estafilococo causa la separacion
de las células de los estratos espinoso y granuloso de la epidermis, mien-
tras en las demas causas (como en la hipersensibilidad a drogas) la esci-
sion tiene lugar en la capa basal o por debajo de ella).

PROMOSTICO!-3.5.6.15.23

El mismo depende de una serie de factores, pero en términos generales
es malo, y se refiere que suele conducir a la muerte en mas de la mitad
de los casos [entre 30 y 76%) durante los primeros cuatro a seis dias de
enfermedad, segin las estadisticas.

R.C.P.
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Entrc esos factores que condicionan el prondstico, se encuentran:

i

Fdad: con respecto a ella el criterio no es unanime. Para algunos
autores la afeccion es tanto mas grave cuanto menor sea la edad
del nifo y para todos (Beyer por ejemplo) el cuadro seria mas seve-
ro en los adultos.

Fxtension de las lesiones: mientras mas extensas sean. peor serd
el prondstico.

Presencia de complicaciones: superinfecciones, edema cerebral, coa-
gulacién intravascular, fallo cardiocirculatorio debido a la gran pér-
dida plasmética, ulceraciones digestivas: la presencia de cualquiera
de ellas empeora el prondstico de la enfermedad.

Agentes etioldgicos: Lyell afirma que el prondstico es mejor en los
casos debidos a infeccién estafilococica; intermedio si es por me-
dicamentos, y de mayor gravedad en los que se acompanan de en
fermedades generales y en los idiopaticos.

Tratamiento: de su rapida instauracion y de una terapéutica adecua-
da depende en gran medida el prondstico. Por ejemplo, se plantea
que en los casos en que la corticoterapia es precoz ¢ intensa, la
evolucién resulta mas favorable.

Las recidivas han sido descritas por varios autores y Lyell conside-
ra que éstas serian mas frecuentes en los casos idiopaticos.

TRATAMIENTO! -5 LILIT.20.24-26

En

los pacientes en que se sospeche que el desencadenamiento del

cuadro ha sido debido a un medicamento, se suspenderi su administra-

cion.

Como no existe un tratamiento especifico de la enfermedad, se siguen
las normas terapéuticas que se instauran en las guemaduras extensas, y
que ostdn encaminadas a: prevenir o combatir las infecciones, mantener
las constantes biologicas. luchar contra el probable mecanismo patogénico
y combatir los sintomas,

Este esquema terapéutico comprende las siguientes medidas:

1.
2.
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Medidas de aislamiento y asepsia.
Administracion por via parenteral de liquidos y electrélitos.

Administracion de soluciones coloidales (seroalbimina, plasma o
sangre).

En cuanto se pueda debe comenzarse la alimentacidn oral, con
dieta rica en proteinas y vitaminas.
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5. La administracion de antibioticos de amplio espectro es norma obli-
gatoria, ¥y en los casos de etiologia estafilocdcica se impone un
tratamiento especifico con una droga cuyo especiro antibacteriano
incluya a estos gérmenes.

6. La utilizacion de antibacterianos locales potentes, en forma de cre-
ma, como los utilizados en quemaduras [mafenide). sulfadiacina
de plata, gentamicina o betadine.

7. La gammaglobulina se ha empleado con la finalidad de aumentar
la resistencia del paciente.

8. Corticoides en altas dosis. Se utilizan tanto por sus efectos anti-
tHxicos como por su accién antirreactiva. Su uso es defendido por
algunos autores y combatido por otros, pero existe unanimidad de
criterio en la actualidad con respecto a su no utilizacién en la ne-
crélisis epldérmica toxica de etiologia estafilocdcica.

9. Se aconseja el uso de terapéutica vitaminica en altas dosis (vita-
mina C, vitamina A y complejo B}, por su accion favorecedora de
la cicatrizacién, de los procesos metabdlicos y de proteccion de las
mLCcosas.

10. Las lesiones mucosas deben ser curadas frecuentemente con solu-
clones antisépticas.

11. El tratamiento oftdlmico con ungilientos y colirios antibidticos es
una constante.

12. Cuando se sospeche la existencia de complicaciones trombéticas
o coagulacién intravascular, se preconiza el uso de anticoagulantes
de! tipo heparina.

13. Como terapéutica sintomaética, con frecuencia hay que utilizar los
analgésicos antitérmicos y sedantes.

Presentacidn de casos

Caso 1

Paciente R. S. M., historia clinica 122980, de 13 afios de edad. del sexo masculino,
procedente de La Maya,

Fecha de ingreso: 10 de septiembre de 1979,

M. I.: lesiones ampollares en pilel.

H. E. A.: refiere la madre que tres dias antes del ingreso fue valorado por el oftal-
mélogo por presentar conjuntivitis, quien le indicé sulfacetamida y tetracicling oftdlmicos.

Examen Fisico: lesiones ampollares con dreas erltematosas de plel: toma del estade
general y fiebre.

Evolutivamente las ampolles aumentan en ndmerc ¥y volumen, ¥ se rompen posterior-
mente, dejando al hacerlo amplias dreas cruentss en tronco anterior, posterior y éxtre-
midades. Concomitando con lo anterior presenta algunas ampollas sanas. Signo de Nikolsky
Intensamente pesitivo. Lesiones en mucosa oral ¥y conjuntival,

Tratemfento: hidratacion endovenosa a razdn de 2 000 mi por metro cuadrado de super-
ficie corporal de dextrosa al 5% y los requerimientos diarios de cloro, sodlo y potasio
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Antibioticos: gentamicina en dosis de 10 myg por kilogramo de peso por vie ey, y co
porén a 80 mo/fka e,

Estercides: prednisol en dosis de 5 mg por kg de peso, la que posteriormente se dis
minuyd progresivamente.

Antihistaminicos: benadrilina por via ev. y luego ciproheptadina por via oral.

Vitaminoterapia: vitaminag C a razdén de 2 gramos por dia y bicomplex 2 dampulas por
dia, ambas por via endovenosa. También se administré diariamente vitamina A, a razdn
de tres tzbletas por 25000 Ul por via oral

LCedoides: plasma

Cura focal: se wtilizo creina de gentamicing en cura expuesta cada 8 horas.

Trotamiento ocular: fomentos frios de suvero fisiologico y cloranfenicol ungiiento of-
télnico.

Exdimenss complementarios: fueron normales. excepto el hemocultivo, que resulto
nositive (Klebsiella).

Aecibié el alta el 19 de octubre de 1979, luego de una estadia de 39 dias, completa:
mante curada y presentando como dnicas secuelas mdculas hipocoloreadas &n las areas
lesionadas

Caso 2

Paciente A. M. L. H. C. {24006, de 8 anos de edad. del sexo masculino, procedente
de Santiago de Cuba.

Fecha de ingreso: 17 de febrero de 1978,

M. I.: fishre.

H. E. A.: asiste al cuerpo de guardia por presentar fiebre, por lo que se le indica
penicilina y aspirina, Al dia siguiente presenta manchas en la piel y eritema en mucosas.

Exdamen fisico: ampollas de diferentes tamafos generalizadas en cara, tronco y miem-
bros. Mucosas erosionadas. Signo de Nikolsky positive. Disfonia v dificultad respiratoria,
por lo que al tercer dia se le realizé intubacién endotragueal que se mantuvo durante
sels dias. Conjuntamente con las lesiones ampoellosas existian dreas eritematosas, donde
posteriormente aparecieron ampollas.

Tratamienta: hidratacion ev. con dextrosa al 5% a razdn de 2000 mf por metro cua-
dracdo de superficie corporal, ademids de cloro, sodio v potasio segin requerimientos.

Coloides: plasma y sercalbimina.

Antibioticos: cepordn 80 mg por kilogramo de peso (del 18 de febrero al 4 de marzo).
gentamicina 10 myg por kilogramo de peso (del 20 de febrero al 3 de marzo), nitrofuran-
toina ev. a 7.5 mg por kilogramo de peso (del 3 de mayo hasta el 10 de mayo). quemi-
cetina a 100 myg por kilogramo de peso (4 al 10 de mayo).

Lsteroides: prednisol en dosis de 5 mg por kilogramo de peso.

Antihistaminicos: benadrilina ewv. 5 mg por kilogramo de peso.

Vitaminoterapia: vitamina C a razdn de 1.5 gramos por dia ev. himmplex 2 dmpulas
por dia ew. ¥y vitamina A, 75000 unidades diarias por via oral.

Anticoogwlantes: heparina, 1 myg » kg cada cuatro horas.

Tratamiento ocular: fomentos de suero fisioldgico y unglaento oftdlmice de cloranfenicol

Cura local: crema de gentamicina cada 8 horas.

Lavados bronguiales durante la intubacién.

Exdmenes complementarios: trombopenia 90000 por milimetros cibicos: rayos x de
torax que evidenciaron lesiones inflamatorias; hemocultivo positivo (Pseudomona ae-
rugingsa).

El 17 de mayo de 1978 fue dado de alta, curado.

Caso 3

Paciente J. 5. A, historia clinica 1365426 de 14 anos de edad, del sexo masculino
procedente de Siboney.
Ingreso: 7 de agosto de 1979
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H. E. A antecedentes: tres dias anles del ingreso asiste al coerpo de guardia por
presentar fiebre, donde se le indica triplesulfs; come no mejora, asiste nusvamente
zon cefalea asociada: en esta oportunidad se le realiza puncién lumbar que resulta posi
Uva, y se ingress en ¢ servigcio de infecciosos por meningoencafalitis posiblaments
hacteriana

Examan hsico: al septimo dia del ingreso muesira lesiones ca puel y mucosa que s
interpralan como sarampidn: apargce hematuria,

Pastariormenta las lesionas eritematosas prascentan pmpollas gue confluyen en tronco.
cangzae, micmbros superiores e inferiores, v afectan tanhién s mucosas.

Fratamianto: hidratacldn ey, 2000 coc/metro cufidrado de suporticle corporal con los
requerimientos de ¢loro, sodio y potasio.

Antiaigticos: se suspenden la penicilina, quemiceting y sulfas. que se habian indicado
o st ingreso. Se prescribe gentamicina, 10 mg/kg [desde el 21 de agosto al 4 de sep
iirnbre de 1979). ceporan. 80 mg kg [desde ol 27 de sgonte ol 10 e senticinber de
LT,

Exturoides: prednisol 2 mg kg ev.

Amtihigtominices: benadriling 5 mgifky ev.

Cura focal: fomentos de permanganato, necobatin y locidn d2 zinc  Posteriorments
crema de gentamicina cade & horas,

Vitweninglerapia: vitamina C a razdn de 2 g/dia ¥ hicomplax.

Exdmenes complementsrios: trombopenia 73000/m: los rayos X e urax evidendcio
lesiones inflamatorias en los hilios, y el liquide cefalorraguidec muestra b presencin
de Klehsiella,

Recibe el alta curade el 17 de septiembre Je 1979,
Caso 4

Paciente M. R. H., historia ¢linica 144934, de 10 anos de edad. del soxo fzneenino
procedenta de Matias (11 Frenta).

Fecha de ingreso: 2 de agosto de 1980

M. I lesiones ampollares en la piel,

H. E. A.: refiere la madre que cuatro dias antes de su ingreso fue levada ai médico
por prezentzr secreciones oculares, y por este motlva le Indlcaron sulfacetamida colirio
y benadrilina antihistaminica. Comienza a presentar lesiones eritematosas, que luego se
convirtleron en pequefas vesiculas, por cuyo motlvo fue Ingresada con el diagndstico
de varicelas; posteriormente se fueron haciendo cada vez mas extensas. por Io que es
valorada por los dermatdlogos, quienes diagnostican wna necrélisis toxica vy entonces
el medico de asistencia solicita el concurso de nuestra especialidad.

Examen fislco: lesiones ampollares con dreas eritematosas en la piel: vesiculas con
zecreciones purulentas; tema morcadn del estado geperal y fizbre 39°C,

Las ampollas sumentan sn nomere y volumen, dejando amplias #ress cruentas de
sproximadamante 75% de superficie corporal.

El signo de Mikolsky es positivo y existen lesionas en muccsa oral v conjuntival.

Frataomiento hidratacidn e.v. a razén de 2 000 af x m2 de superficie corporal: dextrosa
ui 5% vy requarimientos de cloro, sorio y potasiv, Al tercer .dia de rratemicnto, 1 500 mf -
m# de superficie corporal,

Antibiotices: fosfogina, 4 g cada 6 horas ew.

Fstoroides: prednisol. 5 mg kg, que se disminuyd progresivaments,

Vitaminas: vitamina C a razén de 2 g - dia. hicomplex. 3 dmpulas disrias, vilamina
A 25000 U, 3 tabletas por dia

Antikisteminicos: no

Coloides: sercalbimina, plasma, sangre

Curs local: crema de gentamicina en cura expuesta cada B horas.

Tratainiento ocular: fomentos de suero fisioldgico v cloranfenicol ungiiento oftélmico

Exdgmenes complemeniarios: leucocitosis v anemisa.

Afta a los 17 dins desouss de s ingresn, curndn
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CUMENTARIOS

Informacion acerca de cuatro pacientes afectados del sindrome de
Lyell (necrélisis toxica). en los cuales la edad fluctud entre 8§ v 14 anos:
tres del sexo masculino y uno del femenino.

En dos pacientes hubo el antecedente de un cuadro febril previo y en
los otros dos una conjuntivitis, lo que motivo la administracidén de farma-
cos (penicilina. sulfas por via oral y ocular, antihistaminicos (benadrilina)
y antipiréticos del tipo aspirina); posteriormente aparecié el cortejo sin-
tomatico tipico de la enfermedad.

Merece un comentario el hecho de haber utilizado en tres de nuestros
pacientes la asociacién antimicrobiana gentamicinaceporan, de reconocido
efecto necrotico, pero justificado por la gravedad de los pacientes y los
gérmenes gue presuntivamente pensdbamos eran los agentes causales del
cuadro séptico. La valoracién de la funcién renal se realizé periédicamente,
sin que se presentara en ningun c¢aso indicios de compromiso de la misma
que nos hicieron variar la terapéutica. En los cuatro pacientes se utilizo
terapéutica hidrica y electrolitica de reposicion, antibioticoterapia de am-
plio espectro, esteroides en altas dosis (desde su diagndstico hasta la
desaparicion total de los signos), soluciones coloidales de reposicion, por
la hipoproteinemia casi constante en estos casos: ademés, usamos antihis-
taminicos (benadrilina y ciproheptadina), excepto en el paciente en que se
habia indicado benadrilina previa a la aparicion del cuadro de necrdlisis y
vitaminoterapia con vistas a la aceleracién de la cicatrizacion de los pro-
n:s:sos metabolicos v de proteccidon de las mucosas (vitamina AC, y com-
plejo B).

Por la gravedad del cuadro hubo necesidad de intubacidn endotragueal
en un paciente para mantener permeables las vias respiratorias y lograr un
adecuado drenaje de las secreciones, ya que presentaba como complica-
cion lesiones bronconeumdnicas. En este mismo paciente se utilizdo hepa:
rina como parte del tratamiento sistémico.

Como terapéutica local usamos en todos los pacientes crema de gen-
tamicina en cura expuesta cada 8 horas, después del debridamiento y lim-
pieza de las lesiones,

Como dato positivo tenemos tres pacientes con cultivos positivos de-
bidos a gérmenes gramnegativos [Klebsiella y Pseudomonas).

La evolucién de los pacientes fue favorable v al alta se encontraban con
sus lesiones totalmente epitelizadas, y como secuelas presentaban méacu-
las hipocoloreadas e hipercoloreadas.

SUMMARY

Cedruon Hadad, A, et al. Toxie epidermal necrolysis: bibfiographic and caswistic rovicw.

It is stated that toxic necrolysis is an uncommon entity to which a high mortality index is
imputed, since dermatologic lesions are associated with severe genaral alterations similar
to a large Lburn, so a treatment by specialized physicians such as dermatologist, pediatrist
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and caumatologist is imperative in order to obtain satisfactory results. A bibliographic
review on the matter is made and four patients treated with the requirements forementio-
ned are presented. Results were favorable.

RESUME

Cedrin Hadad, A. et al. Nderolyse épidermique toxigue: revuee bibliographique et casuvis-
tigure.

La nécrolyse toxique est une entité peu fréquent & laguelle on attribue un haut indice de
mortalité puisque des lésions dermatologiques sont associées a de graves altérations
générales similaires & celles observés chez un sujet présentant des brilures importantes:
donc, pour obtenir des résultats satisfaisants, il faut que le traitement soit envisagé par
une équipe formée par un dermatologiste, un pédiatre et un caumatologue. |l est réali
s¢é une revue bibliographique sur ce sujet et il est présenté quatre malades traités avec
les caractéristiques signalées ci-dessus. avec des résultats satisfaisants.
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