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RESUMEN

Introduccion: la Necrolisis Epidérmica es una reaccion de hipersensibilidad mucocutanea inducidas
sobre todo por medicamentos e infecciones. Incluye dos cuadros que difieren en el porcentaje de piel
afectada: el Sindrome de Stevens-Johnson y la Necrdlisis Epidérmica Toxica.

Presentacion de caso: paciente femenina de 52 anos de edad, de piel blanca, con antecedentes
patologicos personales de glomerulonefritis mesangial (IgA) e insuficiencia renal cronica secundaria,
nefrotrasplantada desde hace 34 anos, con injerto funcional bajo tratamiento inmunosupresor. Es
remitida desde su area de salud al Servicio de Nefrologia del Hospital General Docente “Abel
Santamaria Cuadrado” por presentar herpes zoster en evolucion, con sobreinfeccion bacteriana en
hemitérax derecho, acompanado de dolor intenso, fiebre hasta de 39 °C, malestar general y dermatosis
diseminada.

Conclusiones: la paciente presentd un cuadro de necrdlisis epidérmica relacionado con el estado
inmunosupresor postrasplante renal como complicacion del herpes zoster. El diagnostico se baso en la
clinica y mediante el tratamiento oportuno, fue posible el egreso satisfactorio.

Palabras clave: Necrolisis Epidérmica; Herpes Zoster; Trasplante Renal.
ABSTRACT

Introduction: epidermal necrolysis is a mucocutaneous hypersensitivity reaction induced mainly by
drugs and infections. It includes two conditions that differ in the percentage of affected skin: Stevens-
Johnson Syndrome and Toxic Epidermal Necrolysis.

Case presentation: 52-year-old female patient, white skin, with personal pathological history of
mesangial glomerulonephritis (IgA) and secondary chronic renal failure, nephrotransplanted since 34
years ago, with functional graft under immunosuppressive treatment. She was referred from her health
area to the Nephrology Service of the General Teaching Hospital "Abel Santamaria Cuadrado” for
presenting evolving herpes zoster, with bacterial superinfection in the right hemithorax, accompanied
by intense pain, fever up to 39 °C, general malaise and disseminated dermatosis.

Conclusions: the patient presented a picture of epidermal necrolysis related to the immunosuppressive
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state after renal transplantation as a complication of herpes zoster. The diagnosis was based on clinical
findings and through timely treatment, a satisfactory discharge was possible.

Keywords: Epidermal Necrolysis; Herpes Zoster; Renal Transplantation.

INTRODUCCION

El sindrome de Steven Johnson (SJS) y la necrdlisis epidérmica toxica (NET) son patologias de tipo
mucocutaneo de caracter raras y son extremadamente mortales en el caso de no ser tratadas a tiempo,
se producen por una respuesta del sistema inmunitario en su mayoria inducida por farmacos, produce una
muerte de los queratinocitos que produce una denudacion de la piel y de las mucosas que deja al paciente
sin proteccion y lo hace susceptible de una sepsis."

Pueden presentarse a cualquier edad y sexo, con una incidencia de 0,4-1 y de 1,2-2 casos por millon
de personas por aino, respectivamente. Segun algunos autores, la importancia de estas reacciones, aunque
su frecuencia es baja, radica en su gravedad, con una mortalidad de 5 % para el SSJ y hasta de 40 % para
la NET. En ambos casos las lesiones daian la piel y 2 o mas mucosas simultaneamente. Si esta afectacion
es de 10 % entonces se trata del mencionado sindrome y si es mayor de 30 %, se califica como necrolisis
epidérmica toxica (Anexo 1).?

El mecanismo fisiopatologico no se comprende totalmente, pero se cree que la reaccion de
hipersensibilidad inmunomediada es predominante. Debido a la muerte por apoptosis de los
queratinocitos, el paciente presenta necrosis epidérmica generalizada. La unién de Fas (CD95), un
receptor de la membrana presente en los queratinocitos, al ligando FAS (CD95L) deriva en la apoptosis
de los queratinocitos.

Se manifiesta como un exantema eritematoso, simétrico y que confluye, que se inicia en la cara y se
expande rapidamente por todo el tronco y las extremidades. Es frecuente el compromiso de mucosas,
incluyendo la orofaringea, ocular y genital. El dafo a mucosas aparece en el 90 % a 95 % de los casos,
usualmente estan afectados mas de dos mucosas, siendo rara la afectacion de una sola. Las lesiones en
piel incluyen maculas eritematosas que pueden estar o no infiltradas. Las ampollas en la cavidad oral se
convierten en erosiones que son muy dolorosas y hemorragicas, se recubren por una pseudomembrana
blanca grisacea que dificulta la alimentacién y genera hipersalivacion; el compromiso a la mucosa genital
con frecuencia aparece en el glande, vulva y vagina y genera ardor al momento de miccionar, retencion
urinaria y sinequias. Cuando se afecta la conjuntiva aparece fotofobia, dolor, quemosis, y si el dano es
muy grave aparecen ulceras corneales, uveitis y puede llegar a la ceguera.

El desprendimiento de la epidermis genera areas con piel desepitelizada que semeja una quemadura
de segundo grado. La dermis denudada segrega suero, se infecta lo que puede causar infecciones
sistémicas y ademas sangra con facilidad.

Frecuentemente, la piel duele a la palpacion, la presion lateral produce la descamacion de la
epidermis desde la dermis que se conoce como signo de Nikolsky. Aunque principalmente la piel esta
comprometida, también pueden estar afectados multiples aparatos o sistemas como el cardiovascular,
pulmonar, gastrointestinal y urinario.

Se elaboro la escala de gravedad fisiologica, el puntaje SCORTEN (puntaje para pacientes con necrolisis
epidérmica toxica), para predecir el pronodstico y la tasa esperada de mortalidad de estos pacientes. Este
sistema de puntaje considera siete factores pronosticos de riesgo. Si es positivo, se asigna un punto a
cada factor de riesgo vy, si es negativo, se asigna cero puntos; el total representa el puntaje final.®
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SCORTEN (puntaje total)

Tabla 1. Riesgo de mortalidad previsto segun el puntaje SCORTEN

Tasa de mortalidad

0-1 3,2%

2 12,2%

3 35,3%

4 58,3%

=5 90%
Parametro Puntaje
Edad =40 Mo=0,5i=1
Superficie corporal total =109 No=0, S5i=1
Frecuencia cardiaca == 120 latidos

por minuto MNo=0, S5i=1
MNivel de glucosa =252 mg /dl MNo=0, S5i=1
Niwvel sérico de urea =28 mg/ dl MNo=0,5i=1
MNivel de bicarbonato <20 mEq/L MNo=0, S5i=1
Presencia de cancer /

enfermedad hematologica maligna No=10,5i=1

REPORTE DEL CASO

Paciente femenina de 52 afos de edad, de piel blanca, con antecedentes patologicos personales de
glomerulonefritis mesangial (IgA) e insuficiencia renal crénica secundaria, nefrotrasplantada desde hace
34 anos, con injerto funcional bajo tratamiento inmunosupresor con Prednisona (5 mg) 1 tab/ dia y
Cellcept (500 mg) 1 tab/ 12 h. Es remitida desde su area de salud al Hospital General Docente “Abel
Santamaria Cuadrado” por presentar herpes zoster en evolucion, con sobreinfeccion bacteriana,
acompanado dolor intenso, fiebre hasta de 39 °C, malestar general y dermatosis diseminada.

A la exploracion fisica se constato:

- Bioparametros: PA: 140/80 mm Hg, FC: 115 latidos/min, FR: 18 excursiones/min, T: 39 °C, Sp02:
96 %.

- Piel: erosion cutanea en sitio afectado por el herpes zoster en la region media del hemitérax derecho.
Dermatosis generalizada, con maculas eritematosas, que evolucionaron a la formacion de lesiones, con
evolucion menor a tres dias (Figuras 1y 2).

ey

Figura 1. Ejerhplo de- lsiones.
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Figura 2. Lesiones en miembros inferiores.

Se recibieron los siguientes examenes complementarios:

- Hto: 0,38 L/L.

- Eritrosedimentacion: 30 mmol/L.

- Leucograma: leucocitos: 9,2 x 109, polimorfonucleares: 0,61, linfocitos: 0,39, eosindfilos: 0,02.

- Glucemia: 6,26 mmol/l

- ALAT: 7,5 U/L

- ASAT: 18,7 U/L

- Prot. T: 56,2 g/l

- Albdmina: 35,4 g/l

- Colesteroles: 3,41 mmol/l

- Triglicéridos: 1,56 mmol/l

- VLDL: 0,718 mmol/l

- Creatinina: 238,7 (en niveles basales)

- Calcio: 2,25 mmol/l

- Fosforo: 0,69 mmol/l

Los hallazgos obtenidos mediante la historia clinica y la exploracion fisica nos hacen llegar al
diagnostico de Necrdlisis epidérmica.

Diagnostico diferencial:
- Sindrome estafilococico de piel escaldada
- Dermatitis fingica invasiva
- Pustulosis exantematica generalizada aguda
- Exantema fijo medicamentoso y generalizado
- Dermatosis ampollosa IgA lineal inducida por farmacos
- Pénfigo paraneoplasico
- Penfigoide ampolloso
- Lupus Eritematoso
- Reaccion a farmacos con eosinofilia y sintomas de tipo sistémico.
- Eritema toxico por quimioterapia.
- Coagulacion intravascular diseminada/ o denominada purpura fulminante
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Tratamiento:

El manejo de los pacientes consistio en la adopcion de medidas generales referentes a hidratacion,
control de sintomas y complicaciones. Se mantuvo corticoterapia e inmunosupresion de base: Prednisona
(5 mg) 1 tab/ diay Cellcept (500 mg) 1 tab/ 12 h.

Se administrd tratamiento antimicrobiano con Cefazolina (bbo 1 g) 1 bbo EV, diluido y lento ¢/ 12 h x
10 dias.

La paciente se mantuvo ingresada por 2 semanas, con evolucién favorable, sin complicaciones, motivo
por el cual se decidio su egreso.

DISCUSION

La infeccion por el virus varicela-zoster es una importante causa de morbilidad y mortalidad en
pacientes inmunocomprometidos, la cual se presenta en muchos casos en forma diseminada.®

Tras la incubacion del virus, que se acompana de dolor e hiperestesia, aparece un exantema
maculopapuloso y luego rapidamente se desarrollan pequenas vesiculas arracimadas y algo umbilicadas
sobre un fondo eritematoso, con limites bien determinados. Las vesiculas pueden unirse entre si para
formar grandes flictenas.

La sobreinfeccion bacteriana complica el diagnostico y entre sus formas clinicas de presentacion se
encuentra la necrolisis epidérmica con sus diferentes variantes.

En fase resolutiva, la necrolisis epidérmica se caracteriza por lesiones cicatriciales que pueden originar
sinequias en conjuntiva, en mucosa vaginal o laringea.

El diagnostico se realiza tomando en cuenta la evaluacion clinica, asi como mediante hallazgos
histopatoldgicas de ampollas subepidérmicas con necrosis generalizada y queratinocitos apoptoticos
asociados con minimo infiltrado inflamatorio linfocitario. ®

El objetivo principal del tratamiento es prevenir las perdidas insensibles de liquidos, mantener la
termorregulacion, asi como prevenir infecciones secundarias y disminuir las cicatrices que se puedan
aparecer.?

La piel afectada se debe limpiar regularmente con agua limpia o solucion salina ya que disminuye el
riesgo de infeccion y se recomienda no retirar la piel que se desprende.®

Existen algunos reportes que sefialan que el uso temprano de corticoides limita la enfermedad y reduce
la morbimortalidad; sin embargo, no existen estudios grandes que respalden esto.® 10

Todavia se debate el papel de los corticosteroides como monoterapia. Se realizé un metanalisis de 11
estudios para comparar el uso de corticosteroides versus terapia de apoyo y encontré un efecto del
tratamiento positivo, aunque estadisticamente insignificante.")

La necrdlisis epidérmica se considera una urgencia dermatolégica en donde un diagnostico precoz y
tratamiento adecuado ofrecen mejores posibilidades de recuperacion.®
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