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Necrolisis Epidérmica Toxica

La necrolisis epidérmica toxica (NET), también conocida como sindrome de Lyell, es una afecciéon
dermatoldgica rara pero potencialmente mortal caracterizada por el desprendimiento generalizado de la
epidermis. Se considera una forma mas grave del sindrome de Stevens-Johnson (SS]), ambos tipicamente
causados por medicamentos. La NET se distingue del SS] principalmente por la extension de la afectacion
cutanea, involucrando la NET mas del 30% del area de superficie corporal total (ASC). Esta condicion puede
afectar a individuos de cualquier edad, pero existe una incidencia creciente con la edad.

Fisiopatologia y Etiologia

La necrolisis epidérmica toxica es desencadenada con mayor frecuencia por medicamentos, siendo los
culpables comunes el alopurinol, anticonvulsivantes (p. €j., fenitoina, carbamazepina), antiinflamatorios no
esteroideos y antibioticos (p. €j., sulfonamidas). En casos raros, la NET también puede ser inducida por
infecciones o inmunizaciones. La patogénesis de la NET involucra una respuesta inmune desregulada donde
los metabolitos del farmaco se unen a los queratinocitos, desencadenando apoptosis y muerte celular
epidérmica generalizada. Este proceso resulta en el desprendimiento de la epidermis de la dermis, llevando
a la formacién de ampollas y descamacién caracteristica de la piel.

Tanto la NET como el SS] comparten mecanismos inmunoldgicos similares, con un papel significativo de las
células T citotéxicas y las células asesinas naturales, que contribuyen a la apoptosis de queratinocitos. Sin
embargo, la NET se distingue por la mayor extensién del desprendimiento epidérmico y la afectaciéon
mucosa mas grave, lo cual es indicativo de sus tasas de morbilidad y mortalidad més altas en comparacion
con el SSJ.

Presentacion Clinica

La NET tipicamente comienza con un prédromo de sintomas similares a la gripe, incluyendo fiebre,
malestar general, dolor de garganta y dolores corporales, que ocurren 1-3 dias antes del desarrollo de
lesiones mucocutaneas caracteristicas. Las manifestaciones cutaneas a menudo comienzan como maculas
eritematosas mal definidas que rapidamente evolucionan a ampollas y grandes areas de descamacion
epidérmica. Las lesiones generalmente comienzan en la cara, el tronco y las extremidades superiores antes
de extenderse a otras areas. Las superficies mucosas, especialmente la boca, los ojos y los genitales, estan
comunmente afectadas y pueden desarrollar erosiones dolorosas, que complican el curso de la enfermedad.

A medida que la enfermedad progresa, el desprendimiento cutdneo extenso lleva a la aparicién de grandes
areas en forma de laminas de pérdida epidérmica, asemejandose a quemaduras graves. Este dafio extenso
expone la dermis, haciendo que las areas afectadas sean propensas a la pérdida de liquidos, infecciéon y
otras complicaciones. La rapida progresion del desprendimiento epidérmico es un sello distintivo de la NET,
distinguiéndola de otras afecciones dermatolégicas.
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Complicaciones
La NET esta asociada con un alto riesgo de complicaciones graves, principalmente debido a la pérdida de la
barrera epidérmica. Estas complicaciones incluyen:

> Deshidratacion y desequilibrio de liquidos: El desprendimiento cutaneo extenso conduce a una
pérdida significativa de liquidos, que puede resultar en hipovolemia y shock.

> Infeccidn: La pérdida de la barrera cutdnea aumenta el riesgo de infecciones bacterianas, fingicas y
virales secundarias. La sepsis es una causa importante de morbilidad y mortalidad en pacientes con
NET.

> Deficiencias nutricionales: Los pacientes pueden experimentar dificultad para comer o absorber
nutrientes debido a las lesiones mucosas, lo que resulta en desnutricion.

> Complicaciones oculares: La afectacion ocular puede llevar a la ceguera si no se trata
prontamente, particularmente si hay afectacién corneal.

> Hemorragia gastrointestinal: La erosion de la mucosa en el tracto gastrointestinal puede llevar a
sangrado y complicar ain mas el curso de la enfermedad.

> Muerte: Debido a la gravedad de la condicidn, las tasas de mortalidad para la NET oscilan entre 25
% y 35 %, dependiendo de factores como la extensidn de la afectacion cutanea, las condiciones de
salud subyacentes y la prontitud del tratamiento.

Diagnoéstico

El diagnoéstico de la NET es principalmente clinico, basado en los signos y sintomas caracteristicos. La
afectacion del 30% o mas del area de superficie corporal total (ASC) por desprendimiento cutaneo es critica
para el diagnéstico de la NET, segtin lo definido por la puntuacién SCORTEN. Esta puntuacién de gravedad
se utiliza para evaluar el prondstico basandose en factores como la edad, las condiciones subyacentes y la
extensién de la afectacion cutanea. El examen clinico de la piel y las membranas mucosas a menudo
proporciona evidencia suficiente para iniciar el tratamiento. Sin embargo, si existe alguna incertidumbre en
las etapas tempranas, se puede realizar una biopsia de piel para confirmar el diagndstico y descartar otras
causas potenciales de necrosis epidérmica, como infecciones virales o enfermedades autoinmunes.

Manejo y Tratamiento

El manejo de la NET requiere identificacién e intervencion rapidas para reducir la mortalidad y la
morbilidad. El primer paso en el tratamiento de la NET sospechada es la discontinuacién inmediata del
farmaco ofensor. La intervencidn temprana es critica, ya que la exposicidn continua al agente causante
puede empeorar la condicién. Una vez que se suspende el medicamento ofensor, la atencidn de apoyo es
primordial.

> Terapia de Apoyo: Dada la pérdida epidérmica extensa, los pacientes con NET a menudo requieren
manejo de apoyo intensivo, incluyendo reanimacién con liquidos, correccidn del equilibrio
electrolitico y manejo del dolor. El mantenimiento de la temperatura corporal también es critico
para prevenir la hipotermia.

> Cuidado de Heridas y Prevencion de Infecciones: Debido al riesgo de infeccion, el cuidado de
heridas involucra limpieza suave de la piel y la aplicacién de apdsitos apropiados. Se utilizan
soluciones antisépticas para prevenir infeccion bacteriana secundaria, aunque no se recomiendan
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antibidticos profilacticos a menos que se identifique una infeccidn. Si ocurre infeccién bacteriana, se
deben administrar antibidticos sistémicos basados en los resultados del cultivo.

> Referencia a Cuidados Intensivos: Los pacientes con NET grave (involucrando mas del 30% de
ASC) a menudo requieren atencién en una unidad de cuidados intensivos o unidad de quemados,
donde estan disponibles el cuidado especializado de heridas y la monitorizacion. La puntuacion
SCORTEN puede guiar las decisiones respecto a la intensidad de la atencién requerida.

> Terapia Inmunosupresora: Aunque el uso de corticosteroides sistémicos es controversial, algunos
estudios han sugerido que la administraciéon temprana de corticosteroides, inmunoglobulina
intravenosa o ciclosporina puede ayudar a reducir la mortalidad en casos graves. Sin embargo, su
eficacia permanece debatida y estos tratamientos tipicamente se reservan para casos refractarios.

> Cuidado Ocular: La afectacién ocular en la NET puede llevar a dafio permanente si no se maneja
prontamente. Los exdmenes oculares frecuentes y el uso de gotas lubricantes para los ojos son
esenciales para prevenir el dafio corneal. Se recomienda la referencia a un oftalmélogo para casos
graves.

Pronéstico

El pronéstico de la NET estd determinado en gran medida por la extension de la afectacidn cutdnea, la edad
y la presencia de condiciones de salud subyacentes como VIH o cancer. La puntuacién SCORTEN es una
herramienta prondstica importante, con puntuaciones mas altas correlacionandose con el aumento de la
mortalidad. El diagnéstico temprano y la eliminacion pronta del agente causante, junto con atencion de
apoyo agresiva, pueden mejorar los resultados, pero la condicién permanece altamente fatal en casos
graves.

Conclusion

La necrodlisis epidérmica toxica es una condicion rara, grave y potencialmente fatal caracterizada por
desprendimiento epidérmico extenso. La condicién surge con mayor frecuencia como reaccidn a ciertos
medicamentos y se distingue del SS] por la extension de la afectacion cutanea. La identificacion temprana, la
discontinuacion pronta del agente causante y la atencion de apoyo integral son criticas para mejorar los
resultados del paciente. Aunque el manejo de la NET permanece complejo, los avances en el tratamiento,
incluyendo el uso de terapias inmunomoduladoras, ofrecen esperanza para mejorar el prondstico en
individuos afectados.
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