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Resumen

El sindrome de Stevens-Johnson y la necrélisis epidérmica téxica son toxico-
dermias graves que forman parte de un mismo espectro de enfermedad y que,
pese a su baja frecuencia, se asocian con una gran morbimortalidad. Aunque su
fisiopatologfa, clasificacién y manejo son controvertidos, se sabe que la apoptosis
masiva de queratinocitos por diferentes vias se encuentra implicada. No deben
confundirse con el eritema multiforme y hasta el momento no se ha demostrado
la seguridad y eficacia de los tratamientos, excepto de las medidas de soporte
que son el pilar del manejo.

A continuacién se presenta una revisién de la literatura sobre el sindrome de
Stevens-Johnson y la necrélisis epidérmica téxica.

PALABRAS CLAVE: sindrome de Stevens-Johnson, necrélisis epidérmica toxica,
tratamiento.

Summary

Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolisis are severe skin drug
reactions that form part of the same entity. Despite its low frequency, they are
associated with high morbidity and mortality rates. Although their physiopatho-
logy, classification and management are controversial, it is known that massive
apoptosis of keratinocytes plays a role through different pathways. It should
not be confused with erythema multiforme and there is not enough evidence
to support the effectiveness of any treatment except support measures that are
the mainstay of treatment. We present a literature revision of Stevens-Johnson
syndrome and toxic epidermal necrolisis.

KEY WORDS: Stevens-Johnson syndrome, toxic epidermal necrolisis, treatment

Correspondencia:
Claudia Andrea Hernandez.
Email: mpcah@hotmail.com

Rectbido: 27 de octubre de 2010.
Aceptado: 3 de febrero de 2011.

No se reportan conflictos de intereses.

Introduccion

El sindrome de Stevens-Johnson y la necrélisis epidérmica
téxica son toxicodermias graves que forman parte de un
mismo espectro de enfermedad. Ambas entidades se deben
a la apoptosis masiva de queratinocitos, generalmente indu-
cida por medicamentos, y se diferencian segtin el porcentaje
de superficie corporal comprometida.’

Existen controversias en cuanto a su clasificacion,
fisiopatologfa y manejo. Pese a su baja frecuencia, pro-
ducen una morbimortalidad importante y son unas de las
enfermedades més catastréficas en dermatologfa.’
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Historia

Durante muchos afios el eritema multiforme se incluyé
dentro del mismo espectro de enfermedad pero, en la ac-
tualidad, es claro que corresponde a una entidad comple-
tamente diferente.’

El sindrome de Stevens-Johnson fue descrito en 1922
por médicos estadounidenses que reportaron el caso de
dos nifios con fiebre, conjuntivitis, estomatitis y exan-
tema generalizado asociado a méculas purptricas con
centro necrético.”

Posteriormente, en 1950, Bernard Thomas propuso
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clasificar el eritema multiforme en menor y mayor, y seis
afios més tarde, el dermatélogo escocés Alan Lyell re-
port6 una serie de casos con una reaccién mucocuténea
de progresién rapida, consistente en eritema, ampollas y
necrosis extensa de la piel, que llamé necrdlisis epidér-
mica téxica o sfndrome de Lyell. El término necrélisis
resulta de la combinacién de “epidermélisis” con la prin-
cipal caracteristica histopatolégica que es la “necrosis”, y
el término “téxico” se utilizé ya que se creyé que se debfa
a la presencia de una toxina.*

Epidemiologia

El sindrome de Stevens-Johnson y la necrélisis epidér-
mica téxica son reacciones idiosincrasicas, infrecuentes,
que afectan pacientes de cualquier edad y raza, que con-
suman medicamentos. El sindrome de Stevens-Johnson
tiene una incidencia anual de 1,2 a 6 casos por 1 millén
y la necrélisis epidérmica téxica, de 0,4 a 1,2 casos por 1
millén. La segunda predomina en mujeres con una rela-
cién de 1,5:1. La mortalidad depende principalmente del
area de superficie corporal comprometida y de la edad
de los pacientes, y se calcula que es de 5% para el sin-
drome de Stevens-Johnson y de 25 a 50% para la necré-
lisis epidérmica téxica.’

Se consideran factores de riesgo para el desarrollo del
stndrome de Stevens-Johnson y la necrélisis epidérmica
téxica: el presentar acetilaciéon lenta, la inmunosupre-
sién, los tumores cerebrales tratados con fenitoina y ra-
dioterapia simultdneamente, al igual que la enfermedad
injerto contra huésped o la infeccién con el virus de in-
munodeficiencia humana (VIH). Los individuos con VIH
tienen un riesgo de desarrollar estas toxicodermias 1.000
veces mayor en comparacién con la poblacién general.'

Etiologia

Se han identificado mds de 220 medicamentos asociados
con el sindrome de Stevens-Johnson y la necrélisis epi-
dérmica toxica. Los més frecuentes son:

* Anticonvulsivos arométicos (carbamacepina, feni-
tofna, fenobarbital y lamotrigina) que presentan
reacciones cruzadas entre sf.

* Diferentes grupos de antibiéticos para los cuales no
existe riesgo de reacciones cruzadas, excepto con
diferentes tipos de beta-lactdmicos.

* Las sulfas, con las cuales no existe riesgo de reaccién
cruzada con otros medicamentos derivados de ellas,
como los hipoglucemiantes de tipo sulfonilurea, la furo-
semida y los inhibidores de la ciclooxigenasa 2 (COX-2).

* Los antiinflamatorios no esteroideos de tipo oxicam,
como el meloxicam y el piroxicam (TasLa 1)."*
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Anticonvulsivos aromaticos 35,1%
Antibiéticos: sulfas, beta-lactdmicos, 33,3%
cefalosporinas, ciprofloxacina,

doxiciclina, eritromicina,

vancomicina

Antiinflamatorios no esteroideos: 24, 6%

oxicam

TaBLA 1. Medicamentos mds frecuentemente asociados a
sindrome de Stevens-Johnson y necrolisis epidérmica toxica

El riesgo de padecer el sindrome de Stevens-Johnson
o la necrélisis epidérmica téxica es mayor durante la
primera semana de tratamiento para la mayorfa de me-
dicamentos y, durante los dos primeros meses, para los
anticonvulsivos. Ocurre con mayor frecuencia por medi-
camentos de vida media larga, la cual es de 95 horas para
el fenobarbital, de 50 horas para el piroxicam y de 30
horas para la carbamazepina, entre otros.’

En el estudio multinacional de farmacovigilancia de
Mockenhaupt et al, se demostré una fuerte asociacién
con el sindrome de Stevens-Johnson y la necrélisis epi-
dérmica téxica para nuevos medicamentos, como nevi-
parina (RR>22) y lamotrigina (RR>14), y una menor
asociacién para sertralina (RR=11; 2,7-46), pantoprazol
(RR=18; 3,9-85) y tramadol (RR=20; 4,4-93). Se de-
mostré, ademds, que no existia relacién con los beta-blo-
queadores, los inhibidores de la enzima convertidora de
angiotensina (IECA), los antagonistas del calcio, las tia-
cidas, la furosemida, el ibuprofeno, los hipoglucemiantes
de tipo sulfonilureas y la insulina. Igualmente, se con-
firmé que el 4cido valproico no es un medicamento de
alto riesgo. Por otra parte, debido a variaciones geogra-
ficas en cuanto su uso, no se pudo aclarar la relacién con
el 4cido acetilsalicilico, el acetaminofén, el tramadol, la
nimesulida ni los esteroides."

Respecto a los anticonvulsivos, méds de 90% de los casos
se presenta durante los dos primeros meses de trata-
miento y no hay relacién estadisticamente significativa
para el 4cido valproico. El riesgo para nuevos usuarios
de anticonvulsivos es de 1 a 10 por cada 10.000 y la inci-
dencia anual es de 1 por cada 10.000 usuarios.'"'"*

Otras causas raramente reportadas de sindrome de
Stevens-Johnson y de necrélisis epidérmica téxica, son
las infecciones por Mycoplasma spp. (principalmente, en
nifios), los productos de medicina natural, la pseudoefe-
drina, las vacunas y algunos quimicos.""

En cuanto a la genética, se cree que puede existir al-
guna predisposicién. Los casos familiares se han asociado
con el halotipo HLA-B*1213 y en pacientes orientales se
ha asociado la presencia del halotipo HLA-B*5801 con
mayor riesgo de sindrome de Stevens-Johnson y necré-
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lisis epidérmica téxica por el alopurinol. Por otro lado,
Chung et al. demostraron la asociacion de HLA-B*1502 y
el sindrome de Stevens-Johnson por la carbamazepina.'*'*

Patogenia

Se desconoce la secuencia de eventos que llevan a de-
sarrollar el sindrome de Stevens-Johnson y la necrdlisis
epidérmica téxica. Se han asociado con una alteracién
de la capacidad para degradar productos intermedios
téxicos de los medicamentos, que inducen una apoptosis
masiva de queratinocitos en pacientes con un sistema re-
gulador defectuoso de la apoptosis.'®

Las apoptosis de los queratinocitos se produce me-
diante ligandos y receptores de muerte miembros de la
familia del factor de necrosis tumoral (factor de necrosis
tumoral, FAS (CD95) y el ligando de apoptosis relacio-
nado con el factor de necrosis tumoral), o mediante de
granzimas. Ambos sistemas tienen una via comiin de se-
falizacién, que es la de las caspasas.'

Normalmente, los queratinocitos tienen una expresion
débil del ligando FAS (Fas-L) y lo localizan en el espacio
intracelular previniendo la unién del ligando con el re-
ceptor. Bajo condiciones patolégicas, el receptor se ex-
presa en la superficie de los queratinocitos, favoreciendo
la unién con el ligando y la activacién de la apoptosis. Esta
unién se puede bloquear selectivamente con anticuerpos
monoclonales de tipo inmunoglobulina G (IgG).'™'

Aparte de los queratinocitos, los leucocitos pueden
jugar un papel importante en la patogenia. Luego de la
exposicién a los medicamentos, se cree que los leuco-
citos pueden expresar y producir mayores cantidades de
Fas-L, perpetuando la apoptosis. Ademds, se activa una
respuesta inmunitaria con expansién de clones de linfo-
citos T CD8+ citotéxicos y liberacién de citocinas, prin-
cipalmente, interferén gamma que favorece la expesién
de Fas-L por los queratinocitos.'

Clasificacion clinica

Con base en la morfologfa de las lesiones y en el porcen-
taje de 4rea corporal comprometida® se clasifican en:

e Sindrome de Stevens-Johnson. Compromete
menos del 10% de la superficie corporal con méculas
eritematosas o de color pdrpura o lesiones en diana
atipicas no palpables.

* Superposiciéon de sindrome de Stevens-Johnson y
necrolisis epidérmica téxica. Compromete de 10 a
30% de la superficie corporal con méculas diseminadas
de color parpura, o lesiones en diana atipicas planas.

* Necrélisis epidérmica téxica con maculas de color
purpura de bordes mal definidos (spots). Consiste
en un desprendimiento epidérmico de mas de 30%
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de la superficie corporal, asociado con mdculas de
color puarpura, diseminadas, de bordes mal definidos
o lesiones en diana atipicas planas (FIGURA 1).

* Necroélisis epidérmica téxica sin méculas de color
purpura de bordes mal definidos (spots). Consiste
en ampollas y grandes ldminas de desprendimiento
epidérmico de méas de 10% de la superficie corporal,
no estar precedidos por maculas de color purpura o
lesiones en diana atipicas. Generalmente, compro-
mete el tronco, con eritema y ampollas confluentes.

Clinica

La fase prodrémica se presenta en dos de cada tres pa-
cientes y puede durar hasta dos semanas. Se caracteriza
por sintomas inespecificos, como fiebre y malestar ge-
neral, y sintomas respiratorios o gastrointestinales."

Posteriormente, se desarrolla una erupcién morbili-
forme de inicio stbito y simétrico que, cldsicamente, se
localiza en el tronco y luego se disemina al cuello, la cara
y la parte proximal de las extremidades, generalmente
respetando las 4reas distales (acral) y el cuero cabelludo.”

Se observan maculas de color parpura de bordes mal
definidos (spots) sobre piel eritematosa o lesiones en
diana atipicas, dolorosas, consistentes en mdculas de
bordes mal definidos de formas irregulares con centro
de color purpura, ampolloso (FIGURA 2) o necrético y
eritema perilesional.”’ Las lesiones deben diferenciarse
de las dianas tipicas del eritema multiforme, las cuales
se caracterizan por presentar tres anillos concéntricos
y pueden ser papulares.*

El cuadro clinico evoluciona rdpidamente (en 24 horas
en uno de cada siete pacientes, pero en la mayoria en
un perfodo de dos semanas) a ampollas flacidas y apa-
rece el signo caracteristico de Nikolsky, consistente en

Ficura 1. Paciente con necrolisis epidérmica téxica, compromiso
de més de 30% de la superficie corporal.
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Ficura 2. Ampollas sobre piel
eritematosa en un paciente con sin-
drome de Stevens-Johnson

el desprendimiento de amplias zonas epidérmicas con
el trauma minimo que dejan erosiones exudativas dolo-
rosas (figura 3).** Otro signo importante es el signo de
Nikolski indirecto (Nikolsky II o de Asboe-Hansen), que
consiste en que las ampollas se extienden lateralmente
al ejercer presién leve con el pulgar a medida que mas
epidermis necroética se desplaza lateralmente.*

Mais de 90 % de los pacientes presenta lesiones en la
mucosa bucal (con disminucién de la ingestién de ali-
mentos, desnutricién y deshidratacién), la ocular (que-
ratitis, fotofobia, erosiones corneales y sinequias) y la
genital (vulvovaginitis, vaginitis, disuria y retencién
urinaria), con erosiones, ampollas y tlceras dolorosas.
El compromiso de las mucosas puede ocurrir aun en au-
sencia de lesiones cutaneas serias y en 40% de los casos
se comprometen las tres mucosas.”

Se presentan signos y sintomas respiratorios, como
disnea, taquipnea, epistaxis, hipoxemia con cambios ra-
diolégicos, y en el sistema gastrointestinal, dolor abdo-
minal y diarrea de alto débito, secundarios al compro-
miso de estos epitelios."**

Los pacientes se consideran criticamente enfermos y
presentan multiples complicaciones secundarias a la pér-
dida masiva de liquidos en forma transepidérmica (hasta
tres a cuatro litros diarios en adultos con compromiso de
50% de la superficie corporal), con alteraciones electro-
liticas, renales y metabdlicas secundarias, asf como infec-
ciones bacterianas de la piel, con un alto riesgo de sepsis
y falla organica multisistémica.*’

El proceso de reepitelizacién se inicia en tres semanas
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y tarda hasta dos meses en 4reas de presién o en pliegues
macerados, asi como en las mucosas.?

Se presentan secuelas hasta en 35 % de los pacientes
con necrolisis epidérmica téxica y un poco menos en pa-
clentes con el sindrome de Stevens-Johnson, tales como
cambios pigmentarios, cicatrizacién aberrante, anoni-
quia, alopecia cicatrizal, lengua geografica, estenosis
vaginal, anal, uretral y esofdgica, sinequias oculares, dl-
ceras corneales y fotofobia, entre otras.***’

Diagnostico

El diagnéstico se hace por las manifestaciones clinicas.
En casos dudosos se confirma con un estudio histopato-
l6gico, en el que se observa en forma temprana necrosis
individual de los queratinocitos (células intensamente
eosindfilas) en la epidermis y, en la dermis, escaso infil-
trado mononuclear (FIGURA 4A) y, tardfamente, cambios
bien establecidos con necrosis extensa confluente de toda
la epidermis (FIGURA 4B). Ademads, se observan ampo-
llas subepidérmicas y un infiltrado inflamatorio que, de-
pendiendo de su extensién, se podrfa relacionar con la
mortalidad.*** Segtin Quinn et al, si el infiltrado es leve,
moderado o grave, se asocia con una mortalidad de 27 %,
53% o 71%, respectivamente.*

Los exdmenes de laboratorio son inespecificos. Algunos
hallazgos son: aumento de la velocidad de sedimentacién
globular, aumento moderado de las enzimas hepaticas,
elevacién del nitrégeno ureico, microalbuminuria, dismi-
nucién de las protefnas séricas totales, alteraciones en el
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Ficura 3. Paciente con necrélisis epidérmica téxica con

signo de Nikolsky

equilibrio de liquidos y electrolitos, linfopenia a expensas
de los linfocitos T CD4+, eosinofilia y neutropenia, lo
cual se considera un factor de mal pronéstico.”

Entre los diagnésticos diferenciales deben considerarse
otras enfermedades ampollosas, como el eritema multi-
forme ampolloso, la dermatosis lineal por IgA, el pénfigo
paraneopldsico, el penfigoide ampolloso, el sindrome esta-
filocécico de piel escaldada, y otras, como la enfermedad
aguda injerto contra huésped, la pustulosis aguda exante-
matica generalizada y la enfermedad de Kawasaki.!

Prondéstico

La mortalidad es de 5 % para el sindrome de Stevens-
Johnson y de 25 % a 50 % para la necrélisis epidérmica
téxica, y la principal causa son las infecciones cutdneas
secundarias por Staphylococcus aureusy Pseudomonas aeru-
ginosa, principalmente. El prondstico es peor que en los
pacientes quemados, debido al compromiso visceral.*
Existen varios puntajes para evaluar la mortalidad de
los pacientes gravemente enfermos en las unidades de
cuidados intensivos y de los pacientes quemados, pero
no son reproducibles en casos de necroélisis epidérmica
téxica y sindrome de Stevens-Johnson. En el afno 2000,
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Basutji-Garin et al. desarrollaron el SCORTEN (Seve-
rity-of-Iliness Score for Toxic Epidermal Necrolysis), un mé-
todo matemdtico sencillo para predecir el desenlace del
sindrome de Stevens-Johnson y la necrélisis epidérmica
téxica, el cual consta de siete parametros clinico-biol6-
gicos con igual valor (1 punto) (TaBLA 2)."!

Se ha demostrado que el SCORTEN aumenta durante
la hospitalizacién y es méaximo en el dia 3. Es util para
predecir desenlaces objetivamente y se debe aplicar du-
rante los primeros cinco dfas para evaluar también los
desenlaces de los tratamientos.”’

Vaishampayan et al. demostraron que al aplicar el
SCORTEN en dfas alternos se predice mejor la morta-
lidad y, ademds, que los principales factores de pronds-
tico son el drea de superficie corporal comprometida y
la edad de los pacientes, y sugieren considerar otros fac-
tores que no se encuentran en el SCORTEN, como tu-
berculosis, diabetes mellitus preexistente, enfermedades
cardiacas y otras enfermedades crénicas graves.*

PUNTAJE INDIVIDUAL

PARAMETRO CLINICO-BIOLOGICO

Edad>40 anos 1
Neoplasia maligna 1
Taquicardia>120 por minuto 1
Area>10% 1
BUN>40 mg/dl 1
Glucemia>250 mg/dl 1
Bicarbonato<20 mEq/L 1

RTEN
SCORTE MORTALIDAD(%)

(SUMA DE PUNTAJES INDIVIDUALES)

0-1 3,2
2 12,1
3 35,8
4 58,3

>5 90

TaBLA 2. Puntaje para medir la gravedad de la enfermedad en
la necrélisis epidérmica téxica (SCORTEN)
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FIGURA 4. A) Se observan queratinocitos necréticos a diferentes niveles y en forma aislada en la epidermis. B)
Los queratinocitos necréticos se agrupan y ocupan todo el espesor de la epidermis. Hematoxilina y eosina, 20X.

El pronéstico también se relaciona con la velocidad con
que el medicamento implicado se suspende. La suspen-
sién rapida disminuye el riesgo de muerte en 30% por
dfa. El suspender los medicamentos de vida media corta
el dfa en que aparecen las ampollas y las erosiones cuté-
neas, disminuye el riesgo de muerte a 5%, en compara-
cién con 26% si no se suspenden ese dfa.*

Tratamiento

No existe suficiente informacién para ninguno de los tra-
tamientos. Todos los autores estan de acuerdo con que
el pilar del tratamiento son las medidas de soporte se-
guidas de tratamientos coadyuvantes.””

Medidas generales

Son el aspecto més importante del tratamiento. En al-
gunos estudios se ha intentado demostrar que la morta-
lidad se puede controlar sélo con estas medidas y llegar
a ser nula.** Estas consisten en:

* Hospitalizar a los pacientes en unidades de cuidados
especializados (cuidados intensivos o unidades de
quemados) en forma oportuna, para garantizar un
manejo interdisciplinario y asi impactar la morta-
lidad y disminuir el riesgo de infecciones.

» Establecer un aislamiento por contacto, para evitar
infecciones.

* Procurar un ambiente calido en las habitaciones, para
evitar la hipotermia.
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Idealmente, usar colchones fluidificados de baja pre-
sién y sdbanas antiadherentes que eviten un mayor
compromiso de la piel.

Suspender los medicamentos sospechosos e innece-
sarios, especialmente los esteroides si el paciente los
venfa utilizando.

Valoracién diaria por oftalmologia para evitar el de-
sarrollo de sinequias oculares y otras complicaciones
oftalmolégicas; diariamente se deben lubricar los
ojos y liberar las adherencias.

Al menos, tres veces a la semana, deben practicarse
exdmenes de laboratorio, como hemograma, pruebas
de funcién hepatica y gases arteriales, y radiolégicos,
como radiografia de térax.

Algunos autores recomiendan controlar la flora
rectal, faringea y nasal dos veces por semana, y otros
aconsejan hacer cultivos seriados de piel, hemocul-
tivos, urocultivos y cultivos de canulas venosas.

Controlar los liquidos y electrolitos, estableciendo
un acceso venoso —idealmente, periférico- y en un
area de piel no comprometida, para garantizar una
diuresis de 0,5 a 1 ml/kg diarios; si no hay superficie
cutdnea sana disponible, se debe insertar un catéter
venoso central.

Brindar analgesia y hacer terapia fisica precoz, para
evitar contracturas.

Proveer soporte nutricional, preferiblemente por via
entérica, ya que los pacientes presentan mayores ne-
cesidades metabdlicas, pero son incapaces de comer
debido al dolor de las lesiones en la mucosa oral.
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* Hacer control estricto de la glucemia aunque los pa-
cientes no sean diabéticos, ya que la mayorfa presenta
hiperglucemia secundaria al estrés fisiolégico que
sufre; ademas, se ha demostrado que la insulina tiene
un efecto antiapoptético sobre multiples células, in-
cluyendo los queratinocitos.

* En cuanto a los cuidados de la piel, se deben evitar
los vendajes adhesivos; se deben usar vendajes con
gasas con vaselina e impregnadas de antibiéticos t6-
picos cada tres a ocho horas, evitando la aplicacién de
sulfadiazina de plata, ya que contiene sulfas y podria
empeorar el cuadro; la clorhexidina al 0,1% puede
usarse para hacer constantemente enjuagues bucales
y para la higiene del resto del cuerpo; en las areas
maceradas, se aconseja la aplicacién tépica de nitrato
de plata al 0,5 %".

* Existe controversia sobre el desbridamiento de la
piel, muchos autores lo recomiendan debido a que
el tejido necrético es un caldo de cultivo para las
infecciones y, también, para acelerar el proceso de
reepitelizacién.

* No se recomiendan los antibidticos profildcticos,
porque aumentan la mortalidad y la resistencia bac-
teriana, y se reservan para casos de sepsis.

* En muchos centros se utilizan sustitutos temporales
de la piel a base filamentos de nailon con coldgeno
porcino de tipo I, recubiertos de silicona porosa, que
tienen como ventajas su efecto analgésico, mejorar
el proceso de cicatrizacién, y evitar el desarrollo de
infecciones y el uso de vendajes.

Tratamiento adyuvante

Esteroides. Su uso es controvertido Y en pocos reportes
se ha demostrado algtin beneficio. No se recomiendan, ya
que se asocian con aumento de las infecciones, enferme-
dad é4cido-péptica, méas dfas de hospitalizacién y mayor
mortalidad.®* Varios autores han demostrado que el uso
de esteroides puede ser efectivo durante la fase eritro-
dérmica inicial, usandolos por pocos dfas y a dosis altas,
1,5 mg/kg diarios de dexametasona por via intravenosa
durante tres dfas, o 160 a 240 mg diarios de metilpredni-
solona, para disminuir el proceso inflamatorio.**

Inmunoglobulina intravenosa. Su mecanismo de ac-
cién consiste en competir por los receptores de la via del
Fas, evitando la activacién de la apoptosis. Su uso tam-
bién es controvertido debido a que la del Fas no es la tini-
ca via de apoptosis activada en los pacientes con sindro-
me de Stevens-Johnson o necrdlisis epidérmica téxica.
Considerando la seriedad de esta Gltima enfermedad y
la baja toxicidad de la inmunoglogulina (Ig) intravenosa,
en comparacién con los esteroides y otros tratamientos,
podria aplicarse en ciertos casos.* Prins ef al. evaluaron
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los efectos de la IgG intravenosa a dosis altas en 48 pa-
cientes con necrdlisis epidérmica téxica y encontraron
que su administracién temprana es segura, bien tolerada
y efectiva para mejorar la supervivencia. Recomiendan
usarla en una dosis total de 3 g/kg en tres dias consecu-
tivos (1 g/kg diario)."”

En nifios, no se encontré beneficio con la IgG intrave-
nosa en casos de superposiciéon de sindrome de Stevens-
Johnson y necrélisis epidérmica téxica, secundaria a me-
dicamentos de vida media larga, ya que se observaron
recafdas luego de suspenderla; por lo tanto, su uso no
estd completamente aprobado en nifos.* En un estudio
se encontrd que, en comparacién con el tratamiento de
soporte, tanto la [gG intravenosa como los esteroides no
modifican la mortalidad.**

Ciclosporina. Es un potente inmunosupresor con multi-
ples y potenciales beneficios en el tratamiento del sindrome
de Stevens-Johnson y la necrélisis epidérmica téxica, ya que
bloquea la activacién y la proliferacién de las células T e in-
hibe las vias de la apoptosis. Existen pocos casos reportados
de pacientes con sindrome de Stevens-Johnson y necrolisis
epidérmica téxica manejados con ciclosporina, con tasas de
mortalidad de 0%, pero con complicaciones sépticas.*’

Plasmaféresis. No hay estudios concluyentes, pero en
manos expertas puede ser un método eficaz y seguro
para remover anticuerpos y metabolitos t6xicos.*’

Conclusiones

El sindrome de Stevens-Johnson y la necrélisis epidér-
mica téxica son toxicodermias raras pero con gran mor-
bimortalidad. Hasta el momento no se ha demostrado la
seguridad y la eficacia de los tratamientos y, por ello, el
mejor tratamiento se basa en la suspensién del fairmaco
implicado y las medidas de soporte.

Se recomienda evitar al maximo los medicamentos
de alto riesgo para desarrollar sindrome de Stevens-
Johnson y necrélisis epidérmica téxica, buscando otras
posibilidades terapetticas.

La historia familiar es muy importante para sospechar
el riesgo de estas toxicodermias y los primeros dfas del
tratamiento son los de mayor riesgo. Para evitarlas, se
debe procurar vigilar los horarios de administracién de
los medicamentos y evaluar la necesidad de los mismos.

Hay que recordar, que entre los antibidticos, el mayor
riesgo se presenta con las sulfas y que no hay reacciones
cruzadas con otros antibidticos ni con otros medicamentos,
como sulfonilureas y furosemida, y que el 4cido valproico

es una alternativa segura entre los anticonvulsivos.
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