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Sefior Editor:

La necrdlisis toxica epidérmica o sindrome de Lyell es una forma severa de eritema multiforme que resulta
de un desprendimiento extenso epidérmico. La condicidn estd asociada con una mortalidad hasta de un
70%"°.

En el 80 % de los casos la enfermedad esta causada por drogas sistémicas, principalmente por
anticonvulsivantes, sulfamidas, antiinflamatorios no esteroideos y antibiéticos, pero se describe también en
el curso de infecciones del tipo de la hepatitis A, a pesar de la rareza de las manifestaciones
extrahepaticas en esta Ultima entidad™®.

Asociaciones entre hepatitis A y crioglobulinemias han sido descritas®®.

Se sefalan complicaciones en el curso de la necrdlisis toxica epidérmica relativas a la funcién de barrera
de la piel e incluyen trastornos hidroelectroliticos; ademas, hemorragia gastrointestinal, necrdlisis tubular
renal, neumonia, conjuntivitis bacteriana, queratitis e infeccion secundaria en la piel denudada®”®.

Las citocinas son reguladoras importantes de la inmunidad y reacciones inflamatorias en la piel; dentro de
ellas se sefialan la interleucina 6 (IL—6) y el factor alfa de necrosis tumoral

(TNF-Alfa)™.

Los farmacos mas empleados en el tratamiento son corticosteroides sistémicos, ciclofosfamida,
pentoxifilina, talidomida y plasmaféresis.

Las crioglobulinas son complejos de proteinas del suero, que reversiblemente precipitan a bajas
temperaturas y se redisuelven con calentamiento, ya sea en el organismo o a nivel de laboratorio. Meltzer
y Franklin demostraron que las crioglobulinas podian estar formadas por dos o mas inmunoglobulinas (1g),
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una de las cuales podia ser de tipo monoclonal, la que corresponde con los tipos IgM, IgG o IgA con
actividad anti IgG (factor reumatoideo). Demostraron ademas la funcién de estas crioglobulinas en la
patogenia de las lesiones renales asociadas a la enfermedad.

La asociacion de la crioglobulinemia con la hepatitis A es muy rara. La hepatitis A generalmente
evoluciona de forma benigna con pocas complicaciones; sin embargo, se han informado casos de
hepatitis A bifasica con sintomas de crioglobulinemia que han presentado vasculitis y artritis asociadas.
Por mas de 25 afios, la plasmaféresis, la inmunosupresién, los corticosteroides y las drogas
anticancerigenas, fueron las principales formas de tratamiento en los pacientes con crioglobulinemia mixta
més severa. Recientemente se ha descrito la terapia con Interferon Alfa (IFNa)®.

Presentacion del paciente:

Paciente masculino, de 38 afios de edad, blanco, con antecedentes de hepatitis viral hacia 14 afos,
demostrada mediante estudio histico en el Hospital “Hermanos Ameijeiras” sin destacar tipo especifico.
Consulté al facultativo de Cuerpo de Guardia por malestar general, dolores articulares, fiebre de hasta
40°C de 21 dias de evolucion, anorexia, nauseas, vomitos y coloraciéon amarilla de piel y mucosas. En el
curso del ingreso se comprobo la presencia de lesiones en la piel de tipo eritematopapulosas en tronco y
cara, pruriginosas, lesiones eritematosas en diana con centro puntiforme y tendencia a la necrosis, que
ocuparon las caras laterales del tronco, lesiones ampollosas con desprendimiento masivo epidérmico “a
colgajos” exponiéndose la dermis roja y desnuda como un “gran quemado”. Aparecieron lesiones en
mucosa oral y genital. Se comprueba signo de Nikolsky en el tronco. Comienza con toma del sensorio. Se
instal6 progresivamente enfermedad renal, que se manifestdé por hipertension arterial, hematuria,
proteinuria y cilindruria; compromiso hepatico en el que se encontré6 hepatomegalia y disfuncién hepatica
con crioglobulinas positivas.

Se efectuaron los siguientes examenes complementarios:

TGP: 410U
Bilirrubina directa: 354umol/l
Bilirrubina indirecta: 26pmol/l
Bilirrubina total: 380umol/l
Fosfatasa alcalina: 4,6 UB
Tiempo de protrombina: C-14seg

P —19 seg
Anticuerpo antimusculo liso: Positivo
Factor reumatoideo: Positivo (1:80)
Proteina creactiva: Positiva
Antigeno para hepatitis A:  Positivo
Orina: Cilindruria, hematuria, albimina dosificable
Crioglobulinas: Positivas

Ademas, se realizaron anticuerpo antimitocondrial, ANA, VIH, P24, AgSVHB, Antigeno VHC, y serologia,
los cuales fueron negativos.

Se corroboré por biopsia de piel: Necrolisis téxica epidérmica. Se tratdé con inmunosupresores,
corticosteroides e interferon Alfa (IFN-a). Se traslado al centro de investigaciones médico-quirdrgicas de la
capital del pais (CIMEQ) para administrar tratamiento con plasmaféresis, donde fallece.
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