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El  síndrome  de  Stevens-Johnson  (SJS)  y la necrólisis  epi-
dérmica  tóxica  (NET)  son enfermedades  potencialmente
graves,  habitualmente  secundarias  a  fármacos,  con una  mor-
talidad  aproximada  del 25%,  y cuyo  tratamiento  óptimo
no  está  bien  establecido.  El único ensayo  clínico  contro-
lado  y  aleatorizado  llevado  a  cabo  durante  años  demostró
que  la  talidomida  no solo  era ineficaz,  sino  que  asociaba
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una  mayor  mortalidad1.  Desde  entonces,  se  han  repor-
tado casos  de  tratamiento  con  ciclofosfamida,  corticoides
sistémicos,  plasmaféresis,  ciclosporina,  inmunoglobulinas
intravenosas  (IGIV),  así  como  con inhibidores  del factor
de  necrosis  tumoral  (anti-TNF).  En este  resumen,  quere-
mos  comentar  los resultados  de 2  estudios  recientemente
publicados  sobre  el  manejo  terapéutico  en  esta enferme-
dad.

En  1998  se describió  por  primera  vez el  uso  de  IGIV  como
terapia  efectiva  en pacientes  afectos  por  SJS/NET2.  Desde
entonces  los  estudios  publicados  muestran  resultados  con-
trovertidos,  sin  que  se haya  podido  demostrar  una  mejora
significativa  en  la supervivencia  de  los  pacientes  tratados
con  IGIV,  con respecto  a  aquellos  tratados  únicamente  con
medidas  de  soporte3.  Sin  embargo,  existen  estudios  que
muestran  una  disminución  de la mortalidad  cuando  se  usan
IGIV  a dosis  altas  (≥  2  g/kg)4.

Kirchhof  et al.5 llevaron  a cabo  un estudio  retrospectivo
y  analizaron  los  resultados  de  tratar  con IGIV  1 g/kg/día
durante  3 días  o  ciclosporina  3-5  mg/kg/día  durante  un
máximo  de 7 días. Se incluyeron  64  pacientes  con  evidencia
clínica  e  histológica  de SJS/NET,  de  los cuales  12  recibieron
tratamiento  conservador,  35 recibieron  IGIV,  15  ciclospo-
rina  y  2 recibieron  tanto  IGIV  como  ciclosporina.  Basándose
en  el  porcentaje  de mortalidad  estimado  según  la escala
SCORe  of  Toxic  Epidermal  Necrosis  (SCORTEN),  concluyen
que  aquellos  pacientes  que  recibieron  IGIV  presentaron
una  mortalidad  mayor  a  la  esperada.  Por  el  contrario,
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aquellos  que recibieron  ciclosporina  presentaron  una  mor-
talidad  menor.

El  estudio  llevado  a cabo  por Paradisi  et al.6 incluyó
a  10  pacientes,  cuyo  diagnóstico  de  NET  vino  dado  por
la  presencia  de  ampollas  y  erosiones  en  más  del  30%
de  la  superficie  corporal.  Además  de  las  correspondien-
tes  medidas  de  soporte,  se  les  administró  una  única  dosis
de  etanercept  (50  mg  subcutáneo),  en  las  primeras  6  h  de
hospitalización.  Todos los  pacientes  respondieron  de forma
satisfactoria  al tratamiento,  alcanzando  una  completa  ree-
pitelización  en una  media  de  8,5  días  (rango:  7-20  días).
Ningún  paciente  presentó  efectos  adversos  atribuibles  al
etanercept.  Hasta  la fecha,  solo  se  había  descrito  el  uso
de  etanercept  en  2 pacientes  con NET,  así como  casos  aisla-
dos  con  infliximab  con buena  respuesta.  Este  es el  estudio
de  mayor  tamaño  publicado  hasta  la fecha  que  demuestra
el  papel  beneficioso  de  los  anti-TNF  en  pacientes  con NET.
Desafortunadamente,  este  estudio  carece  de  grupo  de com-
paración,  pero  parece  razonable  considerar  al etanercept
como  una  nueva  posibilidad  terapéutica.

La  discontinuación  del  fármaco  causal  y  las  medidas
de  soporte,  como  cuidado  de  las  heridas,  fluidoterapia,
soporte  nutricional,  manejo  del dolor,  y  la prevención  y  tra-
tamiento  de  episodios  infecciosos  continúan  siendo  la base
del  tratamiento.  Los  pacientes  con afectación  extensa  y/o
puntuación  en  la escala  de  SCORTEN  ≥ 2 deben  ser  derivados
a  una  unidad  de  grandes  quemados.

Existe  mucha  controversia  en el  manejo  terapéutico  del
SJS/NET,  en  especial  en lo  que  respecta  al  uso  de  corticoides
sistémicos  e  IGIV.  Sin  embargo,  estos  últimos  estudios  pare-
cen  aportarnos  algo  de  luz  y,  en concreto,  apoyan  el  uso
de  ciclosporina  y abren  la  posibilidad  de  utilizar  anti-TNF
como  una terapia  prometedora  en  una  enfermedad  extre-
madamente  grave.
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