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RESUM O

A Necrdlise EpidérmicaToxica(Sindromede Lyell) éumalesdo dermatol 6gicarara, embora
deextremagravidade, caracterizadapel o aparecimento stbito defebre elevada, sinaisde
toxicidade sistémica e exfoliagdo mucocuténea intensa. A sua patofisiologia ainda ndo
esta definitivamente determinada, embora seja praticamente consensual a existénciade
um mecani smo de baseimunol 4gica. Surge geralmente como respostaaadministracéo de
um determinado farmaco, e, emboraauto-limitada naausénciade complicagoes, sendo for
tratada convenientemente, associa-se agrande morbilidade e aumamortalidade el evada,
na maior parte dos casos devida a sepsis. O tratamento passa fundamentalmente pela
suspensdo imediatado farmaco indutor e pel o internamento precoce do doente em unidades
hospitalares capazes de proporcionar as medidas de tratamento intensivo necessérias e
de minimizar o risco infeccioso, dispondo ainda de condi¢ces para a realizagdo de
desbridamentos cirdrgicos das &reas afectadas e sua adequada cobertura, ou sgja, em
Unidades de Queimados. Encontram-se em estudo vérias abordagens terapéuticas com o
fim de diminuir quer a mortalidade quer a morbilidade deste sindroma, nomeadamente
através da utilizago de plasmaférese; administragdo de N-acetilcisteinaem altas doses;
imunossupressdo; oxigénio hiperbérico, etc. Os autores apresentam o protocolo de
tratamento em vigor naUnidade de Queimados dos HospitaisdaUniversidade de Coimbra,
ilustrando-o com um caso clinico provenientes daguele Servico.
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TOXICEPIDERMAL NECROLYS S(LYELL SNDROME):
A Pathology for Burn Units
Toxic Epidermal Necrolysis(Lyell’ssyndrome) isarare but very serious dermatological
lesion, characterized by the sudden onset of high fever, signs of systemic toxicity and
intense mucocutaneous exfoliation. Its pathophysiology is not yet well determined,
although it is almost consensual the presence of an immunological basis. It appears
usually asan answer to the taking of agiven drug, and, in spite of being self-limitedin
the absence of complications, if not well managed it isassociated with great morbidity
and ahigh mortality, due, in most cases, to the devel oping of sepsis. Treatment includes
mainly theimmediate suspension of theinducing drug and the precocious admission of
the patient in a hospitalar facility with the capacity to provide intensive support care
and to minimize the infectious risk, having aso the conditions for the execution of
surgical debridement and covering of the affected areas, that isto say in Burn Units.
Therearein study several therapeutical measures designed to lower the morbidity and
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mortality of this syndrome, namely the use of plasmapheresis; the administration of
high doses of N-acetylcysteine; immunossupression; hyperbaric oxygen, etc.. The
authors present the treatment protocol in use at the Coimbra Burns Unit, in Portugal,

illustrated with aclinical case from that Unit.

Key-words: Toxic Epidermal Necrolysis, Lyell, Burn Unit.

INTRODUCAO

A necrdlise epidérmica toxica (Toxic Epidermal
Necrolysis - TEN) é uma entidade nosol dgica pouco fre-
guente, emborade extremagravidade, caracterizadabasica
mente pela presenca de febre elevada, sinais de toxicidade
sistémica e exfoliagdo mucocutanea extensa. Geralmente
surge como resposta a administracdo de determinados fér-
macos, sendo responsavel por cerca de 1% de todos os
internamentos hospitalares por reac¢des medicamentosas.
Est&o também descritos casos aparentemente idiopaticos e
pode ainda surgir no contexto de uma reaccado enxerto-
-versus-hospedeiro.

Apesar de ter sido descrita previamente por outros au-
tores, oinicio dasuadivulgacéo naliteraturamédicadeve-
-se principa mente aostrabalhosde Alan Lyell, sendo clés
sico 0 seu primeiro artigo publicado em 1956 no British
Journal of Dermatology!. Nesse artigo € proposto o termo
necrdlise para descrever a necrose isolada da camada epi-
dérmica da pele e a sua separagdo da derme subjacente,
onde praticamente ndo se vislumbram as alteragdes de ca
récter inflamatério habitualmente presentes em situagctes
deeritematoxico.

A necr0lise epidérmicatoxica, frequentemente designa-
dapor Sindromade Lyell, pode aparecer tanto em criangas
como em adultos, embora sejamai sfrequente nos extremos
et&rios, ou sga, antes dos 5 anos de idade e apds os 64
anos?. Tal como nas outras reaccdes medicamentosas é
mai's comum no sexo feminino, com umaraz&o mulher/ho-
mem de 3:2 oumesmo de 2:1. N&o estdo descritas variagbes
de acordo com araga.

A incidénciada TEN napopulagdo em geral variaentre
1 a 1,3 casos por milh&o de pessoas/ano. A sua taxa de
mortalidade € muito elevadaatingindo entre 25 e 70% con-
forme osdiversos autores. Nos Ultimos anos, tem-se multi-
plicado os trabalhos demonstrando uma diminui¢éo da
mortalidade e damorbilidade destes doentes quando trate-
dos em Unidades de Queimados.

QuadroClinico
Apdbso contacto com 0 agente causal, existe um perio-
do variavel de 1 a 45 dias durante os quais ndo surgem
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quaisguer sintomas ou sinais clinicos (em média, cercade
14 dias>4). A necrdlise epidérmicatoxicacomegahabitual -
mente com umafase prodrémicasemel hante aum sindroma
gripa, comfebre, rinite, tosse, dor torécica, miagias, anorexia,
sensagdo de mal-estar geral e astenia precedendo em dois
ou trésdias 0 aparecimento das | esdes mucosas e cutaness,
caracteristicas dafase aguda, que podedurar de2al12 dias.
O envolvimento cuténeo inicia-se por um prurido rapida-
mente acompanhado por uma erup¢do dolorosa atingindo
primeiramente a face e tronco superior, alastrando-se em
pouco tempo a todo o0 corpo embora com predominio do
tronco e partes proximaisdos membros. Aslesfes cuténeas
iniciais s detipo macular, de contornosirregularesecom
0 centro maisescuro, assumindo asuaextensdo maximaao
fim de mais dois ou trés dias, dependendo do tempo de
semi-vidadadrogaem causa (asdrogas de maior semi-vida
geralmente est&o associadas ao aparecimento de sintomas
cutaneos mais prolongados e a uma maior mortalidade®).
Enquanto se d& este alastramento, aslesdesiniciais evolu-
em rapidamente paraflictenas, que confluem formando gran-
des placas de epiderme necrosada, separando-se da derme
subjacente, e dando a essas &reas um aspecto de roupa
molhada, devido ao enrugamento da epiderme. Simultanesa-
mente verifica-se apresencado sinal de Nikolsky®, em que
umaleve pressdo sobre é&reas cuténeas aparentemente ain-
daintactas leva ao seu f&cil desprendimento da derme. A
necrose epidérmica pode envolver todo o corpo, a excep-
¢&o do couro cabeludo que € habitual mente poupado. Nas
areas desnudadas, a derme apresenta-se exsudativa, com
uma coloracdo vermelho-escura. A perda da camada epi-
dérmicaleva a saida de fluidos, proteinas e electrdlitos, o
gue, caso ndo sejam repostos, levara ao desenvolvimento
de alteragBes hemodinémicas, com hipovolémiaefaéncia
renal.

As lesBes mucosas habitualmente surgem antes da
necrose epidérmica, caracterizando-se por erosao e
descamagdo das mucosas conjuntival, oro-faringea, nasal,
esofégica, uretral, anal, vaginal eperineal, o que demonstra
umapredileccdo especial pelo epitélio pavimentoso estrati-
ficado’. A extensio e localizagBo destas lesdes varia de
doente para doente, sendo as conjuntivais, oro-faringeas e
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uretrais as mais frequentes. Estaslesdes sGo muito doloro-
sas: anivel daboca, podem mesmo obstar a uma correcta
hidratagcdo e nutricdo dos doentes; a nivel uretral podem
levar aumaretencdo urindrig; anivel conjuntival éfrequen-
te o aparecimento de fotofobia. As dores provocadas pelo
atingimento das mucosas, e também pelo atingimento
cuténeo, obrigam frequentemente a utilizac&o de anal gési-
COS Opié&ceos.

Durante este periodo, afebre mantém-se dta, mesmo na
ausénciade complicagbesinfecciosas, 0 que poderadever-
-se, segundo alguns autores, a libertacdo de agentes
pirogénicos por parte do tecido epidérmico necrosado, em
particular interleucina-1(1L-1).

Na auséncia de complicactes, a fase de recuperacéo
durageralmente de umaatrés semanas, tempo necessario a
reepitelizacdo da pele e das mucosas. A velocidade de
reepitelizacdo é normal mente superior aexistente em quel-
madurasdo 2° grau deigual extensdo (o que secompreende
devido a0 néo atingimento da camada dérmica na TEN),
sendo mais rapida nas areas ndo sujeitas a pressdo. As
mucosas requerem geralmente um periodo dereepitelizacdo
maior que as &reas cutaneas. A febre pode manter-se até a
cicatrizaggo completa, mesmo naausénciadeinfeccao.

ComplicagBes

Atendendo as suas fases evolutivas acima descritas,
poder-se-iadizer quea TEN € umadoencaauto-limitadae
que, caso ndo surjam complicacdes, por si SO ndo deixaria
grandes sequelas’. Infelizmente, agui as complicactes sio
aregra, e constituem grave ameaca avida das suas vitimas
e ainda a qualidade de vida dos sobreviventes.

A complicagdo mais grave, porque frequentemente fa-
tal, é ainfeccdo. A sepsis constitui a principal causa de
morte na TENS, sendo responsével por mais de 50% dos
casosfatais. Defacto, aperdadabarreiracutanea, provoca-
dapeladescamacéo daepiderme, facilitaainvasdo microbia-
na de origem exégena ou endégena. Opostamente ao que
se passa nas lesbes térmicas, em que a derme € também
atingidapelo calor, provocando umadiminuigo temporéria
dosmicrorganismoslocais, aqui existe umadermeintacta,
embora facilmente penetravel pelos microrganismos que,
poupados pelo processo patoldgico, crescem livremente
no meio dos exsudatos e da epiderme necrética. Inicialmen-
te, aslesBes cutaneas sdo colonizadas por Staphyl ococcus
aureus, mais tarde surgindo as bactérias gram-negativas,
em particular a Pseudomonas aer uginosa, e posteriormen-
te, em doentes tratados com antibi6ticos de largo espectro
ou sujeitos a administracdo de corticosterdides, pode apa-
recer infecgdo fungica, sendo o agente mais comum a
Candida albicans. A coagulac&o intravascular dissemina-
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dapode aparecer como complicacdo dasepsis. Os doentes
com catéteres venosos centrais tém umamaior incidéncia
debacteriemiaede sepsisdevido amaior facilidade de aces-
so dos agentes patogénicos a corrente sanguinea.

As complicagBes oculares sdo muito freguentes, po-
dendo variar desde hiperemias conjuntivais ligeiras a
conjuntivites purulentas e até fusdo das palpebras e do
globo ocular (anquilosimblefaron), levando acegueiracom-
pleta. Sdo provocadas pela erosdo e descamagdo da
conjuntiva, e pelafibrose subsequente, estando ainda des-
critoscasosdelesdo dacdrneaedo aparelholacrimal (atrofia
doductolacrimal).

As dteragBes a nivel respiratorio sdo bastante comuns
eem cercade 10 a20% dos doentes podem mesmo levar a
necessidade de ventilag&o artificial. Diversos factores po-
dem ser responsabilizados peladeterioragdo dafuncdo pul-
monar, desde a diminuicdo da amplitude respiratoria
provocada pela dor; o aparecimento de edema pulmonar
por aumento dapermeabilidade al véol o-capilarl®; aaspira-
¢80 de detritos resultantes da descamac&o da mucosa oro-
-faringea (e, segundo a gunsautores, também traqueo-bron-
quica?), facilitando o aparecimento de bronquiolites
obliterantes!! e pneumonias e podendo mesmo evoluir para
sindromade angUstiarespiratdriado adulto (ARDS)12.

A nivel do tubo digestivo, e paraa ém da descamacéo
oro-faringeajareferida, estdo descritas erosdes dissemi-
nadas a nivel mais distal, salientando-se as lesdes do
epitélio esofégico, semelhantes & esofagite péptica, que
podem conduzir ao aparecimento de disfagiae, maisrara-
mente, de hemorragia digestiva alta, estando descrito até
um caso de ruptura esofdgical3. Aslesdes intestinais sio
menos frequentes®14, podendo manifestar-se como
diarreias sanguinolentas. Embora metade dos doentes
apresente um aumento moderado do valor das
transaminases hepaticas, em cerca de 10% pode aparecer
uma quadro de hepatite franca.

As alteragbes hematol dgicas sio muito comuns!®, em
particular a anemia, habitualmente normocitica e
normocrémica, que pode ser desencadeada por varios fac-
tores, incluindo eritroblastopenia. A leucopenia € também
muito frequente: alinfopeniaaparece em 90% dos doentes
devido aumadeplecco transitoriadoslinfocitos T CD4+16;
aneutropenia é observada em 30% dos casos e esta geral -
mente associada ao aparecimento de sepsis, sendo um si-
nal de mau progndsticol’. A trombocitopenia é maisrara,
desenvolvendo-se em 15% dos doentes!8,

Est&o igualmente descritas outras complicagdes de apa-
recimento mais raro, mas com implicages em termos de
morbilidade, tais como a estenose vaginal ou uretral, a
alopécia, a perda de unhas e sobrancelhas, a formacdo de
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quel Gides e a hipo ou hiperpigmentagzo cutaneal®.

Etiologia

Embora, como se referiu, alguns autores aceitem uma
origemidiopéticaparaanecrdlise epidérmicatoxica, agran-
de maioria dos casos surge como uma resposta
idiossincréticaaadministracdo de determinado farmaco ou
droga, sendo independente da dose utilizada?®.

De entre os multiplos farmacos descritos como sendo
capazes de causar TEN321, os agentes maisfrequentemen-
te envolvidos incluem sulfonamidas (que sé&o o
desencadeante mais comum nos adultos?2, responsaveis
por cercade um tergo dos casos!8), antiepil épticos (em par-
ticular afenitoina, que constitui 0 agente mais comum nas
criancas!?; a carbamazepina e o fenobarbital), alopurinol,
penicilinasorais (ampicilina, amoxiciling) eana gésicosndo
esterdides de longa semi-vida (particularmente os deriva
dos da pirazol onaou do oxicam?23). Com menor frequén-
cia, varios outros farmacos tém sido citados na literatura,
desde o paracetamol a diferentes antibidticos,
tubercul ostéticos??, antiflingicos®, citostéticos?, vaci-
nas?’, etc. De entre as drogas responsaveis pelo apareci-
mento de casos de TEN, os riscos associados a cada uma
delas sdo muito diferentes entre si, mesmo no caso de féar-
macos muito semel hantes. E igual mente provéavel queexis-
tauma accdo sinergica entre diferentes drogas no apareci-
mento de TEN, assm como entre osfarmacos e outros agen-
tes quimicos ndo medicamentosos que também tém sido
responsabilizados, tais como pesticidas, fumigantes, ervas
medicinaiseaditivos alimentares®.

Haquem atribuaaindaum papel defacilitagdo do apare-
cimento da TEN adeterminadasinfeccbes virais presentes
na altura da administracéo dos agentes indutores? (desde
infeccOes das vias aéreas superiores ao sindroma de imu-
nodeficiénciaadquirida), enquanto outros autores referem
a associacio frequente com determinadas doengas™ tais
como o [Upus eritematoso disseminado, leucemias, linfomas,
reacgao enxerto-vrs-hospedeiro?3 (casos onde amortalida-
dedaTEN atinge 0s 100%721), colite ul cerativae doencade
Crohn. Alguns autores defendem ainda uma predisposi¢éo
genética associada a determinados tipos de marcadores
antigénicosdo sistemaHLA (B12, A-29, DR-7)20:31,

Patofisiologia

A patofisiologiada TEN permanece um assunto em aber-
to, sendo motivo de controvérsiaentre osvériosautores. E,
todavia, praticamente consensual aexisténciade um meca-
nismo de base imunoldgica3?, sendo Vérias as pistas que
apontam nesse sentido.

Ofactodeointerval o detempo entreaadministracéo da
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drogaindutorae o aparecimento do quadro clinico diminuir
substancialmente nos raros casos de recorréncia deste
sindroma (respectivamente, de 12-14 dias para menos de
doisdiase, por vezes, apenas a gumas horas) apontaforte-
mente paraaexisténciade sensibilizagdo primariaememadria
imunol dgica. Por outrolado, comojafoai referido, érelativa
mente comum aassociacdo daTEN com umasérie de doen-
¢as autoimunes, como o |Upus eritematoso disseminado, e
até o aparecimento de sindromas de Sjégren3® em doentes
sobreviventes.

Est&o também descritos casos de associacao com reac-
¢Bes de enxerto versus hospedeiro (graft versus host) 1 em
doentes sujeitos a transplantes homal ogos.

A evidéncia acumulada sugere que, ao invés de uma
toxicidade humoral, mediada por autoanticorpos (cujapre-
sencaem casosde TEN raramente € descrita) ou pelo siste-
ma do complemento, estaria em causa uma situagdo de
citotoxicidade mediada por células!®18:3435 tendo-se de-
monstrado a existénciade células mononuclearesjunto dos
gueratindcitos necréticos, bem como uma ateracdo das
subpopulagdeslinfocitarias quer no sangue periférico, quer
no infiltrado de céulas inflamatérias32 (com linfécitos T
CD4* anivel dacamadasuperior dadermeelinfécitosCD8"
anivel daepiderme e dajuncio dermoepidérmica3®). Esta
respostaimunol égica, qual quer que sejaaformacomo ac-
tua, € certamente modulada por diversos factores, incluin-
do aprovavel existénciade predisposi¢io genética®! (e dai
aassociagdo com alguns fendtipos do sistema HLA), sen-
do também de admitir apossibilidade de umainfecgéo viral
préviafuncionar como factor desencadeante detodo o pro-
cesso’-16.

Uma outra teoria proposta implica a existéncia de um
efeito téxico da propria droga e/ou um dos seus
metabolitos!8 devido & suaacumulagio por deficiente me-
tabolizac8o, o que estaria relacionado com alteragtes
enzimaticas congénitas ou induzidas. A favor destahipéte-
sepode-secitar arelativaescassez doinfiltrado celular atrés
referido quando comparado com a necrose epidérmica ge-
neralizada, o que ndo tem paralelo em situacBes de destrui-
¢éo celular semelhantes; a diminuicdo da capacidade de
N-acetilagio em doentes com TEN37 eainda o efeito bené-
fico da plasmaférese no seu tratamento destes doentes3e,

Diagnostico

Além da presenca das manifestagBes clinicas caracte-
risticasjareferidas (febre; necrolise cutaneaextensae dolo-
rosa, com aspecto de roupa molhada; sinal de Nikolsky
positivo; descamacéo oral e conjuntival, etc.), aconfirma-
¢do deum diagnostico de TEN passapelaredizacdo deuma
bi6psiacutanea, cujaandlise histolégicarevelaraaexistén-
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cia de vacuolizacdo da membrana basal, formagdo de
flictenas subepidérmicas e necrose dos queratindcitos da
epiderme3®, Em alternativa, aobservacdo de um fragmento
da pele destacada demonstrara apenas necrose em toda a
espessura da epiderme, enquanto que outro método, desig-
nado por preparacéo de Tzanck, em que seanalisaabaseda
flictenapoderaevidenciar apresencade eosinéfilose célu-
|as basais com alto rétio nucleo/citoplasma®.

Diagnéstico Diferencial

O eritema multiforme (EM) e o sindroma de Stevens-
-Johnson (SJS) sdo duas condigdes dermatoldgicas que
partilham algumas das caracteristicasclinicasdaTEN, sen-
do por vezes confusa, € mesmo controversa, a sua dife-
renciacdo, o que é agravado pelo facto de ndo ser possivel
fazer uma clara disting&o histoldgica entre as trés entida-
des®. Alguns autores chegam ao ponto de afirmar que ndo
setrataaqui detrés doencasdistintas, massim devariantes
de um mesmo espectro nosolégico, em que o EM seriaa
forma de apresentag@o menos grave ea TEN amais letal.
Chan et al .2 propuseram alguns critérios paradistinguir as
trés situagbes. Assim, seriam caracteristicasdo EM aexis-
téncia de lesdes individualizadas com menos de trés centi-
metros de didmetro, podendo aparecer ou ndo sob aforma
dealvo, eatingindo menos de 20% dasuperficie corporal e
ainexisténcia de envolvimento das mucosas, ou envolvi-
mento de apenasumaarea, com sintomatologiaminima. No
SIS, aslesBesiniciais, em avo ou ndo, sdo também inferio-
res a trés centimetros de diametro, podendo todavia
coalescer, envolvendo umaareaentre 10 a20% da superfi-
cie corporal; existe sempre envolvimento de pelo menos
duas &reas mucosas e afebre pode ser elevada. NaTEN, a
&reaatingidaéno minimo de 20-30% dasuperficiecorporal,
inclui zonas ndo expostas aos raios solares, e apresenta-se
sob aformade grandesflictenas sobre umabase eritematosa,
gue coal escem em placasfacilmente destacaveis(commais
detrés centimetros de didmetro); afebre é altae hd sempre
envolvimento de vérias mucosas.

A infeccdo cuténea por uma determinada estirpe de
Saphylococcus aureus (fago |1, grupo 71), responsavel
pelalibertacio de umaexotoxinaespecifica®® 4! pode assu-
mir um aspecto semel hante a pel e escal dada (staphyl ococcal
scalded skin syndrome - SSSS), podendo por vezes ser
confundida com a TEN, embora constitua uma patologia
muito mais benigna, com umabaixamortalidade (0 a27%,
segundo os diversos autores). Este sindroma é mais co-
mum em recém-nascidose naprimeirainfancia, podendo em
raras situagBes surgir em adultosimunocomprometidos5:20,
Emborao espectro clinico possavariar entreflictenasisola-
daseextensaexfoliagdo, e o sinal de Nikolsky sejafrequen-
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temente positivo, a distingdo pode ser feita pela auséncia
de queixas dolorosas e de envolvimento das mucosas. His-
tologicamente a diferenciaco também é simples, pois en-
quanto que naTEN, como foi referido, existe necrose total
da camada epidérmica da pele, com separacdo da derme
subjacente, no SSSS anecrose epidérmicaéparcial, haven-
do clivagem intragpidérmica a nivel do estrato granuloso,
ndo existindo atingimento dos queratindcitos®?, o que ex-
plicaainexisténciade sequelascicatriciais.

O rush escarlatiforme, provocado por Streptococcusdo
grupo A ou por Staphylococcus aureus, pode produzir
eritemaextenso, mais marcado anivel daspregas deflexéo,
podendo existir descamacéo a nivel das polpas digitais,
faringite elinguaemmorango®®.

Outro diagndstico diferencial ater em contaéo sindroma
do choque téxico, causado por Saphylococcus aureus, em
gue um eritema difuso é acompanhado por descamacdo
cuténea (em particular anivel das palmas das maos e plan-
tas dos pés), febre e envolvimento sistémico evoluindo ra-
pidamente para uma situacéo de choque.

A doenca de Kawazaki (mucocutaneous lymph node
syndrome - MCLS), € uma doenca multissistémica de ori-
gem desconhecida que af ecta criangas com menos de ¢inco
anos de idade, caracterizada por febre, rush cutaneo poli-
marfico, conjuntivite, fissuraslinguais e adenopatias, pelo
que por vezes pode ser confundida com a TEN18:39,

Tratamento

Sabendo que o0 aparecimento de infecgdo sistémica, fa-
cilitada pelo desnudamento cutaneo e pelaleucopenia, éa
principal causa de morte na necrélise epidérmicatoxica, 0
primeiro passo do seu tratamento sera promover o interna-
mento 0 mais precoce possivel dos doentes af ectados em
instalagbes hospitalares onde esse risco seja adequada-
mente minimizado e onde possam ser prestados os cuida-
dos de intensivismo médico e cirargico exigidos pelo seu
estado clinico. Além disso, e porque estes doentes sofrem
perda de calor através das zonas onde houve necrose epi-
dérmica, acarretando desconforto, stress e aumento do
metabolismo, hatambém necess dade de lhes proporcionar
um meio ambiente com umahumidade adequadae com uma
temperatura amena, entre 0s 30 e 0s 32 °C18, As Unidades
de Queimados sdo as enfermarias que melhor relinem estas
condicBes, devendo os doentes ser encaminhados para ai
0 mais cedo possivel 22354244 o que por si SO permiteuma
diminuicio da mortalidade®2%45, O tratamento a instituir
tem, todavia, que levar em conta a existéncia de algumas
diferencas clinicasimportantes em relagdo ao que se passa
com o doente queimado, designadamente o envolvimento
da mucosa oro-faringea que interfere com a correcta
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hidratacdo e nutricdo; o carécter mais difuso das lesdes
cuténesas (dificultando 0s acessos venosos); a maior ex-
press3o sistémica’®®; anecessidade mandatériade remogéo
daepiderme soltae, deum modo geral, umamenor necessi-
dade de aporte hidrico e proteico-cal orico.

Ap6s a admissdo na Unidade de Queimados, deve ser
feitaa colheitade umahistériaclinicacompleta, dando es-
pecial atencdo a informagdes sobre eventual exposicdo
medicamentosa, ou quimica, recente. Deigual forma, éne-
cessario proceder-se aum exame fisico minucioso e adeter-
minacdo da area cuténea atingida (para o que se podem
utilizar as cartas corporais habitualmente empregues para
avaiar aextensio de queimaduras). E fundamental suspen-
der imediatamente todaamedi caggo ndo essencia 4/, inclu-
indo obviamente a que se suspeita que possa ter desenca-
deadoaTEN, o quecontribui decisivamente paraadiminui-
¢&o damortalidade®. Logo que possivel, enumabase diéria,
devetambém ser feitaa colheitade sangue parahemograma,
bioquimica e provas de coagulacéo, bem como a recolha
frequente de amostras para andlises bacteriol 6gicas™
(zaragatoas das areas envolvidas; expectoracéo ou aspira-
do tragueo-brénquico; sangue e urina). A confirmagéo do
diagnostico exige, comojafoi referido, aredizacdo debiopsia
cuténeae seu exame histol 4gico. Para o despiste de compli-
cacdes pulmonares éimportante areaizagdo de gasometrias
eRX torécicos frequentes2.

Apés o calculo da percentagem de superficie corporal
envolvida, juntamente com o peso do doente, pode deter-
minar-se o total de fluidos necessarios para reposicéo das
perdas hidroelectroliticas sofridas através das zonas des-
nudadas, utilizando-se uma das férmulas de reposicéo
hidroel ectroliticaem doentes queimados (Parkland, Brooke,
etc.), emboralevando em contaque, comojéafoi referido, na
TEN osvolumesaadministrar devem ser ligeiramenteinfe-
riores aos cal culados para controle das queimaduras com
éreas de envolvimento cutaneo semelhante®®. A adminis-
trac8o destesfluidos, principal mente durante afase aguda,
obriga & utilizag8o da via endovenosa, devendo ser esco-
Ihidas para inser¢do dos catéteres zonas ndo envolvidas
pelanecroepidermalise. Parareduzir osriscosinfecciosos,
0 uso de catéteres periféricos é preferivel a utilizacgo de
catéteres centrais, que deverdo ser reservados apenas para
0s casos graves e durante 0 menor nimero de dias possi-
vel. O débito urinario servirdparamonitorizacdo daeficécia
dafluidoterapia, com um minimo horério aceitével de30-50
ml, a semelhanga do que se passa com as |lesdes térmicas.
Logo que o estado do doente o permita, as sondas vesicais
dever&o ser removidas.

Os doentes devem também ser estimulados a fazer um
reforgco dasuahidrataggo e alimentagdo por viaoral, embo-
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ra a presenca de lesdes oro-faringeas leve por vezes a ne-
cessidade de alimentagio por sonda naso-gastricad e mes-
mo de alimentac&o parentera total, 0 que aumenta o risco
infeccioso®. O risco de desenvolvimento de Ulceras de
stress faz com que estejaindicada a administracdo de anti-
&cidos?, embora estes possam aumentar o risco de coloni-
zac80 bacterianado estbmago, pel 0 que o uso de sucralfato
talvez constitua uma alternativa vantajosa. Nos casos em
gue se verifique estase gastrica poderdo ser utilizados
omeprazol ou ranitidina endovenosos.

No que diz respeito a prevengao da colonizagéo
microbianadas éreas expostas, € fundamental o isolamento
do doente, a utilizac8o de técnicas de assepsia rigorosas, a
realizacdo de balneoterapia e a aplicagcéo de agentes
antissépticos locai's, a remocao das placas de descamacdo
oral e nasal e um planeamento adequado da cirurgia. Caso
Se opte por um tratamento cirdrgico conservador, abalneo-
terapia devera ser efectuada diariamente (e mesmo duas
vezes por dia, segundo algunsautores), sendo complemen-
tada pela aplicacdo sobre as zonas exfoliadas de solucdes
de clorhexidina® ou de nitrato de prataa 0,5%2%42, cober-
tas por gaze gorda. O uso de sulfadiazina de prata
(Silvadene®, Flanmazine®), de sulfadiazinade prataem as-
sociago com nitrato de cério (Flammacerium®) ede acetato
de mafenide (Sulfamylon®) esta contraindicado nestes do-
entes, ndo SO por provocarem atrasos nareepitelizacdo, mas
fundamenta mente porque as sulfonamidas sdo dos princi-
pais agentes causais deste sindromal84®, além de terem
tendénciaainduzir leucopenia®.

Em relagdo ao tratamento cirdrgico, existem duas cor-
rentes de pensamento sobre as medidas a tomar. Alguns
autores advogam que o doente sgjalevado ao bloco opera-
tério precocemente, de preferéncia logo no primeiro dia,
para se fazer o desbridamento das placas de necrose epi-
dérmica ja soltas ou facilmente destacaveis (com sinal de
Nikolsky positivo)820:30:39 sequido dacoberturaimediata
daderme expostaatravés dautilizagio de xenoenxertos®4°49
cutaneos, al oenxertos cutaneos®, membrana amniGtica®?,
ou substitutos cutaneos sintéticos®30:°2, com vista a evi-
tar a sua exsicagio e colonizagso por microorganismos3?,
impedindo ainvasao sistémica, adiminuir aperdadeliqui-
doseelectrdlitos, aaiviar asqueixasdolorosas, eafacilitar
a reepitelizacdo. A outra corrente de opinido assume um
enfoque mais conservador, sustentando que apenas as pla-
cas epidérmicas j4 soltas e enrugadas devem ser removi-
das!8, sob sedacio endovenosa, argumentando ainda que
a aplicacdo de substitutos cutaneos bioldgicos ou sintéti-
COS N0 € necessariaquer asobrevivénciado doente quer a
umareepitelizagdo eficaz, umavez que adermeestaintacta,
bastando apenas assegurar uma assépsia das zonas af ecta-
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das através da realizacéo de bal neoterapias e pensos diari-
0s com antibi éticos topicos até se obter uma nova camada
epidérmica’2247, Osdefensores deste conceito aertam tam-
bém para o potencial risco existente em se proceder auma
intubacdo endotraqueal (necessaria a anestesia geral
requeridapelaabordagem cirlrgicamaisaargada) num do-
ente com grave estado geral e com lesdes das mucosas oral
efaringeasujeitasadescamagéo fécil, podendo levar acon-
taminacdo da érvore traqueobrénguica e ao aparecimento
de pneumonias’.

A administracdo de corticosterdides nos doentes com
TEN, inicidmenteutilizadapor seconsderar aautoimunidade
como uns dos principais factores patofisiol6gicos deste
sindroma, tem vindo progressivamente a ser postade parte
por seter demonstrado que a sua ac¢ao imuNOSSUPressora,
alémdefacilitar o aparecimento de complicagdesinfeccio-
sas, val mascarar 0s sinaisiniciais de um eventual quadro
septico, protelando o inicio do seu tratamento, com todos
0s riscos dai advenientes. Por outro lado, a sua utilizagdo
provoca ainda um atraso no processo de cicatrizagcdo e um
maior risco de hemorragia gastrointestinal. Varios autores
referem um aumento da mortalidade da TEN nos doentes
tratados com estes agentes, advogando o abandono desta
terapéutica® 1922, Mesmo os autores que ainda acreditam
existir algumas vantagens na sua utilizag&o°3>4, reconhe-
cem que isso SO se verificacom asuaadministragdo numa
fase inicial da TEN, antes do aparecimento de lesbes
descamativas*:46:54.55,

A administracao profil&cticade antibidticos sistémicos
de largo espectro é desaconselhada neste tipo de doen-
tes!846, excepto nos casos em que se verifique aexisténcia
de leucopenia’. Nos restantes casos, a administragio des-
tes agentes deve ser feita logo que surjam os primeiros
sintomas e sinais de complicages sépticas?® (febre ou
hipotermia, oligUria, ateracdo do estado mental, ileo parali-
tico). Logo que obtidos os resultados das andlises bacte-
riologicas, a terapéutica anti-infecciosa deve ser manda-
toriamente gjustada de acordo com os resultados do teste
de sensibilidade aos antibidticos. A presenca de lesdes
fungicas sistémicas (habitualmente candidémias) pode le-
var a necessidade de administragdo de antifungicos sis-
témicos, estando geralmente indicada a utilizagdo de an-
fotericina B lipossdmica voriconazol ou de caspofungina,
devido a sua baixatoxicidade e grande espectro de accéo.

A utilizagdo criteriosa de agentes analgésicos (prefe-
rencia mente opiaceos, devido arelacéo frequente daTEN
com aadministracéo de anti-inflamatérios ndo esterdides) e
detranquilizantes estaindicadaparaamaioriadosdoentes.

O risco de complicagdes tromboembdlicasimpbe ane-
cessidade de administracdo profiléctica de heparina
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standard!® ou dos seus derivados de baixo peso
molecular®,

A grande frequénciade complicagdes oculares aconse-
Iha, além daadministracéo horériade solucoes antisépticas
€/ou antibidticas oculares paraevitar aacumul agéo de cros-
tas abrasivas sobre a cornea®™, a observagzo didria por um
Oftalmologista que procedera a libertacdo de eventuais
sinéquias que se possam ter formado820, Deigual forma,
as placas de descamagdo oral e nasal deverdo ser removi-
das com cuidado, aplicando-se também antisépticos topi-
COS.

A fisioterapiadeve ser iniciadalogo no primeiro diado
internamento hospitalar para assegurar a manutencéo das
mobilidades articulares, sendo que a realizacdo frequente
de cinesioterapia respiratéria pode contribuir eficazmente
para evitar o aparecimento de atelectasias e subsequentes
pneumonias™®.

A plasmaf érese parece ser umamedidaterapéuticapro-
missora no tratamento da TEN38:56, Embora necessitando
de um acesso venoso central, € um método seguro e pro-
porcionaum alivio rapido dador e uma cessacdo répidada
necroélise, permitindo assim diminuir o tempo de interna-
mento dos doentes®. A remoco da droga implicada e/ou
dos seus metabolitos, bem como dos mediadores inflama-
torios, ou mesmo deum eventual “factor necrolitico” forne-
ce a base racional paraa sua utilizagso nestes doentes®.

A N-acetilcisteina, usada frequentemente como agente
mucolitico, e também no tratamento da intoxicacéo por
paracetamol, parece ter umaacgéo eficaz quando utilizada
em atas doses no tratamento dos doentes com TEN. Su-
pbe-se que asuaaccdo estararel acionadacom o reforco da
capacidade anti-oxidante das células, através do aumento
dosniveisintracel ulares de cisteina necessarios paraapro-
ducdo de glutatido (que serve como tampéo a agentes
oxidantes), e/ou com ainibicdo da producéo de citoquinas
gue medeiam reaccfes imunes, como o factor de necrose
tumoral a(TNF-g) eainterleucinal (IL-1) ederadicaislivres
deoxigénio®”.

O pentoxifilino, empregue normalmente como agente
hemorreoldgico para diminuir a viscosidade sanguinea e
melhorar as condic¢Bes circulatdrias, foi proposto por a-
guns autores como mais um farmaco a considerar no trata-
mento da TEN®859, A sua acci0 neste caso dever-se-iaa
interferéncia com a adesdo dos linfécitos T aos
queratindcitos e também a inibicdo da producéo de
citoquinas pelos macréfagos e queratinécitos, incluindo
TNF-a IL-1elL-6%.

Tendo em contaa similitude existenteentrea TEN ea
fase aguda dareaccdo enxerto-versus hospedeiro, quer nos
seres humanos quer em model os animais®® e ainda as alte-
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ragBes imunol égicas presentes, em particular o provavel
papel desempenhado pel os mecanismos de imunidade ce-
Iular na necroepidermdlise cuténea, é 16gico pensar na hi-
potese de utilizac8o de agentes imunomodul adores no seu
tratamento. Varios autores advogam a utilizacéo de
ciclosporina®®61, baseando-se na suas accdes inibitdrias
quer sobre a actividade dos linfécitos T e os macréfagos,
quer sobre a ac¢do de citoquinas como o TNF-aeallL-2,
quer ainda sobre a apoptose a nivel dos queratindcitos,
mecanismo primariamente responsavel pela morte destas
células®l, Todavian&o deixam de salientar o risco existente
em administrar uma droga imunossupressora a doentes ja
por s imunocomprometidos5%:61, pelo que é recomendadaa
sua prescricéo em baixas doses e durante periodos curtos,
aindando estabel eci dos definitivamente®L. Partindo dames-
mabaseracional, ou sgja, inibicdo daimunidade celular eda
accdo das citoquinas, outros autores defendem uma alter-
nativa que consiste na administracdo de ciclofosfamidaf?,
agente citotoxico habitual mente utilizado no tratamento de
neoplasias, que, todavia, apresenta as mesmas desvanta-
gens referidas paraaciclosporina.

Prognéstico

Existem umasérie defactoresclinicoselaboratoriais
habitual mente associados a um pior prognadstico nos do-
entes com TEN. Entre os primeiros sdo de salientar o
atingimento de &reas cutaneas extensas, 0 atraso em sus-
pender a medicagdo ndo essencial®, a idade avancada,
um mau estado geral prévio, aingestéo de mdiltiplasdro-
gas, a necessidade de muitas transfusdes sanguineas e
aindaum tempo dereepitelizacéo alargado das zonas af ec-
tadas (mais de nove dias). Das provas laboratoriais, a
que estd mais consistentemente associada a uma maior
mortalidade é a neutropenia persistente, que denotauma
menor capacidade de resisténcia aos agentes infeccio-
sos. Também associado aumamaior morbilidade e mor-
talidade haum factor logistico muito importante que con-
siste no atraso (mais de 48 horas) em transferir estes
doentes para uma unidade de cuidados intensivos com
condic¢des adequadas ao seu tratamento, ou seja, para
uma Unidade de Queimados?>:63,

Protocolo de TratamentodaNecr dliseEpidérmicaTo6-
xica

Apos extensarevisdo bibliogréfica e discussdo entre os
membros do Corpo Clinico da Unidade de Queimados dos
Hospitais da Universidade de Coimbra e colegas de diver-
sas Especididades, foi possivel adoptar um protocolo para
tratamento danecrdlise epidérmicatdxica, actualmenteem
vigor e com o qua se tém obtido bons resultados:
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1- Colheitadehistériaclinica, com especid atencdo para:

exposicdo recente a farmacos, pesticidas e produtos
naturais,

« factores associados aum risco acrescido de TEN (in-
fecgbes virais, IUpus, doencas hematol 6gicas, doenga in-
testinal inflamatdria, reaccdo enxerto-ver sus-hospedeiro, ex-
posicdo aRX, etc.);

« factores de mau prognéstico (atraso no encaminha-
mento para Unidade de Queimados, grande area afectada,
neutropenia persistente, ateracdo da fungdo renal, idade
avangada, mau status nutricional, ingestéo de mdltiplas
drogas,etc).

2 - Avaliagdo da érea afectada, a entrada, utilizando as
cartas corporais habitual mente empregues nos doentes quei-
mados.

3 - Estabel ecimento do plano de acgéo:

a) suspensdo de toda a medicag&o ndo essencial e proi-
bic&o da administracéo de corticosterdides;

b) biépsia cuténea (para confirmar o diagndstico clini-
co);

¢) ingtituicéo de fluidoterapia endovenosa (recorrendo
as férmulas dos queimados e controlando a diurese, que
deveraser de30-50 mi/h);

d) realizacdo de andlises clinicas diarias (hemograma
completo; bioquimica completa; provas de coagulagéo) e
colheita frequente, pelo menos bissemanal, de amostras
(exsudatos cuténeos, sangue, urina, expectoragcdo ou aspi-
rado brénquico, pontas de catéteres centrais) para exames
bacteriol 6gicos e testes de sensibilidade aos antibidticos;

e) realizag@o de RX torécicos e gasometrias sempre que
houver dividas sobre as condicdes respiratorias do doen-
te e, no minimo, numabase bissemanal;

f) prevencéo das Ulceras de stress com sucralfato oral
ou, caso ndo sgja possivel, com omeprazol ou ranitidina
endovenosos;

g) analgesia com agentes opi &ceos;

h) sedagdo com benzodiazepinas,

i) profilaxiadastromboses venosas profundas heparinas
de baixo peso molecular, por via subcuténes;

j) prescricéo de uma dieta com elevado teor proteico-
-calorico;

[) prevencéo de problemas ocul ares mediante observa-
¢do diaria por um Oftalmologista, com medicagéo
oftamol 6gicaapropriada (lagrimasartificiai's, solugdes anti-
-sépticas, antibidticos topicos) e libertagdo de aderéncias
sempre gue Necessario;

m) instituicdo defisioterapiaarticular erespiratdria, sob
vigilanciade especialistaem MedicinaFisicae de Reabilita-
Gao;

n) instituicdo de oxigenoterapia por sondaou de venti-



NECROL ISE EPIDERMICA TOXICA

lag&o assistidade acordo com estado clinico e gasometrias;

0) prevencdo da colonizac&o microbiana das areas ex-
postas com:

- técnicas de assepsia rigorosss,

- balneoterapia didria, sob sedagdo endovenosa e com
utilizagco de solugéo de clorhexiding;

- remocao das placas de descamagéo oral e nasdl;

- cirurgia precoce, com remogao de éreas de epiderme
soltas;

- coberturadas zonas expostas com a oenxertos cutaneos
ou substitutos sintéticos (Omiderm®);

p) instituicdo de antibioterapiaapenasface asinaiscli-
nicose/ou laboratoriais deinfeccdo (o uso profilactico esta
contraindicado, excepto nos doentes com neutropenia per-
sistente), utilizando antibiéticos de largo espectro e corri-
gindo de acordo com os testes de sensibilidade;

g) administrac&o de plasma humano inactivado e insti-
tuicdo de perfusdo endovenosa de heparina (20.000 U.I./
dia) face a aumentos slbitos do valor dos produtos de
degradacdo dafibrina(PDF's);

r) administracdo de N-acetilcisteinaem altasdoses (2 g,
4id), por viaendovenoss;

s) ingtituicdo de plasmaférese terapéutica — habitual-
mente sdo suficientes trés sessdes em dias alternados.

CASOCLINICO

O caso clinico a seguir descrito, de um dos doentes
tratados na Unidade de Queimados dos Hospitais da Uni-
versidade de Coimbra, ilustra o quadro clinico habitual, a
aplicacéo e o resultado do protocol o de tratamento exposto
e ainda as sequelas que eventualmente surgem neste
sindroma.

NSGC, 16 anosdeidade, racanegra, sem antecedentes
clinicossignificativos, deu entradanaUnidade de Queima-
dos dos Hospitais da Universidade de Coimbra em
18.06.2001, apresentando entdo lesdes cutaneas eruptivo-
-descamativasem cercade 46% dasuperficiecorporal, dis-
persas por todo o corpo, a excepgdo dos pés. A nivel dos
membros superiores e inferiores e do abdémen essas le-
sbes assumiam o aspecto de peguenas flictenas com con-
torno eritematoso (Figura 1.a), enquanto que naface, dor-
S0, térax eface anterior dosjoelhos confluiam em placasde
descamacao fécil, com sinal de Nikolsky positivo (figura
1.b). A doente apresentava igualmente atingimento das
mucosas oral e ocular (Figura 1.c), encontrando-se febril
(picos superiores a 39 °C) e bastante queixosa.

Colhida a histéria clinica verificou-se que no dia
13.06.2001 adoente tinha sido medicada com paracetamol
oral, devido aqueixas de cefaleias. Em 16.06.2001, devido
a0 aparecimento das primeiras lesdes cuténeas, de febre e
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Fig. 1: Caso Clinico — Aspecto a Entrada na Unidade de
Queimados

a) Atingimento do térax e distribuicdo centripeta das lesdes

b) Atingimento do dorso, com desprendimento de placas de
epiderme, e caracteristica imagem de “ roupa molhada”

de prurido recorreu ao Servico de Urgénciade um hospital
distrital, de onde teve dta, tendo-lhe sido recomendado
que aumentasse a frequéncia da administracéo de
paracetamol, subindo para 1 g de duas em duas horas. Em
17.06.2001, o agravamento dasuasituacao clinicafez com



LUISCABRAL etad

¢) Envolvimento das mucosas ocular e oral

que acabasse por ser internada no Centro Hospitalar de
Coimbra, ondefoi diagnosticada necrdlise epidérmicatoxi-
ca, pelo que a doente foi transferida para a Unidade de
Queimados dos Hospitais da Universidade de Coimbra no
diaseguinte. E dereferir ainda, pelas eventuai simplicagdes
etiol 6gicas, que adoentetinhafeito umarefeicdo num res-
taurante chinésem 10.06.2001.

A doente cumpriu o protocolo de internamento habi-
tual da Unidade de Queimados, e, além dainstituicdo de
fluidoterapia endovenosa, foi medicada com enoxaparina
(20mg, SC, id); sucralfato (1 g, oral, 6id); N-acetilcisteina
(200 mg, ord, 3id); morfina(5mg, IV, SOS) eaindapomada
deoxitetraciclina, quefoi aplicadaanivel ocular (3id). Em
19.06.2001, adoentefoi sujeitaaumasessao de balneotera
pia sob sedac&o endovenosa, com utilizag@o de uma solu-
¢ao de clorhexidina, apds 0 que seguiu parao Bloco Opera
tério, tendo-se efectuado a remocdo de todos os tecidos
desvitalizados ja destacados da derme, com aplicacdo de
substituto cutaneo sintético (Omiderm™) sobreas&reasdes-
nudadas. Posteriormente, e com umafrequénciaem média
trissemanal, a doente fez varias outras sessdes de balneo-
terapia, sendo reaplicado o substituto cuténeo sempre que
necessario.

Em 20.06.2001, adoente mantinha-sefebril, apresentan-
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do leucopenia (4000/mmd) e produtos de degradacéo da
fibrina(PDF s) aumentados (3,1 mg/ml), pelo quefoi revista
atabela terapéutica, passando a fazer N-acetilcisteina en-
dovenosaemaltasdoses(2 g, 4id) einiciando antibioterapia
comceftazidima(lg, 1V, 3id). A presencadetosseedispnéia
discreta, associadaaumagasometriacom umapO,, de 56%,
levou ainda a que fosse instituida oxigenoterapia por son-
danasal, com um débito de 8 litros por minuto. Nesse mes-
mo diaadoentefez aprimeirasessdo de plasmaférese. Em
21.06.2001, verificava-seumamelhoriaclinica, tendo sido
feita administracdo de plasma humano inactivado. Em
22.06.2001, foi feita nova sessdo de plasmaférese. Em
23.06.2001 a doente ja apresentava uma gasometria com
pO, de 100%, embora a presenca de anemia (com uma
hemoglobinade 9 g/dl) e PDF snovalor de 3,3 mg/ml tives-
sem levado a necessidade de administragéo de duas unida-
des de eritrdcitos e mais trés unidades de plasma humano
inactivado. Em 24.06.2001 amel horiadasituaco respirat6-
riapermitiu areducéo daadministracéo de oxigénio para4 |/
min (sendo totalmente suspensa em 9.07.2001). Em
25.06.2001, a doente foi sujeita a Ultima sessdo de
plasmaférese, encontrando-se ja subfebril, com 8.400
leucocitos/mm3, 1,7 mg/ml de PDF’s e 11,8 g/dl de
hemoglobina.

O estado clinico da doente continuou aevoluir favora-
velmente, tendo sido suspensa a administracdo de
ceftazidimae de N-acetil cisteinaem 29.06.2001. Sob o ponto
de vista cutaneo (e também anivel damucosaoral) houve
uma reepitelizacdo sustentada e relativamente répida, per-
mitindo aataparao domicilio em 13.07.2001.

Durante todo o internamento, a doente foi observada
diariamente por um Oftalmologista, que procedeu ao des-
bridamento dos fundos de saco conjuntivais sempre que
necessario (Figura2).

Fig. 2: Caso Clinico — Atingimento Ocular




NECROL|SE EPIDERMICA TOXICA

Observada periodicamente na Consulta Externade Quel-
mados dos Hospitais da Universidade de Coimbra, verifi-
cou-se uma boa evolucgéo das suas lesdes, havendo toda-
via a referir algumas sequelas. A doente apresenta
hipocromiacutanealigeiraanivel daface (Figura3.a) eman-
chas hipocromicas acentuadas nas areas atingidas do tron-
co anterior, dorso e membros (Figura 3.b). A existénciade
pequenas areas de cicatrizacdo hipertréfica a nivel dorsal
(Figura 3.c) levou a que fosse instituida pressoterapia me-
diante uso de colete compressivo. A doente tem sido ainda
aconselhadaafazer hidratagdo cutaneacom cremegordo e
autilizar protectores solares.

A nivel ocular, haasaientar apresenca de fotofobiae
epiforaligeiraseaindaumararefaccéo dosciliospal pebrais
(Figura 3.d), sem dterages da acuidade visual, estando a
doente a ser seguidatambém na Consulta Externade Oftal -
mol ogiados Hospitais da Universidade de Coimbra.

Fig. 3: Caso Clinico — Follow-up aos 18 meses

a) Alteracoes pigmentares na face e perda de cilios

b) Manchas hipocrémicas extensas no térax e membros
superiores

c) Cicatrizagdo hipertréfica e despigmentacdo cutanea a nivel
dorsal

CONCLUSAO

A grandemortalidade e morbilidade associadasanecrolise
epidérmicatoxica, faz com quesganecessariaafamiliarizacéo
de todos os profissionais de salide com este sindroma, parti-
cularmenteanivel dos Centrosde Salidee HospitaisConcehios
e Didtritai's, tendo em conta o elevado risco resultante de um
diagnostico e terapéuticatardios. Em todos os casos que cur-
sam com erupgdes eritematosas ou bolhosas associadas a
ingestéo medicamentosa, este deve ser um diagnéstico dife-
rencid aser sistemdtica e precocemente excluido. A transfe-
réncia imediata para hospitais equipados com Unidades de
Queimados devera ser feita rotineiramente nos casos suspei-
tos. A suspensdo precoce de toda a medicagdo nao essencid
évitd, sendo susceptivel de interferir com o prognéstico do
doente. A abordagem destes doentes € similar a abordagem
do doente queimado, exigtindo sinais promissores no que diz
respeito a novas formas de tratamento, atrés referidas, que
deverdo ser tidas em conta e, na medida do possivel,
implementadasnodoentecom TEN. A existénciadeum proto-
colo de tratamento nas Unidades especidizadas, necessaria
mente incompleto e em permanente actudizagdo, assegurao
minimo de standardizacéo fundamental paraproporcionar ao
doente os cuidados adequados, permitindo S multaneamente
a comparacdo dos resultados obtidos.
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