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Sindrome de Lyell em 72% de superficie corporal

Lyell syndrome in 72% of the body surface
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 CARLOS CUNHA OLIVEIRAz Introducao: A sindrome de Lyell é caracterizada por flictenas
ROGERIO DE OLIVEIRA RIBEIRO em mais de 30% de superficie corporal e acomete mucosas.

Esté relacionada a reacéo alérgica decorrente de medicamentos
e apresenta alta mortalidade. Relato de caso: Mulher de 28
anos apresentou flictenas em 72% de superficie corporal
ap6s uso de diversos farmacos. Apesar da grande extenséo,
a paciente evoluiu de maneira satisfatéria e recebeu alta sem
sequelas. Conclusio: E fundamental o diagnéstico precoce, a
estratificacéo e a conduta para reduzir a mortalidade da doenca.

Descritores: Cirurgia plastica; Sindrome de Stevens-Johnson;
Exantema; Eritema multiforme; Dermatopatias.

B ABSTRACT

Introduction: Lyell’s syndrome is characterized by phlyctenas
on more than 30% of the body surface and by involvement of
the mucous membranes. It is related to the allergic reaction
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Cruz. Macana . A 28-year-old woman presented phlyctenas on 72% of the body
s pé, AP, Brasil. X . .

surface after using various drugs. Despite a great extent, the
Artigo submetido: 22/2/2019. patlenlt progressled .satl'sfgctcl)rllér.and was dlschggjged. w1thouct1

Artigo aceito: 20/10/2019. sequelae. Conc usion: Early diagnosis, 'stratl 1cat101}, an
management are essential to reduce mortality from the disease.

Conflitos de interesse: nao ha. Keywords: Plastic surgery; Stevens-Johnson syndrome; Rash;

Erythema multiforme; Skin diseases.
DOI: 10.5935/2177-1235.2020RBCP0039

! Universidade Federal do Amapé, Macapa, AE, Brasil.
2 Hospital de Emergéncia Osvaldo Cruz, Macapé, AF, Brasil.

240 Rev. Bras. Cir. Pldst. 2020;35(2):240-242


https://orcid.org/0000-0002-3957-2204
https://orcid.org/0000-0002-9254-5221
https://orcid.org/0000-0002-2250-3130
https://orcid.org/0000-0001-6068-4684

Sindrome de Lyell em 72% de superficie corporal

INTRODUCAO

A necroélise epidérmica téxica (NET), também
conhecida por sindrome de Lyell (SL), é uma
reagido alérgica mediada por linfécitos CD8 que
evolui com necrose da epiderme por apoptose dos
queratinécitos. A etiologia é desconhecida, mas é
desencadeada pelo uso de farmacos. Em virtude da
alta mortalidade, o conhecimento da condigéo, o
diagnéstico precoce, a estratificagio e a abordagem
adequada sdo fundamentais para a conducio
otimizada do paciente.

RELATO DE CASO

Paciente MD, género feminino, 28 anos de idade,
parda, proveniente do municipio de Laranjal do Jari
no Estado do Amap4a. No dia 26 de janeiro de 2019, a
paciente apresentou flictenas em mucosa oral apés
utilizar por 17 dias continuos o medicamento alopurinol
200mg por dia, 50mg de diclofenaco de sédio, 30mg de
cafeina, 125mg carisoprodol, 300mg de paracetamol de
12 em 12 horas. Nas 48 horas subsequentes, a paciente
desenvolveu flictenas em 72% de superficie corporal.
Também foi observado acometimento de mucosa oral,
vaginal, anal e o trato génito-urinario.

Ainda nas primeiras 48 horas, apresentou 38°C
de temperatura corporal e foi internada no Hospital
Estadual de Laranjal do Jari no dia 28 de janeiro de
2019. No dia 01 de fevereiro de 2019, foi encaminhada
ao Hospital de Emergéncia Osvaldo Cruz, onde foi
solicitada avaliagdo da equipe de cirurgia plastica do
referido hospital (Figura 1). A admissdo no Servico
de cirurgia pléstica foi conduzida clinicamente, onde
apresentou evolucdo satisfatéria, recebendo alta sem
necessidade de tratamento cirdrgico, no dia 10 de
fevereiro de 2019 (Figura 2). A escala SCORTEN néao foi
calculada, pois a mesma néo se aplicava ao tempo de
evolucio da doenga.

Figura 1. Paciente no 17° de evoluc¢éo no dia de admissdo no centro de
queimados.

Figura 2. Paciente no dia da alta hospitalar.

DISCUSSAO

Em 1922, o cirurgido indiano Albert Stevens e o
pediatra americano Frank Johnson descreveram dois
casos de febre, conjuntivite e inflamacéao de mucosas em
criangas, sendo que em um caso houve a perda total da
visdo. Apesar do desconhecimento da causa na época, foia
primeira descri¢ao da ulteriormente chamada Sindrome
de Stevens Johnson (SSJ). J4 em 1956, o dermatologista
escocés Alan Lyell descreveu uma condicdo em que
ocorria a necrose epidérmica disseminada, que evoluia
com a formacdo de flictenas associada a reacio febril
toxica. O estudo anatomopatolégico era de apoptose de
queratinécitos a qual o dermatologista nomeou de NET!.

Apesar da baixa incidéncia: 2 casos por milh&o
por ano, amortalidade dadoenca é alta: 30%. Trata-se
de uma reagio de hipersensibilidade que atinge pele
e mucosas e ainda nio possui etiologia bem definida.
A principal causa da NET é a medicamentosa, onde
os principais medicamentos desencadeadores séao
o alopurinol, os anticonvulsivantes aromaéticos, as
sulfonamidas e os anti-inflamatérios nao-esteroidais.
Observa-se também com mais frequéncia em pacientes
com HIV, lipus eritematoso sistémico e pacientes
submetidos ao transplante de medula. Em média, o
tempo de exposigio ao fator desencadeador é de duas
semanas, mas ha relatos de até 48 horas?.

Didaticamente, a NET pode ser dividida
de acordo com a superficie corporal acometida.
Desta maneira, denomina-se SSJ para casos em
que o acometimento seja de até 10%; sindrome de
sobreposicdo quando o acometimento varia de 10 e
30%; e, de NET, também conhecida como Sindrome
de Lyell (SL), quando o acometimento ultrapassava
30%?*. Em virtude da alta mortalidade, foi desenvolvida
a escala SCORTEN - Severity of Illness Score for Toxic
Epidermal Necrolysis. Na escala, ha sete varidveis
em que pesam um ponto cada e sdo: idade maior
que 40 anos; frequéncia cardiaca maior que 120
batimentos por minuto; neoplasia maligna associada;
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destacamento epidérmico de mais de 10% de superficie
corporal no primeiro dia; ureia maior que 28 mg/dl;
glicose maior que 252mg/dl e bicarbonato menor que
20mEq/l. De acordo com a pontuacio, a mortalidade
aumenta vertiginosamente (Tabela 1). A escala deve
ser aplicada no primeiro e terceiro dia de internagio
para elevar o valor preditivo®.

Tabela 1. Escala SCORTEN - Severity of Illness Score for Toxic
Epidermal Necrolysis.

Fatores de Risco

Idade > 40 anos

Neoplasia

Frequéncia cardiaca > 120bpm
Descolamento da epiderme de > 10%
Ureia > 28md/dl

Glicose > 252mg/dl

Bicarbonato sérico < 20mg/dl

Mortalidade

SCORTEN 0 ou 1 3,2%
SCORTEN 2 12,1%
SCORTEN 3 35,3%
SCORTEN 4 58,3%
SCORTEN > 4 90%

A manifestagdo inicial pode ser confundida
com uma sindrome gripal por trés dias antes das
manifestacbes mucocutineas. Ao exame fisico, o sinal
de Nikolsky e de Asboe-Hansen - desprendimento
da pele com leve friccdo e descolamento lateral da
pele apoés leve presséo sobre a bolha, respectivamente
- podem ser observados. O acometimento de mucosas
uretral, genital, oral e ocular sdo comuns e podem
preceder as lesOes cutaneas®.

O tratamento consiste em remover o agente
causal e ofertar o suporte necessério para o paciente,
preferencialmente em unidade de tratamento de
queimados. Nao hé consenso sobre a melhor maneira de
manejar as feridas posto que algumas pomadas podem
desencadear quadro semelhante, de modo que as lesoes
podem ser tratadas com agua e sabao. O debridamento
cirargico também ndo é consenso. Os antibi6ticos
sistémicos devem ser reservados somente para os casos
de infecgao, porque também podem ser agentes causais
de NET. O uso de corticoides endovenosos nao mostrou
beneficios e, podem, inclusive, atrasar o processo

*Autor correspondente:
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de cicatrizagédo e favorecer a infecgio secundéria. A
plasmaférese, apesar de indicada por alguns autores,
néo mostrou impacto significativo na mortalidade e
tempo de internagéo. O uso de ciclosporina vem sendo
indicado com sucesso, apesar do mecanismo de atuacio
ainda néo estar bem definido. O uso de imunoglobulinas
tem mostrado bons resultados e dependem da dose e
da administragdo precoce®.
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