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COMUNICACION CORTA

EXITOSO TRATAMIENTO CON QUERATOPR()TESIS DE
BOSTON EN UN PACIENTE CON SINDROME DE LYELL

SUCCESSFUL BOSTON KERATOPROSTHESIS IN A PATIENT
WITH LYELL’S SYNDROME
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RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso de una paciente
que acude a nuestro servicio remitida por presentar
un sindrome de Lyell con severa participacién ocu-
lar. La intensa afectacién de la superficie ocular y la
insuficiencia limbica sientan la indicacién para
implantar una queratoprétesis de Boston tipo 1,
logrando un resultado funcional estable y muy
satisfactorio.

Discusién: Como se puede ver en este caso clinico,
la queratoprotesis de Boston tipo 1 parece ser una
opcién viable después de multiples trasplantes cor-
neales fallidos o en algunas situaciones con pobre
prondstico para una queratoplastia penetrante pri-
maria por presentar insuficiencia limbica, como el
sindrome de Lyell.

Palabras clave: Sindrome de Lyell, queratopréte-
sis, trasplante de membrana amnidtica, queratoplas-
tia, insuficiencia de células limbares.
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ABSTRACT

Case report: We present the case of a woman read-
mitted to our service to receive treatment for severe
ophthalmic manifestations due to Lyell’s syndrome.
This intense affectation of the ocular surface along
with limbal stem cell deficiency are grounds for tre-
atment with Boston type 1 keratoprosthesis, which
provided a stable and very satisfactory functional
result.

Discussion: As noted in this case report, the Boston
Type 1 keratoprosthesis seems to be a viable option
after multiple failed corneal grafts or in situations
with a poor prognosis for primary penetrating kera-
toplasty because of limbal stem cell deficiency,
such as Lyell’s syndrome (Arch Soc Esp Oftalmol
2009; 84: 635-640).
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INTRODUCCION

Se presenta el caso de una mujer de 48 afios de
edad, alérgica a pirazolonas y otros AINES que
ingresa en el servicio de grandes quemados presen-
tando un sindrome de Lyell tras la administracién
de ampicilina como tratamiento de una faringitis.

CASO CLINICO

La paciente debuta con un cuadro de reaccién
papulomacular con epidermolisis en superficie
cutdnea queratinizada de aproximadamente el 40%
(térax, espalda, tercio proximal de extremidades
inferiores), afectacién de mucosa nasal, genital y

[

conjuntiva ocular, fiebre de hasta 40°C, trombope-
nia (60.000), leucopenia (3.000), amilasa de 1.836
y LDH de 606. Se pauta tratamiento con clindami-
cina 600 mg iv/8 h, gentamicina 240 mg iv/24 h,
cefotaxima 1g/6h, urbason 40 mg/8h, ranitidina 50
mg iv/8 h, nutricién parenteral total.

Tras la remisién del brote agudo, y un control
ambulatorio, la paciente nos es remitida nuevamen-
te con una agudeza visual de lejos (AVL) de 0,4 con
+1,00 (-4.00 x 145°) en el ojo derecho (OD) y per-
cepcion de bultos a 3 metros con +5,00 x 55° en el
ojo izquierdo (OI).

El andlisis biomicroscopico del OD revela disti-
quiasis, simbléfaron, queratitis punteada difusa,
leucoma con vascularizacién corneal superficial y
en el OI, distiquiasis, simbléfaron y perforacién

Fig. 1: A: Estado preoperatorio con simbléfaron importante y conjuntivalizacion corneal severa. B: Peritomia conjun-
tival 360°y queratectomia lamelar superficial. C 'y D: Reseccion de tejido cicatricial.
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corneal con herniacidn iridiana y facoesclerosis
corticonuclear.

En el OI se practica un trasplante de membrana
amnidtica (TMA) como tratamiento de la perforacion
corneal, seguido cuatro semanas después por una que-
ratoplastia penetrante 8 x 7,75 mm y extraccion extra-
capsular de cristalino, con implante de lente intraocular.

Desarrolla una nueva tdlcera corneal con perfora-
cién asociada en el OI, por lo que se procede a la
liberacién de sinequias anteriores, aplicacién de
adhesivo bioldgico y colocacion de lente de contac-
to terapéutica.

El curso postoperatorio se entorpece con la apa-
ricién de una endoftalmitis en el OI, que a pesar del
tratamiento con antibioterapia intravitrea, topica y
sistémica, evoluciona a ptisis bulbi.

En el OD, comienza a presentar defectos epitelia-
les persistentes por insuficiencia limbica, por lo que
se decide un TMA.

Tras electrolisis de pestafias en varias sesiones y
cirugia de ectropién cicatricial, se practica facoe-
mulsificacién e implante de lente intraocular en el
OD, pero la conjuntivalizacién corneal progresiva
obliga a reintervenir, decidiéndose realizar una
reseccion del simbléfaron, reconstruccion de fon-
dos de saco con membrana amnidtica (figs. 1 y 2),
transplante alogénico de 3 piezas de 180° de tejido
limbar segtn la técnica de Holland, asociado a
queratoplastia penetrante (fig. 3) y tarsorrafias
laterales.

La paciente alcanza AVL de 0,4 con +4,00 (-2,50
x 140°), pero vuelve a presentar una udlcera corneal

Fig. 2: Ay B: Sutura de membrana amnidtica a los bordes de conjuntiva bulbar procesados. C y D: Reconstruccion
de fornices superior e inferior mediante anclaje de suturas de prolene en fondo de saco superior e inferior.
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Fig. 3: A: Reseccion limbar y trasplante alogénico de 3 piezas de limbo de 180°. B'y C: Queratoplastia penetrante con
16 puntos interrumpidos de nylon 10/0. D: Aplicacion de membrana amniotica superficial.

central refractaria al tratamiento y conjuntivaliza-
cion corneal progresiva.

Finalmente se realiza implante de queratoprotesis
de Boston tipo 1 para pseudofaquico en el OD aso-
ciado a una tarsorrafia externa (fig. 4). Se pauta tra-
tamiento con ciprofloxacino 500 mg/12h, ofloxaci-
no 1 gota/3h, vancomicina 1gota/3h, medroxipro-
gesterona 1 gota/3h, atropina 1gota/3h, dexameta-
sona 1 gota/3h, ddndose el alta tras haber alcanzado
con -2,50 esférico una AVL de 0,6

Actualmente, 24 meses tras la aplicacién de la
queratoprotesis, la paciente presenta una excelente
tolerancia a la misma manteniendo una AVL con
-2,50 de 0,7.

DISCUSION

La necr6lisis epidérmica toxica (NET) o sindro-
me de Lyell (1956) es una rara entidad clinicopato-
l6gica consistente en una reaccién idiosincrasica
ampollar exfoliativa, aguda, grave, resultando fatal
entre un 25 y 30% de los casos (1,2). Su mecanis-
mo etiopatogénico no estd del todo aclarado; exis-
ten hipdtesis sobre una reaccién inmunoldgica diri-
gida contra metabolitos reactivos en los queratino-
citos, agentes virales, o agentes derivados de ciertos
farmacos, pero, de lo que si hay evidencias es de
una actuacién de linfocitos T citotéxicos sobre los
queratinocitos alterados y de una liberacién aumen-
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Fig. 4: Queratoprotesis de Boston tipo 1. Se puede apre-
ciar una conjuntivalizacion progresiva del boton nasal
donante y la aparicion de una leve placa calcificada en
la zona temporal, que no es preciso retirar, debido a la
buena tolerancia.

tada de TNF en el fluido de las ampollas cutdneas,
desencadendndose en ultimo término la muerte
celular por apoptosis (1,3).

Se presenta un caso dramético en cuanto a seve-
ridad de secuelas oftalmolégicas que debuta con la
clinica tipica de la NET tras la toma de un farmaco
cldsicamente asociado a ésta, la ampicilina (1,2).

Es frecuente la afectacion conjuntival, como en
nuestro caso, con apariciéon de conjuntivitis muco-
purulentas y membranosas que desencadenan una
cicatrizacion posterior con el consecuente simbléfa-
ron, desviacién palpebral, triquiasis. También pue-
de darse la apariciéon de un ojo seco severo, por
afectacion de las glandulas caliciformes y la quera-
tinizacién del borde libre palpebral. También estd
descrito el sindrome de Sjogren por infiltracién lin-
focitica de las glandulas salivares (4).

Este cuadro representa un ejemplo de la aplica-
cidn clinica de la queratoprétesis de Boston tipo 1.

Los primeros resultados de su implantacién fueron
descritos por Dohlman en 1974, y su empleo fue
aprobado por la «Food and Drug Administration for
marketing in the U.S.» en 1992, habiéndose demos-
trado posteriormente en un estudio multicéntrico
(5) con 141 casos ser una opcion viable tras quera-
toplastias fallidas, o en situaciones de mal prondsti-
co para una queratoplastia penetrante, consiguién-
dose en un elevado porcentaje de pacientes incre-
mento de AVL, con altas tasas de retencion, y per-
mitiendo al clinico anticiparse a las posibles com-
plicaciones.

Finalmente, a través de este caso clinico se ha
podido comprobar que el empleo selectivo de que-
ratoprotesis de Boston tipo 1 puede constituir una
opcion terapéutica muy util en pacientes refracta-
rios a otros tratamientos, siendo posible una buena
tolerancia a la misma logrando una 6ptima AVL
corregida mantenida en largos periodos de segui-
miento (mds de 20 meses).
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