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RESUMEN

Se presentd una paciente femenina escolar de seis anos de edad raza mestiza, con antecedentes
de salud, sin antecedentes familiares a destacar;, embarazo y parto normales, a término, sin
patologia perinatal, correctamente alimentada, bien inmunizada; buen crecimiento y desarrollo.
Controlada por el pediatra, que acudié a su médico de familia por presentar sintomas catarrales
(tos pertinaz y fiebre) recibié medicacidon con fenitoina y al segundo dia de tratamiento comienza
con manifestaciones cutdneas de ampollas que se destechan y dejan observar zonas eritematosas
y humedas que se extendieron a casi la totalidad de la superficie corporal. El sindrome de
Stevens-Johnson es una dermatosis potencialmente fatal caracterizada por una extensanecrosis
epidérmica y de mucosas que se acompafa de ataque al estado general. Este sindrome vy la
necrolisis epidérmica toxica son reacciones de hipersensibilidad que se consideran formas polares
clinico-patoldgicas de una misma enfermedad. Ambas son reacciones adversas cutdneas severas

relacionadas con varios medicamentos. Estas enfermedades tienen impacto significante en la
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salud publica debido a su alta morbilidad y mortalidad. El porcentaje de superficie cutanea
afectada es prondstico y clasifica a esta dermatosis en tres grupos: sindrome Stevens Johnson
(cuando afecta menos de 10 % de superficie corporal) superposicion sindrome Stevens Johnson -
necrélisis epidérmica téxica (del 10 al 30 %) y necrdlisis epidérmica téxica (despegamiento

cutdneo mayor al 30 %).

Palabras clave: sindrome Stevens Johnson, necrélisis epidérmica tdxica, dermatosis,

hipersensibilidad, reacciéon adversa a medicamentos

ABSTRACT

Six years old, mixed race school girl patient, with a health record, no family history to note, was
presented. Born from a normal pregnancy and a delivery at term. Properly fed, well immunized.
Good growth and development. The patient had come to her family physician because of cold
symptoms with persistent cough and fever; she received a medication with phenytoin among
other drugs. On the second day of treatment the patient developed cutaneous manifestations of
blisters that exposed, when opened, erythematous and humid areas that extended to almost the
entire body surface. The Stevens - Johnson syndrome is a potentially fatal skin disease
characterized by extensive epidermal and mucosal necrosis that is accompanied by malaise.
Stevens Johnson Syndrome and toxic epidermal necrolysis are hypersensitivity reactions that are
considered clinic and pathologic entity of the same polar forms. Both Stevens-Johnson syndrome
(SJS) and Toxic Epidermal Necrolysis (TEN) are severe cutaneous adverse reactions associated
with some medications (RACS). These conditions have significant impact on public health because
of its high morbidity and mortality. The percentage of affected skin surface classifies this disease
into three groups and could define the prognosis:

-SSJ, when it affects less than 10% body surface

- Overlapping SSJ-NET of 10-30%

- NET, greater than 30% skin detachment.

Keywords: Stevens-Johnson syndrome, toxic epidermal necrolysis, dermatitis, hypersensitivity,

adverse drug reaction.
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INTRODUCCION

El sindrome de Stevens-Johnson (SJ]S) y la Necrdlisis Epidérmica Toxica (NET), son dos formas de
una enfermedad de la piel que amenaza la vida, en la que la muerte celular hace que la epidermis
se separe de la dermis. El sindrome, se cree, que es un complejo de hipersensibilidad que afecta a
la piel y a las mucosas. Aunque la mayoria de casos sea idiopatica (causa desconocida), la
principal de las causas confirmadas es la medicacion, seguida de infecciones y raras veces,
canceres. El sindrome recibe su nombre por Albert Mason Stevens y Frank Chambliss Johnson,
pediatras estadounidenses que en 1922 publicaron conjuntamente, una descripcion del desorden

en el American Journal of Diseases %8,

La NET y SSJ] son variantes clinicas de una misma enfermedad dermatolégica con diferente
severidad, compartiendo aspectos clinicos, etiolégicos, histolégicos y terapéuticos. Pueden
presentarse a cualquier edad, con una incidencia de 0,4 - 1y 1,2 - 2 casos por millén de personas
por afio, respectivamente, se estima que 2,1 millones cada afio por SSJ y 0,4 a 1,2 millones cada
afno para la NET. Pero nadie en la medicacion puede desarrollar SSJ o NET de forma impredecible.
Puede afectar a ambos sexos y todas las razas. La importancia de estas reacciones, aunque es
baja su frecuencia, radica en su gravedad con una mortalidad que para el SSJ] es del 5 %, y para
la NET puede llegar hasta el 40 %, de acuerdo con diferentes autores. En ambos casos las
lesiones comprometen la piel y dos o mas mucosas simultdneamente. Si este compromiso es del
10 % entonces se trata de SSJ y si es mayor del 30 % se califica NET. El diagndstico es clinico. Se
trata de una enfermedad producida fundamentalmente por medicamentos, aunque se ha
vinculado a agentes infecciosos virales, herpes virus, VIH, Mycoplasmapneumoniae, enfermedades

sistémicas, agentes fisicos, alimentos e inmunizaciones >,

Mas de 200 medicamentos son reportados en asociacion con SS] y NET. Se observa mas a
menudo con farmacos con vida media larga, en comparacién incluso con un medicamento
relacionado quimicamente similar, con una vida media corta. Una vida media de un medicamento
es el tiempo que la mitad de la dosis administrada permanece circulando en el cuerpo. Los
medicamentos suelen ser sistémicos (ingeridos por via oral o inyeccién), pero la NET se reporta

después de uso topico ¢,

PRESENTACION DE CASO

Se presentd una paciente femenina escolar de seis afios de edad raza mestiza, con antecedentes

de salud, sin antecedentes familiares a destacar, embarazo y parto normales, a término, sin
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patologia perinatal, correctamente alimentada, bien inmunizada, buen crecimiento y desarrollo.
Controlada por pediatra, que habia acudido a su médico de familia por presentar sintomas
catarrales con tos pertinaz y fiebre, recibié medicacién con la fenitoina y al segundo dia de
tratamiento comenz6 con manifestaciones cutdaneas de ampollas que se destechan y dejan ver

zonas eritematosas y himedas que se extendieron a casi la totalidad de su superficie corporal.

(fig. 1)

i
Fig. 1. Lesiones dermoepidermicas y mucosa oral

Se procedié a su admisién en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos seguida por el Cirujano
Plastico y Caumatologo; se constatd importante pérdida de fluidos, a través de extensas lesiones
con signos de Nikolsky, toma del estado general, signos de deshidratacion ligera aunque con
sensorio libre, desde el punto de vista de laboratorio se observd leucocitosis sin desviacion

izquierda y en el ionograma signos de contraccion asplacnicas.

Se comenzd con fluido terapia de reposicion posteriormente al célculo de las pérdidas, que
incluyeron cristaloides, coloides, agua y electrolitos a necesidades diarias, cada una de ellas, en el
momento preciso de su evolucién. Por su extension que abarco el 75 % de su superficie corporal
total, asi como, la afectacion de las mucosas oral y genital fue cubierta con antimicrobianos
sistémicos de amplio espectro, desde el momento de su admision, al mismo tiempo las lesiones se

trataron desde el punto de vista local. (fig. 2).
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Fig.2. Signo de Nikolsky, extensién 75 % de SC

DISCUSION

Su diagnéstico se realizd por las caracteristicas clinicas y se corrobord histoldogicamente, ambos
tratamientos, el general o sistémico, asi como, el local son basicos para la satisfactoria evolucién
de esta enfermedad, que se manifiesta como una dermatosis habitualmente generalizada y que
predomina en cara, cuello, tronco y extremidades y (puede incluir todo el cuerpo inclusive palmas
y plantas). Las lesiones son: manchas eritematosas que evolucionan en horas a la formacién de
lesiones purpureas, ampollas y erosiones en piel y mucosas. Sobre las maculas pueden aparecen
grandes ampollas de contenido claro o hemorragicas que se rompen y producen amplias areas
denudadas. El dolor puede ser leve o severo sobre las zonas lesionadas; la suave traccién de la
piel es suficiente para producir en su maxima expresion lesiones (signo de Nikolsky). Es sustancial
buscar intencionadamente lesiones en labios, mucosa oral, faringe, eso6fago conjuntiva,
ulceraciones cornéales y uveitis. En los pacientes con diagndstico de SSJ/NET es importante la

busqueda intencionada de estomatitis y sintomas que involucren traquea y bronquios ** .
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