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RESUMEN

Introduccion: el espectro del sindrome de Stevens-Johnson
(SSJ) - necrdlisis epidérmica toxica constituye una entidad
alérgica dermatologica grave, frecuentemente asociada
a farmacos de prescripcion comdn. Su reconocimiento y
tratamiento oportunos son fundamentales para mejorar el
pronostico. Objetivo: describir el abordaje y evolucion de
una paciente pediatrica con SSJ. Descripcion del caso:
paciente femenina de 2 afios y 10 meses de edad que,
posterior a la ingesta de trimetoprima/sulfametoxazol (TMP/
SMZ), ingres6 al servicio de urgencias por un cuadro de
fiebre, Ulceras necrotico-hemorragicas en labios y afeccion
de piel de extremidades. Recibio tratamiento de sostén, con
evolucion clinica favorable. Conclusion: TMP/SMZ puede
asociarse a farmacodermias graves; ante un cuadro prodro-
mico con afectacion mucocutanea, debe sospecharse SSJ.

Palabras clave: sindrome de Stevens-Johnson, paciente
pediatrico, trimetoprima-sulfametoxazol, farmacodermia,
reaccion alérgica.

ABSTRACT

Introduction: the spectrum of Stevens-Johnson syndrome
(SJS) - toxic epidermal necrolysis - constitutes a serious
allergic dermatological condition, frequently associated with
commonly prescribed medications. Its timely recognition and
treatment are essential to improve prognosis. Objective:
to describe the management and evolution of a pediatric
patient with SJS. Case description: a 2-year-10-month-old
female patient was admitted to the emergency department
after ingesting trimethoprim/sulfamethoxazole (TMP/SMZ)
with fever, necrotic-hemorrhagic ulcers on her lips, and skin
involvement of her extremities. She received supportive
treatment and showed favorable clinical evolution in less
than a week. Conclusion: TMP/SMZ can be associated
with severe drug eruptions; in the presence of a prodromal
condition with mucocutaneous involvement, SJS should be
suspected.

Keywords: Stevens-Johnson syndrome, pediatric patient,

trimethoprim-sulfamethoxazole, drug eruption, allergic
reaction.

INTRODUCCION

Abreviaturas:
ALDEN = algoritmo de causalidad de farmacos para la ne-
crolisis epidérmica

El sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) es una reaccion
alérgica grave, que se considera una urgencia derma-

NET = necrélisis epidérmica téxica tolégica, con una incidencia estimada de 1 a 1.4 casos
SSJ = sindrome de Stevens-Johnson por millén de habitantes al afio.!2 Esta condicién se
TMP-SMX = trimetoprima/sulfametoxazol clasifica de acuerdo con el porcentaje de superficie cor-
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poral afectada; cuando es menor al 10% se denomina
SSd y, como necroélisis epidérmica toxica (NET) cuando
afecta mas de este porcentaje.?*

En cuanto a la etiologia, los farmacos constituyen
la principal causa, implicados en mas del 50% de los
casos. Los medicamentos més frecuentemente aso-
ciados incluyen antibidticos (TMP-SMX, ampicilina,
ceftriaxona, azitromicina), anticonvulsivos (fenitoina,
carbamazepina, acido valproico), antiinflamatorios no
esteroideos (piroxicam, ketorolaco), antifingicos, alopu-
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rinol y corticoesteroides. Mientras que las infecciones
ocupan un segundo lugar, destacando patégenos como
Mycoplasma pneumoniae, citomegalovirus, herpes
virus y virus de hepatitis A6

El cuadro clinico suele iniciar dias a semanas tras
laingesta del farmaco, con prédromo de 24-72 horas ca-
racterizado por fiebre y sintomas mucosos y sistémicos.
Posteriormente aparece una dermatosis generalizada
con predominio en cara, cuello, tronco y extremidades,
incluyendo palmas y plantas. Las lesiones evolucionan
rapidamente de maculas eritematosas a purpura, am-
pollas y erosiones; las ampollas pueden romperse y de-
jar dreas denudadas, con signo de Nikolsky positivo.®’

Un diagnéstico oportuno, puede mejorar la evolu-
cién de estos pacientes, por lo que el objetivo de este
articulo es describir el abordaje y evolucion clinica de
una preescolar con SSd.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de dos afios y 10 meses, producto de
la primera gesta, previamente sana. Siete dias previos
presenta fiebre, astenia, adinamia, rinorrea hialina;
fue llevada con facultativo quién inicia manejo con
TMP-SMX y control térmico. A las 48 horas presenta
maculas violaceas descamativas en labio inferior no
dolorosas (Figura 1);la madre suspende el antibidtico.
En los siguientes cuatro dias las lesiones se tornan de
color violaceo, y posteriormente en tlceras necrotico-
hemorragicas, afectando ambos labios, acompafiadas
de dolor, edema (Figura 2) y disfagia a sélidos. Es

Figura 2:

A-B) Lesiones color violaceo
evolucionando a Ulceras
necrotico-hemorragicas, tanto
labio superior como inferior.
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Figura 3: A-B) Ufias de manos y pies, con presencia de linea eri-
tematosa en region distal, las de los pies inclusive con onicoquicia.

traida al servicio de urgencias pediatricas, observando
epistaxis bilateral.

A la exploracion fisica se documentd peso de 15.4
kg (PC 85), talla de 100 cm (PC 95) e indice de masa
corporal de 15.4 kg/m? (PC 36). Presentaba datos de
deshidratacidn, con tono ocular disminuido, llanto sin
lagrimas, llenado capilar de tres segundos y mucosa
oral seca. Las fosas nasales eran permeables, con
presencia de manchas hematicas y costras. Se observé
eritema puntiforme bilateral en regién malar, no pru-
riginoso. Labios agrietados, con necrosis epidérmica
de color negruzco-violaceo, aspecto sanguinolento y
aumento de volumen; signo de Nikolsky peribucal ne-
gativo. La mucosa de la encia superior con equimosis
periodontal. Tenia taquicardia (125 latidos por minuto).
La mucosa genital sin alteraciones. En las unas de las
manos se observd una linea eritematosa distal, y en
los pies, onicoquicia (Figura 3). Las lesiones cutaneas
comprometian aproximadamente el 10% de la super-
ficie corporal.

Los estudios de laboratorio con leucocitosis (12,400/
mm?, neutréfilos 6,900/mm?), anemia leve (hemoglobi-
na 10.2 g/dL), proteina C reactiva elevada (14.9 mg/dL),
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y examen general de orina normal. Los hemocultivos
fueron negativos, al igual que la serologia para herpes
simple y citomegalovirus.

Ante la alta sospecha de SSJ, se inici6 hidratacion
intravenosa (IV) a 2,500 mL/m? con cristaloides, dexa-
metasona IV cada 12 horas por tres dias (0.3 mg/kg/dia)
y ayuno. Se interconsulta a dermatologia, confirmando
el diagndstico; se agrega gel de hialuronato de zinc,
fomentos de manzanilla y cuidados generales de la piel.

Durante sus cinco dias de estancia hospitalaria, la
evolucion fue favorable con disminucion progresiva del
eritema malar, y de la mucosa oral (lesiones en labios sin
huellas de sangrado y en menor tamato) y tolerando ali-
mentos blandos. Se egresé sin eventualidades (Figura 4).

DISCUSION

El presente caso ilustra una forma localizada del es-
pectro SSJ-NET, caracterizada por afectacion predomi-
nante de mucosa oral, labios y anexos ungueales, con
compromiso menor al 10% de la superficie corporal, lo
que permite su clasificacién dentro de las formas mas
limitadas de la enfermedad.®12 A pesar de esta exten-
s16n reducida, las manifestaciones clinicas observadas
son consistentes con las descritas a lo largo de todo el
espectro, donde la afectacion mucocutanea es practica-
mente universal. En nuestra paciente, destacaron las
maculas eritematosas en regién malar, concordantes
con las lesiones iniciales tipicas que pueden progresar
a areas confluentes de eritema con centros oscuros.
Por su parte, la afectacion oral se presenta en todos los
casos, como en nuestra paciente, manifestandose con
mucositis y ulceraciones caracteristicas.!

Figura 4: Mejoria de las lesiones en labios.



El abordaje terapéutico del SSJ-NET es integral y
comienza con la identificacién y suspension del agente
causal; en el presente reporte, el farmaco implicado ya
habia sido retirado antes de su ingreso. Una anamnesis
detallada es fundamental, dado que las manifestacio-
nes pueden aparecer hasta ocho semanas después de
la exposicién. Una vez establecido el diagnéstico, el
manejo se centra en medidas de soporte, cuidado de la
piel y prevencion de infecciones. Aunque el papel del
desbridamiento quirdrgico sigue siendo controvertido,
la evidencia sugiere que, junto con estrategias para mi-
nimizar el cizallamiento, puede mejorar los desenlaces.
Entre las opciones terapéuticas adicionales se incluyen
corticosteroides, inmunoglobulina, ciclosporina, inhi-
bidores de TNF-alfa y plasmaféresis.!?

Desde el punto de vista fisiopatolégico, la teoria
mas aceptada propone que estas entidades resultan
de apoptosis queratinocitaria mediada por linfocitos T
citotoxicos (CD8) y células NK (CD56), activados tras la
interaccién del farmaco con el complejo mayor de his-
tocompatibilidad tipo I y el receptor de linfocitos T.'%1?

Finalmente, la evolucidn clinica fue favorable, con
una duracién total de 13 dias y una estancia hospitala-
ria de cinco dias. La aplicacion de la escala SCORTEN,
aunque no especifica para poblacién pediatrica, otorgd
un puntaje de 1, correspondiente a un riesgo de morta-
lidad de 3.88%. En términos generales, la mortalidad
reportada es de 5.4% para SSJ, 15.3% para NET y
hasta 19.4% en casos de superposicién SSJ-NET.16-19
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