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UMMARY

Stevens-Johnson syndrome and
toxic epidermal necrolysis is a
disorder of immune complex-
mediated hypersensitivity thatis
a severe expression of erythema
multiforme, typically involving
the skin, oral cavity, eyes and
genitals. It is caused by many
drugs, infections and malignant
tumors. Its pathogenesis is
still partially unknown, and
no specific treatment has been
shown to be clearly beneficial,
therefore, the best treatment is
early diagnosis, withdrawal of
the suspect drug and support
therapy.
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NTRODUCCION
El sindrome Stevens-
Johnson (SSJ) y la necrolisis
epidérmica toxica (NET), son
enfermedades raras
pero potencialmente mortales,
involucrando piel y mucosas como
un trastorno de hipersensibilidad
sistémica debido a una expresion
multiforme severa. EI SSJ y el
NET
de una misma entidad.®*%7 La
incidencia es de 1 a 6 casos por

cutaneas

se consideran variantes

millon por afio en habitantes
en Europa y Estados Unidos, la
mortalidad es de 10% en SJS,
30 % en superposicion de SJS/
NET y de casi 50% en NET.

Esta condicion es mas comun
en adultos que en niflos y es mas
frecuente en mujeres que los
hombres.©

TIOLOGIA

Las tres mayores causas SIS/NET
incluyen infecciones, reacciones
a drogas y pocas veces el cancer,
mas de 100 medicamentos como
antinflamatorios no esteroideos,
antimicrobianos y anti epilépticos
han sido identificados causantes
de SJS/NET.?

ISIOPATOLOGIA

La reaccion por la cual los
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medicamentos provocan
SIS y NET es debido a una
hipersensibilidad severa que

involucra al complejo mayor de
histocomplatibilidad clase I 'y
es una expansion de linfocitos T
citotoxicos. El modelo propuesto
es la apoptosis de queratinocitos
en SSJ/NET, es una respuesta
inmune activada por el antigeno
humano (HLA),
que dependen de la presentacion
de un antigeno a receptores
especificos de células T (TCR) en
las células CD8+ T citotdxicos.

leucocitario

Después de este reconocimiento,
las células T citotoxicas producen
citocinas / quimiocinas, asi como
diversas proteinas
para inducir la apoptosis extensa

citotoxicas

de queratinocitos.] La muerte
celular causa la separacion entre
epidermis y dermis, produciendo
epidermolisis. 3 Otro mecanismo
de apoptosis seria la via de
receptores
como el TNF-r (receptor del
factor de necrosis tumoral), esto
receptores unidos a sus ligando,
activarian proteasas tipo caspasas,
efectoras de la apoptosis.?)
Entre los hallazgos histoldgicos

de muerte celular

se  observan
necroticos en amplia difusion o de
espesor total de la epidermis.!'”

queratinocitos

LINICA

El SJIS/NET puede iniciar con
fiebre
artralgias, odinofagia y malestar

elevada, dolor ocular,
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general de 1 a 10 dias como
sintomas prodromicos; seguido
por eritema intenso, progresando
rapidamente a la epidermolisis
y cesando en 2-3 dias, con
posteriores ampollas,  erosion
de las mucosas de ojos, genitales
y boca, las cuales casi siempre
son gravemente afectadas. Las
lesiones  mucocutaneas  son
tipicamente  no

se desarrollan

pruriginosas,

abruptamente,
comienzan como maculas que se
desarrollan en papulas, vesiculas,
ampollas, placas de urticaria o
eritema confluente. El centro de
estas lesiones puede ser vesicular,
purpurica, o necrética. El signo
de Nikolsky, sugestivo en esta
entidad, consiste en hacer presion
en el borde lateral de una lesion
ampollosa  desencadenado la
separacion de la epidermis.®>®
En el SSJ/NET las lesiones son
ampollosas atipicas
planas de predominio trocular.
El despredimiento epidérmico
permite la clasificacion entre
SJS, superposicion SJIS/NET y
NET. Cuando el desprendimiento
de epidermis es menor a una
superficie corporal del 10 % se
clasifica como SSJ, del 10-30%
en el sindrome de superposicion
SJS/NET y mayor al 30 % en
NET‘(1,2,IO)

o dianas

IAGNOSTICO

El diagndstico es clinico, se puede
confirmar con biopsia cutdnea.

La Dbiopsia puede presentar
grados variables de necrosis en
los queratinocitos, edema en la
dermis y formaciéon de ampollas.
Debe realizarse hemograma, con
o sin aparicion de eosinofilia o
anemia, en la bioquimica puede
presentarse una hipoproteinemia,
aumento de transaminasas e
hipercolesterolemia. Ademas
de hemocultivos y radiografia
de torax.®> Una historia clinica
adecuada y caracteristicas del
paciente  pueden

el diagnodstico diferencial de

establecer

este sindrome, el cual incluye
quemaduras, eritema multiforme,
pénfigo, sindrome de la piel
escaldada, dermatitis exfoliativa
pustulosas o exantematico.”

RONOSTICO
La puntuacion de gravedad
llamado Score de necrolisis

epidérmica toxica (SCORTEN)
relaciona ciertas variables a las
tasas de mortalidad. Consiste en
dar un punto a la presencia de
uno de los siguientes factores:
Edad >40 afos, presencia de
cancer, frecuencia cardiaca >120,
superficie corporal afectada >10
%, urea sérica >28 mg/dl, nivel
de bicarbonato <20 mmol/L,
glucosa sérica >252 mg/dl. Si la
puntuacion es de 0-1 lamortalidad
es de 3,2%; puntuacion de 2
mortalidad de 12,1 %; puntuacion
de 3 mortalidad de 35,8%;
puntuacion de 4 mortalidad de
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58,3%, y puntuacion mayor de 5
mortalidad 90%.%°9 La principal
causa de muerte es sepsis, edema
agudo de pulmén y hemorragia
digestiva.?®

RATAMIENTO

El manejo inicia con la evaluacion
de la severidad por medio
del SCORTEN, la afectacion
pulmonar, la identificacion del
medicamento
soporte vital rapido.® Se utiliza
la fébrmula de Parkland como en

causante y un

quemados, para la reposicion
de liquidos y correccion de
electrolitica; hay que vigilar de
forma estrecha la funcion renal
y el equilibrio hidroelectrolitico
para evitar fallo multiorganico.®
La suspension del agente causal
es  criticamente

Las lesiones orales

importante.
pueden
ser manejadas con enjuagues
bucales, los anestésicos topicos
son utiles en la reduccion de dolor
y las areas de piel desnuda deben
ser cubiertas con compresas
de solucion salina.®) Se deben
realizar curaciones una vez por
dia, con una minima manipulacion
para evitar el desprendimiento
de la piel, las heridas deben ser
tratadas conservadoramente,
sin debridamientos.”” El uso de
corticosteroides  sistémicos es
controversial porque altera la
reaccion inmune, favoreciendo
infecciones. Una dosis inicial
de 30 a 40 mg por dia de

prednisolona o metilprednisolona
durante varios dias y luego
disminuirla, es util para acortar el
tiempo de curacion. Algunos han
propuesto utilizar ciclofosfamida,
plasmaféresis,
inmunoglobulinas.®

hemodialisis €

ESUMEN

El SIS/NET es una enfermedad
rara, la cual es importante realizar
un diagnodstico temprano, para su
manejo y disminuir las secuelas
del mismo. El diagndstico es a
través de la clinica, confirmando
con biopsia. Existen puntuaciones
como el SCORTEN que nos
ayudan a pronosticar mortalidad.
® La deteccion de pacientes en
riesgo, la restriccion de uso de
los medicamentos fuertemente
asociados, la prevencion y el
tratamiento de las
deben ser prioridades para los
investigadores y los clinicos,
debido a que no hay tratamiento
especifico
hasta el momento.®

secuelas

demostrado eficaz
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