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RESUMEN

El sindrome de Stevens-Johnson es una enfermedad ampollosa severa,
que puede ocasionar la muerte si no es tratado oportunamente. Se
presentd el caso de un paciente masculino, de 3 afos de edad, atendido
con multiples lesiones en piel y mucosas, y toma del estado general
hasta la gravedad. Se realizé diagndstico y tratamiento multidisciplinario
con evolucion satisfactoria al egreso.
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ABSTRACT

Stevens-Johnson syndrome is a severe blistering disease, which can
cause death if not treated promptly. The case of 3-year-old male patient
is presented and treated with multiple lesions on the skin, mucous
membranes taking the general condition up to severity. A
multidisciplinary diagnosis and treatment was performed, with a
satisfactory evolution to the discharge.
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INTRODUCCION

El sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) consiste en una enfermedad
ampollosa severa frecuentemente causada por ingesta de
medicamentos, con desprendimiento epidérmico y erosion de las
mucosas.’

En la presentacién clinica SSJ/NET estd asociado a necrodlisis
epidermicotdxica (NET).?3

La patogénesis es multifactorial, la susceptibilidad genética se ha
identificado por la presencia de antigenos humanos inducidos por
carbamazepina, alopurinol*y los AINES.>

Es una enfermedad rara, incidencia global de 2 casos por millon de
habitantes, con una tasa de mortalidad de 20-25 %.!

Los sintomas iniciales incluyen fiebre, ojo lloroso y disfagia, se
presentan dias antes del inicio de las manifestaciones cutaneas, las
mucosas respiratorias y gastrointestinales pueden afectarse también.®

El diagndstico esta principalmente basado en los hallazgos clinicos,
deben ser confirmados de ser posible por biopsia.’

Los exdmenes de laboratorio definen el prondstico del paciente.®
Los principales diagnosticos diferenciales son las enfermedades
autoinmunes, dermatosis IgA linear, penfigoide ampolloso, sindrome piel

escaldada estafilocdcica.’

El tratamiento de esta entidad consiste en la suspension del
medicamento causal y medidas intensivas.!%!!

El uso mantenido de la terapia inmunosupresora, puede causar
insuficiencia renal.?

La inmunoglobulina humana y la plasmaféresis muestran resultados
exitosos.

Oftalmologia usa corticoides para el alivio de problemas oculares, con
buenos resultados.?
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La cirugia se usa en casos con gran descamacion epitelial, se han
realizados implantes en mucosas con membrana amniotica, siendo la
extension de las lesiones el principal factor prondstico.

La mortalidad es menor a un 5 % en los pacientes con el diagndstico.

La mortalidad en niflos es mas baja que la reportada en adultos, la
recurrencia sugiere inmunosupresion y predisposicién genética.’

Las secuelas son frecuentes, consisten en hiper o hipopigmentacion vy
lesiones oculares generalmente.!

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, 3 anos, buenos antecedentes de salud, que acude al
hospital con la madre luego de ingerir dos tabletas de Dipirona, con la
aparicion de rash y lesiones en toda la economia corporal, fiebre y toma
del estado general, por la gravedad de los sintomas es ingresado en los
servicios de Terapia Intensiva.

Al examen fisico se encontrd la piel con rash acompafiado de lesiones
eritemopapulosas en toda la economia corporal, con descamacién de
piel facial y signo de Nikolsky el signo consiste en presionar la piel
suavemente para provocar la separacion de las capas de piel epidermis
de la dermis (Figuras 1y 2).

Figuras 1 y 2. Lesiones maculo-papulosas y descamacion de
piel, propia del SSJ y NTE.
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El examen bucal mostrd lesiones costrosas y blanquecinas en labios vy
mucosas (Figura 3).

Figura 3. Lesiones costrosas y
erosivas en mucosa oral y de
ambos labios, difundidas a
mentén y regiones genianas de
ambos lados.

Presento valores de leucocitos en 27,9 x 10° g/I, hemoglobina en 104 g/I
y eritro en 124 mm/h.

Se manejo como un SSJ, asociado a una NET, el tratamiento consistio
en hidratacién, antipiréticos vy antiinflamatorios, plasma e
inmunoglobulina, se aplicaron cremas y unglentos para tratar la
descamacion de piel y mucosas, incluyendo vendajes oclusivos (Figura.
4).

Figura 4. Vendaje oclusivo.
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El paciente se estabilizé a los 16 dias, el rash desaparecio a los 20 dias.
Evolucién: satisfactoria, sin secuelas post-sindrome.

DISCUSION

Llama la atencidon que en el caso que se discute la erupcién de las
lesiones aparecen luego de la administracion de la dipirona,
medicamento frecuentemente usado en el tratamiento de los estados
febriles y dolorosos, sobre todo en nifos donde el uso de otros
medicamentos con accién similar no se puede prescribir.

Esto permite fundamentar la etiologia antes planteada, y finalmente
desarrolla un cuadro aparatoso como lo descrito anteriormente.!%>

En el caso que se discute, las regiones anatdmicas afectadas coinciden
con la mayoria de las bibliografias revisadas, empezando por la cara,
cuello, tronco y extremidades superiores, con la siguiente extension a
toda Ia6 8economl'a corporal incluyendo las mucosas orales, genitales y
anales.”™

La mayor incidencia de aparicién del sindrome se asocia con los adultos,
puede deberse al mayor consumo de medicamentos, entre estos la
carbamazepina usada en el tratamiento de las migrafas, medicamento
altamente asociado con esta enfermedad.’®

Es necesario destacar que las secuelas son mayores en los nifios, en los
que la fiebre y la toma del estado general agravan mas rapido el cuadro
con la aparicién de mayores complicaciones y riesgo para la vida'?, lo
gue sucedié con este paciente.

Se considera que el cuadro clinico se comportd igual que lo descrito por
varios autores que describen esta entidad, s6lo que no fue descubierto
ningln antecedente de susceptibilidad genética, la que ha mostrado
tener un papel muy importante en la patogénesis en ciertos casos,
debido a casos familiares y reacciones poblacionales a medicamentos
especificos.*®

Comprobada la correlacién etiologia-cuadro clinico se decide tratamiento
con enfoque multidisciplinario.%!!

El uso de corticoides se limité a las aplicaciones oculares y curas locales
con cremas, coincidiendo en lo controversial del papel de estos
medicamentos en el tratamiento de esta enfermedad.
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Se destaca el uso del oleozon como regenerador de la mucosa y
antiséptico, por su papel al aportar oxigenoterapia a los tejidos dafados
y asi facilitar una pronta y eficaz cicatrizacion.'?

La evolucidn satisfactoria del paciente invalidd la necesidad del acto
quirdrgico, siendo mas usado en el tratamiento de las secuelas.

El cuadro que presentd el paciente del estudio, permitid incluir en el plan
de tratamiento el uso de inmunoglobulinas que favorecieron Ila
incrementacion de las defensas organicas y la mejoria del estado
general, logrando una progresiva cicatrizacion de la descamacion
cutdnea y mucosa.!?

También desempefiaron un papel primordial los cuidados médicos
brindados, la edad y el buen estado general de salud del paciente.?®

CONSIDERACIONES FINALES

Es oportuno resaltar que un medicamento tan usado en nuestro pais
como es la dipirona causd este sindrome tan severo en el paciente, lo
que llama la atencidon sobre el abuso y las dosificaciones de los
medicamentos sobre todo en la edad pediatrica.
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