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Sindrome de Stevens-Johnson - Presentacion de 9 casos
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RESUMEN

| sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) es una

dermatosis inflamatoria, sistémica, reactiva,

aguda, potencialmente mortal, con manifesta-
ciones mucocutaneas importantes. Se revisaron 9
pacientes con diagnéstico de SSJ, atendidos en el Hospital
Infantil Universitario de la Cruz Roja de Manizales, entre
1992y 1999.

Palabras clave: sindrome de Stevens-Johnson,
eritema multiforme.

INTRODUCCION

En 1922, Stevens y Johnson describen en dos
ninos “una enfermedad febril con estomatitis erosiva,
conjuntivitis purulenta severa y una erupcion cutanea
diseminada, de maculas rojas oscuras con centro
necrotico”.’ En la década de los 40, el epdnimo “Sindrome
de Stevens Johnson” (SSJ) es incluido en la literatura mé-
dica mundial.

En los ultimos 30 anos se habia aceptado que el
eritema multiforme (EM) menor y mayor, el SSJ y la
necrolisis epidérmica toxica (NET) formaban parte de un
espectro clinico.2 Actualmente se considera que el SSJ
no esta relacionado ni etiolégica ni clinicamente con el EM,
aunque histolégicamente sean similares.*

La incidencia estimada de SSJ es de 1-7 casos por
millén por afo®, en su mayoria debida a medicamentos,
ocasionalmente a infeccién por Mycoplasma pneumoniae
y menos frecuentemente a otras causas.

Es caracteristico el compromiso sistémico, con
manifestaciones iniciales inespecificas como fiebre alta,
tos, odinofagia, fotofobia, artralgias, vémito y diarrea, las
cuales son seguidas en 1-3 dias por erosion de 2 0 mas
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membranas mucosas y por lesiones cutaneas diseminadas,
consistentes en vesiculas sobre maculas o placas
eritematosas o purpuricas, diferentes de las lesiones en
“blanco de tiro”, vistas en el EM, aunque algunos autores
las denominan en “blanco de tiro atipicas”. Se pueden
presentar ampollas, en una extension del 10% de la
superficie corporal, a diferencia de la NET, en la que se
presentan >30%, considerandose como sindrome de so-
breposicion SSJ-NET cuando comprometen entre 10-30%
de la superficie corporal.® Otros sistemas que pueden es-
tar afectados son el respiratorio, gastrointestinal y renal.

Se sugieren dos posibles mecanismos fisiopatogéni-
cos: el primero habla de un metabolismo anormal de las
drogas involucradas con la acumulacién de metabolitos
reactivos, los cuales actian como haptenos adhiriéndose
a las proteinas o células epidérmicas, con la induccion de
una respuesta inmunolégica. El segundo considera una
reaccion citotoxica mediada por células, dirigida contra la
epidermis.”

El aspecto mas importante en el tratamiento es retirar
inmediatamente el posible medicamento responsable. La
progresion de la enfermedad es dificil de predecir, y su
manejo varia dependiendo de la severidad clinica. Las
medidas iniciales incluyen reemplazo de liquidos, alivio
sintomatico del prurito y dolor, y manejo local de las lesio-
nes mucocutaneas. El uso de esteroides sistémicos conti-
nua siendo controversial, pues aunque disminuyen los sin-
tomas y frenan la extension de las lesiones, no aceleran la
remision y pueden favorecer complicaciones graves como
sangrado gastrointestinal e infeccion.® El SSJ puede te-
ner una mortalidad del 5-15%, generalmente relacionada
con septicemia o falla renal.’
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PACIENTES Y METODOS

Se analizaron las historias clinicas de 9 pacientes con
diagnostico de SSJ, vistos en la consulta externa del
Hospital Infantil Universitario de la Cruz Roja de Manizales
entre 1992 y 1999. Los criterios de inclusion fueron el
compromiso de 2 o mas mucosas y la presencia de lesiones
cutaneas, cuya descripcion correspondiera a nuestro
diagndstico. Se registraron los datos personales, los
hallazgos histopatolégicos y se evaluaron los siguientes
aspectos clinicos: diagnostico de ingreso, distribucion de
las lesiones en piel, mucosas comprometidas, otras
manifestaciones, medicamento o patologia asociados,
tratamiento, tiempo de hospitalizacion y complicaciones.

RESULTADOS

De los 9 pacientes con SSJ, 6 (66.7%) eran mujeres y
3 (83.3%) hombres; el rango de edad oscilé entre 7-13
anos con un promedio de 9.8 anos. El diagndstico correcto
al ingreso de los pacientes fue hecho en 4 de ellos, otros
diagndsticos clinicos fueron reaccion medicamentosa,
exantema-neumonia, varicela—neumonia y vasculitis.

Todos los pacientes presentaron lesiones en piel de
extremidades, incluyendo palmas y/o plantas en 3 (33.3%),
en tronco 5 (55.5%) y en cara 3 (33.3%). El compromiso
de las membranas mucosas fue oral y conjuntival en 9
(100%) pacientes y genital en 4 (44.4%) de ellos. Entre las
otras manifestaciones, fiebre alta fue la mas frecuente en
8 (88.8%) pacientes, seguida por tos y odinofagia en 5
(55.5%), vomito en 3 (33.3%) y artralgias en 2 (22.2%).

La enfermedad estuvo asociada con un medicamento
como factor desencadenante en 7 (77.7%) pacientes,
siendo éste fenitoina en 3, carbamazepina en 2,
fenobarbital y trimetoprim-sulfa en 1 caso cada uno. Se
sospecho infeccion por Mycoplasma pneumoniae en 2
pacientes con neumonia, en uno de ellos la radiografia
de térax fue consistente con neumonia atipica primaria
(Figuras 1-4).

En 2 pacientes se tomo biopsia de piel, que confirmo
el diagnostico de SSJ. El tratamiento incluyd esteroides
sistémicos en 5 pacientes (55.5%), durante un tiempo
promedio de 10 dias y fueron requeridos antibioticos
sistémicos en 3 (33.3%) casos. El tiempo de hospitalizacion
oscilé entre 8-15 dias, con un promedio de 9 dias, siendo
8.5 dias en los que recibieron esteroides, y 9.5 dias en los
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que no se administraron. Se presentaron complicaciones
en 2 (22.2%) pacientes, desnutricion aguda severa en uno
(11.1%) y muerte en otro (11.1%).

DISCUSION

El SSJ ha sidoreportado en todos los grupos de edad;
sin embargo, es mas comun en menores de 20 anos, a
diferencia de la NET cuya mayor incidencia se presenta
en pacientes ancianos; nuestro rango de edad (9.8 anos)

Figura 1. Compromiso de mucosas oral y conjuntival.

Figura 2. Placas edematosas en antebrazo.
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Figura 4. Infiltrados algodonosos difusamente
distribuidos en ambos campos pulmonares, hallazgo
compatible con neumonia atipica primaria.

es similar al informado en el estudio de un hospital
pediatrico (9.2 anos) de Bourdeaux, Francia.®

Aunque el diagndstico clinico es evidente en la mayoria
de los casos, solo fue acertado en 4 (44.4%) pacientes;
una posible explicacion de este hecho es que el ingreso y
diagnostico de los pacientes en nuestro hospital corre a
cargo de médicos no dermatdlogos. La distribucion gene-
ralizada de las lesiones cutaneas, incluyendo el tronco,

Figura 3. Compromiso
de mucosa genital.
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como la presentaron la mayoria de los pacientes, es
caracteristica del SSJ, a diferencia del EM que tipicamente
tiene una distribucion acral y simétrica.? La alta frecuencia
en el compromiso de las mucosas oral, ocular y genital de
nuestros casos esta de acuerdo con la informada en la
literatura.*

La asociacion con medicamentos es lo mas frecuente,
y aproximadamente 100 drogas han sido reportadas, siendo
los antibidticos, anticonvulsivantes y anti-inflamatorios no
esteroideos los tres grupos mas constantes, y entre ellos
la carbamazepina y las sulfas con una incidencia
prevalente®, ambas presentes en nuestro estudio.

La infeccion por Mycoplasma pneumoniae es consi-
derada la segunda causa del sindrome, reportada desde
1945 por Stanyon y Warner.'® Los sintomas prodrémicos
infecciosos y respiratorios se presentan entre 2 dias y 2
semanas antes de que se inicien las manifestaciones
mucocutaneas, es frecuente la discrepancia entre los sig-
nos auscultatorios y los hallazgos radioldgicos, neumonia
atipica, lo cual hizo sospechar el diagnostico en una de
las pacientes.

El uso de esteroides sistémicos en 5 casos no influyd
en el tiempo de hospitalizacion. Tampoco modifico el curso
de la enfermedad en una de las pacientes de 13 anos,
quien presentd SSJ asociado con fenitoina, septicemia,
falla renal, y muri¢ a los 15 dias de hospitalizacion (Figu-
ras 5-7). En un caso el compromiso de mucosa oral fue
tan extenso que lo llevd a desnutricion aguda severa,
requiriéendose alimentacion parenteral.

Figura 5. Compromiso extenso de piel y mucosas.
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Figura 6. Vesiculas y ampolla en cara y pabellon au-
ricular.

Figura 7. Compromiso de palmas.

Nine patients diagnosed as SJS between 1992 and
1999, at Hospital Infantil of La Cruz Roja, Manizales,
are reviewed.

SUMMARY

Stevens-Johnson Syndrome (SJS) is a systemic,

reactive, inflammatory, acute dermatosis, potentially Key words: Stevens-Johnson Syndrome, erythema

letal, and with prominent mucocutaneous involvement. multiforme.
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