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EL SINDROME DE STEVENS JOHNSON Y SU CONTINUO AL SINDROME
DE LYELL, UN ESPECTRO DE EVALUACION Y MANEJO PRECOZ

Introduccién

El Sindrome de Steven-Johnson (SSJ) se describio por primera vez en 1922 en
dos nifios como un sindrome agudo mucocutaneo; se caracterizé por una
severa conjuntivitis purulenta, estomatitis con extensiva necrosis mucosa Yy
manchas purpureas. Reconocida como una enfermedad severa con curso
prolongado y resultado letal que en la mayoria de los casos era inducida por
medicamentos, la cual debia ser distinguida en su etapa temprana del eritema
multiforme, cuya apariencia similar no representaba el mismo estrato
patofisioldgico.

Metodologia
Epidemiologia

El estudio de seguimiento mas fidedigno sobre SSJ y la NET, realizado en
Alemania del oeste, 1996, demostro la incidencia de 1.89 casos por cada millon
de NET. El virus del herpes simplex ha sido reconocido en varios casos de
SSJ, especialmente en nifios. La ocurrencia de NET en pacientes con anemia
aplasica severa, posterior a trasplantes alogenicos de células madre y medula
Osea, también se han reportado; sin embrago, hay casos de SSJ/NET sin
causa obvia identificable.

Clasificacién

El SSJ es una forma leve de la NET, la primera clasficacion publicada en 1993,
que se ha adoptado como definicibn de consenso, identificé al SSJ, a la
NET, y a la sobreposicion “overlap” del SSJ/NET, los cuales son parte de un
espectro de reacciones cutaneas severas que afectan a la piel y las
membranas mucosas. La distincidon entre éstas se basa en el tipo de lesiones y
la superficie corporal con ampollas y erosiones; cuando cubren de 3% a 10%
pertenecen al SSJ, de 11% a 30% sera sobreposicion “overlap” SSJ/NET, y
cuando rebasan este ultimo porcentaje sera NET franca. El patron cutaneo
frecuentemente asociado con SSJ son ampollas diseminadas, acompafadas o
acopladas (confluentes) con puntos purpurados (manchas) o vesiculas
confluidas.

Manifestaciones clinicas

El SSJ inicio comienza con fiebre y odinofagia (comun-mente mal
diagnosticado y tratado con antibioticos). Las ulceras y lesiones benignas
aparecen en las membranas mucosas, boca y labios, pero también en regiones
genitales y anales; las bucales son dolorosas y reducen la habilidad del
paciente para comer y beber. Un sarpullido de lesiones circulares de



aproximadamente 3cm de diametro surge en la cara, tronco, plantas de los
pies, brazos y piernas, pero no en el cuero cabelludo.

En la segunda fase se desarrollan areas de desprendimiento epidérmico, pero
cuando no lo hay debe realizarse una examinacion detallada de la piel por
medio de presibn mecanica tangencial en zonas eritematosas (signo de
Nikolsky), éste es positivo si la presion induce el desprendimiento mecénico
(pero no es especifico para NET o SSJ) o en la enfermedad bullosa de la piel
autoinmune.

La NET resulta en involucramiento extensivo de la piel con enrojecimiento,
necrosis y desprendimiento de la capa epidérmica completa de la piel y
mucosa. Antes de que estos hallazgos severos se desarrollen se observa un
prédromo similar al cuadro gripal (tos, rinorrea, fiebre, anorexia y malestar).
Una historia de exposicion a drogas existe en promedio de 14 dias, de una a
cuatro semanas previos al inicio de sintomas, pero puede resultar temprano (48
horas) si hay sobreexposicion. La boca se vuelve confluente de ampollas y
erosiones, tanto que la imposibilidad de deglutir o hablar es exorbitante, por lo
que la alimentacién se llega a realizar a través de un tubo nasogdstrico o
gastrico. Lo ojos pueden inflamarse, ulcerarse y presentar un estado rigido, lo
cual puede generar ceguera, mientras que la conjuntivitis previa se convierte en
severa.

Causa

El SSJ surge a partir de un desorden del sistema inmune, reaccién que puede
desencadenarse por drogas o infecciones, asi como por factores genéticos a
su predisposicidn. Las reacciones a medicamentos se reportan entre 80% y
95% de los casos de NET, principalmente antibiticos del tipo de las sulfas y en
la cuarta a mitad de los casos la causa se desconoce.

Patogénesis

Tanto el SSJ como la NET son el resultado de un efecto cumulativo de riesgos
alineados relacionados a la estructura de la droga y al paciente en su
predisposicion de alelos del Antigeno Leucocitario Humano (HLa), la
caracteristica del metabolismo de drogas y los clonotipos de linfocitos T.

Mecanismo inmunolégico del SSI/NET

Se reconoce como una reaccion de hipersensibilidad re-tardada (tipo 1V) con
una latencia tipica de cuatro a 28 dias y con casos extrafios hasta después de
ocho semanas de la iniciacion de la droga implicada. Las drogas son de bajo
peso molecular y usualmente funcionan como antigenos externos que son
reconocidos por receptores de las células T (TCRS) para activar res-puestas
inmunes adaptativas.



Pronéstico

El SSJ (<10% de superficie de area corporal) tiene un indice de mortalidad de
5%, mientras que la mortalidad por NET es de 30% a 40%.

Discusion
Manejo y tratamiento

El pronto discontinuo de las drogas causativas debe ser prioridad cuando las
ampollas o erosiones aparecen durante el curso de la administracién de la
droga.

Es importante brindar apoyo, debido a que SSJ/NET atentan contra la vida; al
ser una emergencia dermatolégica, los pacientes con infeccion de mycoplasma
pueden tratarse con macrolidos o doxiciclina oral. Inicialmente el tratamiento es
la hidratacion a través de liquidos IV, en especial con soluciones cristaloides,
alimentacion nasogastrica o parenteral con administracion de anestésicos
orales para tratar la ulceracion. Se debe procurar mantener una excrecion
urinaria de 50 a 80 mL/hr con NaCl de 0.9% a 3% y 20 mEw de KCL. Ademas
se requiere, en caso de hiponatremia, hipokalemia o hipofosfatemia, que puede
ocurrir en varias ocasiones, de un apropiado tratamiento leve o agresivo en
terapia de reemplazo. Las heridas deben tratarse conservativamente sin
realizar desbridamiento. Pese a esto, no existe tratamiento validado, especial-
mente meédico; la prescripcion con corticoesteroides es controversial, estudios
retrospectivos han sugerido que éstos incrementan la estancia hospitalaria y
las complicaciones; los inmunomoduladores, como la ciclofosfamida y
ciclosporina, no han tenido éxito terapéutico; el tratamiento con
inmunoglobulina intravenosa ha mostrado leves promesas en reducir los
sintomas.

Otras medidas de soporte, como el uso de anestésicos topicos y antisépticos,
el entorno céalido y el uso de analgésicos intravenosos no muestran diferencia
en el pronostico, pero si mejora la paliacién del paciente. Ademas se debe
consultar a un oftalmélogo iniciado el cuadro para limitar la formacion de tejido
cicatricial, vascularizacion corneal, pérdida de vision y otros problemas en los
tejidos. La utilizacion de lentes esclerales mejora en cierta forma el tratamiento.
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