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SINDROME DE STEVENS-JOHNSON

El sindrome de SSJ fue descrito como un eritema multiforme vesiculobulloso de la piel que
afecta a genitales, 0jos y mucosas y se acomparia de fiebre.

El SSJ y la necrolisis epidérmica toxica se consideran dos variantes de una misma entidad.

Se habla de SSJ cuando se compromete menos del 10 % de la superficie corporal con méaculas
eritematosas o de color purpura o lesiones en diana atipicas no palpables. La superposicion
de SSJ y necrolisis epidérmica toxica compromete de 10 a 30 % de la superficie corporal con

maculas diseminadas de color purpura, o lesiones en diana atipicas planas.

La necrdlisis epidérmica tdxica consiste en un desprendimiento epidérmico de més de 30 %
de la superficie corporal, asociado con méculas de color purpura, diseminadas, de bordes mal
definidos (spots) o lesiones en diana atipicas planas. También puede presentarse como
ampollas y grandes laminas de desprendimiento epidérmico de méas de 10 % de la superficie
corporal, no precedidos por maculas de color parpura o lesiones en diana atipicas.

Generalmente, compromete el tronco, con eritema y ampollas confluentes.

El SSJ puede afectar a sujetos de todas las edades, aunque es mas frecuente en nifios y adultos
jévenes, seguidos de ancianos y pacientes con enfermedades del tejido conectivo, asi como

en pacientes oncoldgicos.

En cuanto a la etiologia, se han identificado mas de 200 farmacos que estan implicados
directamente en la aparicion del cuadro cuando se utilizan de forma prolongada. Los mas
frecuentes son los anticomiciales aromaticos, AINE, beta-lactamicos, sulfamidas, alopurinol,

terapia antirretroviral, y otros como sertralina, tramadol, macrélidos, quinolonas.

El riesgo de padecer este sindrome es mayor durante la primera semana de tratamiento para
la mayoria de farmacos y durante los dos primeros meses para los anticonvulsivos. En
general, durante las ocho primeras semanas de introducir el tratamiento hay que valorar el

riesgo.



Las infecciones micoticas, virales y bacterianas, también son patégenos implicados en la

aparicion del cuadro.

El SSJ se caracteriza clinicamente por la aparicion de fiebre elevada, dolor ocular, artralgias,
odinofagia y mal estar general. Todos estos sintomas pueden preceder a las manifestaciones
cutaneas de 1 a 10 dias. La caracteristica fundamental del cuadro son las lesiones cutaneas,
maculas de color purpura de bordes mal definidos (spots) sobre piel eritematosa o lesiones
en diana atipicas, dolorosas, ampollosas o necréticas y eritema perilesional. Las lesiones
deben diferenciarse de las dianas tipicas del eritema multiforme, las cuales se caracterizan
por presentar tres anillos concéntricos y pueden ser papulares.

Uno de los signos méas precoces es la estomatitis. La afectacion de la conjuntiva, mucosa
oral, nasal, genital y anorrectal, asi como la aparicién de una conjuntivitis purulenta bilateral

es muy caracteristica.

Es muy importante tener en cuenta si ha existido exposicion a farmacos durante las 3 semanas
previas al inicio de los sintomas. El signo de Nikolsky (sugestivo de esta entidad) consiste
en hacer presién en el borde lateral de una lesion ampollosa desencadenando la separacion

de la epidermis.

La escala SCORTEN estratifica la gravedad y el pronostico especialmente en la necrolisis
epidérmica toxica. Consiste en dar un punto a la presencia de cada uno de los siguientes
factores: edad >40 afios, presencia de cancer, frecuencia cardiaca >120, superficie corporal
afectada >10 %, urea sérica >28 mg/dl, bicarbonato <20 mol/l, glucemia >252 mg/dl. Si la
puntuacion es de 0-1 la mortalidad es de 3,2 %. Una puntuacion de 2 se asocia a una
mortalidad de 12,1 %; puntuacion de 3 mortalidad 35,8 %; puntuacion de 4 mortalidad 58,3
%, puntuacion mayor de 5 mortalidad 90 %.

Aun cuando el diagnostico del cuadro es clinico, se puede confirmar con biopsia cutanea. La
biopsia de la piel revelara grados variables de necrosis en los queratinocitos, edema de la

dermis y formacion de ampollas epidérmicas. Debe solicitarse hemograma, donde puede



aparecer eosinofilia 0 anemia; bioquimica, donde puede aparecer hipoproteinemia, aumento

de transaminasas e hipercolesterolemia; hemocultivos y radiografia de torax.

Ante este cuadro, siempre deberiamos de hacer diagnostico diferencial con otras entidades:
eritema multiforme, sindrome de la piel escaldada, enfermedad de Kawasaki, pénfigo

paraneoplasico y eritrodermia.

Como la severidad del cuadro es proporcional a la extension de piel afecta, asi en los
pacientes con necrdlisis epidérmica toxica, la pérdida de piel necrotica puede dar lugar a

infecciones que desencadenen una sepsis.

Es esencial la identificacion de los farmacos causantes del cuadro para poder retirarlos

precozmente, asi como tratar las infecciones precipitantes.

Si la afectacion de la superficie corporal es muy importante, estaria indicado ingresar al
paciente en una unidad de cuidados intensivos, ya que hay que vigilar de forma muy estrecha
la funcion renal y el equilibrio hidroelectrolitico para evitar un fallo multiorganico. En estos
casos, al igual que en los grandes quemados, hay que prestar especial atencion a la
administracion de fluidos, ya que las pérdidas a través de la piel necrética, sobre todo en el
caso de la necrolisis epidérmica toxica, pueden ser muy importantes. Existe controversia en

cuanto el tratamiento a utilizar.
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