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Caso clinico

® Nifla de 10 afos

®* Fiebre de 4 dias de evolucién (max. 38.9°C) + enantema y
aftas orales (tratamiento en domicilio: ibuprofeno +
paracetamol)

®* Hiperemia conjuntival bilateral
® (QOdinofagia, tos y mucosidad

* Exantema eritematopapular pruringinoso con tendencia a
la formacién de lesiones vesiculo-ampollosas

® En cara, tronco, MMSS y MMI|
® (Con afectacion de mucosa oral y genital

®* Antecedentes personales: 3 episodios de fiebre + aftas
orales en 2015 en relacién con la toma de ibuprofeno
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Caso clinico
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e Afebril

® Mucositis oral con dolor intenso, conjuntival y genital

® Persiste eritema en cara, tronco, extremidades y
mucosas con tendencia a la formacidon de lesiones
vesiculo-ampollosas

® Tratamiento: Metamizol, Dexclorfeniramina y fluidos iv
. **.
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Caso clinico

;Diagnoéstico”
diferencial?
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Diagndstico diferencial

* Infeccioso:
e \irus: VHS 1y 2, Coxsackie (Enf. Mano-boca-pie), VVZ (varicela)

® PBacterias: S. aureus (Sdr. de escaldadura estafiloc6cica),
Mycoplasma

®* Dermatosis:
® Pénfigo vulgar, penfigoide ampolloso, dermatitis herpetiforme
® Sdr. de Sweet

® Desérdenes Inmunolégicos:
e Enf. de Kawasaky, Enf. de Behcet

® Farmacolégico: Sindrome de Stevens-Johnson/ Necrdlisis
~epidérmica téxica
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Diagndstico diferencial

Etiologia  Afawver | Encota_________

VHS tipo 102
Coxsackie (Enf. Mano-boca-pie)

VVZ (Varicela)

S. aureus (Escaldadura
estafilocécica)

Pénfigo vulgar

Penfigoide ampolloso

Dermatitis herpetiforme
Sdr. Sweet
Enf. Kawasaky
Enf. de Behcet

Sdr. Stevens-Johnson/ NET

Lesiones vesiculosas
Afectacion de mucosa

Lesiones vesiculosas
Afectaciéon de mucosa

Lesiones vesiculosas
Prarito

Lesiones ampollosas

Lesiones ampollosas
Afectacién de mucosas

Lesiones ampollosas
Afectacion de mucosas
Prarito

Lesiones ampollosas

* Prdrito

Lesiones eritematopapulosas
Leucocitosis con neutrofilia

Afectacion de mucosas oral
Conjuntivitis

Aftas orales 3 episodios/afio

+ Exantema eritema-ampolloso
» Afectacién de mucosas

Afectaciéon de mucosas

Lesiones en mismo estadio

Afectaciéon de mucosas

Prarito

Localizacién del exantema

Localizacion del exantema

Afectacion de mucosas
Ausencia de Enf. Celiaca

Exantema vesiculo-ampolloso que no

afecta palmas y plantas

No cicatrices previas
Exantema
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Caso clinico
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Febricula
Regular estado general

Mucositis oral con dolor intenso

Progresion del exantema vesiculo-ampolloso y de la

afectacion conjuntival y genital

Auscultacién pulmonar: sibilancias y espiracion
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Caso clinico
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Caso clinico
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Caso clinico
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Dia 2 |
* AS: A PCR (18.2 mg/dl)

e Serologia: CMV, VEB, Mycoplasma, Parvovirus,
Toxoplasma

® Test de Tzank: negativo
® Rx de térax: aumento de la trama parahiliar bilateral

® |Interconsulta a Dermatologia y Oftalmologia

nicio tratamiento con salbutamol nebullzado ixe
tibioticos topicos e Inmunoglobuline ‘-P Servicio de
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Caso clinico

® Dermatologia:

BIOPSIA




Caso clinico
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| Dia3-5 I

® Recibe 2°y 3% dosis de Imunoglobulina iv

® Mejoria clinica importante:
® [Fritema evoluciona hacia lesiones costrosas y hemorragicas

® Disminuye hiperemia conjuntival

**.

\P Servicio de




Caso clinico
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® Anatomia Patolégipa;
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Caso clinico

| #
| Dia 6 -9 I

® Continua mejorando:
e AS: Leucos 11.300/ulLyPCR 6.6 mg/dl

® |nicio alimentacién enteral (liquidos)

® Serologia (CMV, VEB, Mycoplasma, Parvovirusy
Toxoplasma): negativa
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Caso clinico
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Dfa 6 -9 |

® |nterconsulta a Farmacologia clinica:
® |buprofeno y paracetamol posibles causantes
e Suspender y evitar el tratamiento con ibuprofeno y paracetamol

® FEvitar cualquier medicamento asociado a este tipo de reacciones
cutaneas (incluido metamizol)

e Valorar realizar pruebas de alergia

® |nterconsulta a Alergia:

® Eneste momento no es posible descartar la implicacion de ninguno
de los AINEs empleados (ibuprofeno, metamizol) ni del paracetamol,
o0 la existencia de reactividad cruzada entre ellos o con otros AINEs

Evitar AINEs

izar corticoides sistém U o[ D, %eév'igfrie
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Caso clinico

| “
| Dia 10-12 I

® Mejoria progresiva de ambos exantemas
® Reepitelizacion de labios
® Mucosas en fase de resolucidon
® [fscasas lesiones exantematicas, en fase de costra

ALTA
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Caso clinico
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Caso clinico
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;Sindrome de
Stevens- Johnson?
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S.

de Stevens-Johnson (SSJ)

® |ncidencia: 1-4casos/millén de habitantes

¢ = 20% en edad pediatrica

® Etiologia:

Farmacos (70-80%): AINEs, ampicilina, amoxicilina,
cefalosporina, eritromicina, carbamacepina, ac. valproico...

Infecciones (5-20%): virus (VHS), bacterias (S. Pidégenes,
Mycoplasma)

Vacunas: varicela, sarampidn, rubeola, VHB
|diopatico (5%)
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S. de Stevens-Johnson

® Clinica:
Fases Signos clinicos
Primera fase (fase aguda) - Fiebre, congestién ocular, prurito, malestar a la deglucion, lesiones cuténeas tempranas en
torax
- Eritema y erosion de mucosa bucal y genital
- En pérpados, conjuntivitis con secrecion
- En algunos casos manifestaciones respiratorias y gastrointestinales
Segunda fase
- Largas areas de desprendimiento epidérmico
- La extension de las lesiones es de factor prondstico
- Presencia de ampollas, zonas de erosion, necrosis
Tercera fase - Secuelas, signos de hiperpigmentacién o hipopigmentacién de la piel; atrofia de ufias, ojos
(sobretodo NET) secos, simbléfaron, entropion, lagoftalmos, queratoconjuntivitis, disminucién de agudeza

visual, secuelas de lesiones en mucosas oral y esofégica
- Insuficiencia exocrina pluriglandular y pancreética

/o- Cruz N.; S/ndrome de Stevens Johnson y necrOIISIs epidérmica téxica en
*
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S. de Stevens-Johnson

® Diagnéstico:
® Antecedente de infeccién o uso de medicamento
® Manifestaciones clinicas
o AS: A Leucos
® Biopsia de piel:

® Queratinocitos necréticos basales y ampolla subepidérmica, con
presencia de celularidad inflamatoria

® No se recomienda realizar Pruebas cutaneas
oIl A
_ OHLA A2 *“

Servicio de

l) ] Las >
D
EEEEEEEEEEEEEEEEE




S. de Stevens-Johnson

® TJratamiento:

e

1. Retirada del posible agente causal

2. De soporte « Alimentacion (NE o NPT)
« Fluidos iv + electrolitos
« Control del dolor

3. De la piel « Compresas SSF/ biolégicos naturales en areas
denudadas
* Antisépticos tépicos
» ;Desbridamiento?

4. De la mucosa oral * Enjuagues orales
* Anestésicos locales
« Unguentos labiales

5. De la mucosa ocular « Lagrimas artificiales
» Ciclopéjicos
« Corticoides tépicos
« Antibiéticos tépicos

6. De la mucosa genital « Apésitos humedos

** (]
« Barios Servicio de
« Lubricante | Pediatria
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S. de Stevens-Johnson

® Tratamiento:

® Medicamentoso:
* Inmunoglobulina iv (IGIV): 1g/kg/dia durante 3 dias

® Otros:
e (Corticoides
® (Ciclosporina
® [nhibidores TNF

® Plasmaféresis

**.
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S. de Stevens-Johnson

® Tratamiento:

Pediatrics
December 2003, VOLUME 112 / ISSUE 6

Use of Intravenous Immunoglobulin in Children With Stevens-Johnson Syndrome
and Toxic Epidermal Necrolysis: Seven Cases and Review of the Literature

Denise W. Metry, Peter Jung, Moise L. Levy

® Revisan el uso de IGIV en 35 casos de SSJ de edad pediatrica
® FEtiologia farmacolégica en 25 casos:
® Anticonvulsivantes > antibidticos > paracetamol
e |GIV util y segura en nifos a dosis de 0.5-1g/kg x 3 dias
La respuesta es mas duradera si uso concom|tante
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S. de Stevens-Johnson

® Prondéstico:
® Mortalidad 59,
® Mejor prondstico que en adultos

® Depende de:
* Area afectada
® Aparicién de complicaciones (sepsis)

° A LDH
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Necrdlisis
epidérmica toxica (NET)
Forma parte de un mismo espectro clinico que SSJ
Incidencia: 0.4-2casos/mill6bn de habitantes

Etiologia: farmacos (80%)

La principal diferencia: gravedad y extensiéon de las lesiones
e Afecta >309, de la superficie corporal
® Nikolsky +

Asocia mayor numero de complicaciones: neumonia,
hemorragia digestiva alta/baja, insuficiencia renal, etc

**.
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SSJ y sus variantes

Hallazgos clinicos de SSJ, SSJ traslapado con NET y NET

Entidad clinica

SSJ

SSJ traslapado con NET

NET

Lesiones primarias

Distribucioén

Afectacién mucosa
Sintomas sistémicos

Porcentaje superficie corporal
de la piel desprendida

N.; Sindrome de Stevens-J

Lesiones rojo oscuro

Lesiones planas en tiro al
blanco

Lesiones aisladas confluentes
(+) en cara y tronco

Si
Frecuentemente

< 10%

Lesiones rojo oscuro

Lesiones planas en tiro al
blanco

Lesiones aisladas confluentes
(++) en cara y tronco

Si
Siempre

10-30%

ohnson y necrdlisis epidérmica toxic

Placa eritematosa mal
delineada

Desprendimiento epidérmico
Lesiones rojo oscuro

Lesiones planas en tiro al
blanco

Lesiones aisladas raras
confluentes (+++) en cara,
tronco y otro sitios

Si
Siempre

> 30%
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Eritema multiforme
mayor (EMM) y SSJ

® Hasta hace poco se consideraba una misma entidad

® Existen diferencias en:
® Ftiologia: EMM tiene mayor relacién con infecciones
® Severidad: < grave
® (Clinicas:

Area afectada

Lesién diana tipica Acral
SSJ Ampollas con borde <1O%
SSJ solapado TEN purpudrico/ Generalizada 10-309%,
NET eritematoso + diana >309,

- Heng Y.K., Lee H. Y.; Roujeau J.-C-; Epidermal Necrolysis: 60 Years of Errors
nces; 2015; 1/3(5): 1250-54
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Conclusiones

® E| SSJ y sus variantes forman parte de un mismo
espectro clinico (excepto EMM)

® [os farmacos suelen ser los principales agentes
causantes de SSJ y sus variabtes. Su identificacién debe
conducir a su retirada

® Su diagnéstico precoz es importante para instaurar de
forma temprana un tratamiento que evite la aparicion
de sus complicaciones

® La Inmunoglobilina iv es actualmente el tratamiento de
eleccion en la edad pediatrica

L EI pronéstico del SSJ en nlnos es mejor que en "
‘ > [ ]
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