Dermatologfa Argentina Vol. 27 N° 4 Octubre-diciembre de 2021: 144-144 ISSN 1515-8411 (impresa) ISSN 1669-1636 (en linea)

DERMATOLOGOS JOVENES

*| Eleccion maltiple: LESIONES AMPOLLARES GENERALIZADAS

Fabiana Paola del Valle Argafiaraz y Mariam Yisell Bazan
Residencia de Dermatologia, Hospital de Clinicas Pte. Dr. Nicolds Avellaneda, San Miguel de Tucumén, Tucumén, Argentina

*

Vardn de 63 aos, oriundo de San Miguel de Tucu-
man, con antecedentes de hipertension arterial,
medicado con enalapril 10 mg/dia, tabaquismo, y
erisipelas de repeticion, tratadas en cada episodio
con penicilina. Acudid a un Centro de Atencién Pri-
maria de la Salud (CAPS) por un cuadro de faringitis,

FOTO 1: Mdculas y placas eritematovioldceas
generalizadas con compromiso ocular y oral.

1) ¢Cudl es el diagnostico mas probable?

a) Enfermedad por IgA lineal por farmacos.

b) Pénfigo vulgar.

¢) Sindrome DRESS (reaccion a medicamentos con eo-
sinofilia y sintomas sistémicos).

d) Sindrome de superposicién (SSJ/NET).

e) Enfermedad de injerto contra huésped aguda grave.

2) ;Cudl de las siguientes afirmaciones es
correcta de acuerdo con el diagndstico de
sospecha?

a) La demora evocadora es de 2 a 16 semanas.

b) Las manifestaciones cutdneas estan, en el 100% de
os casos, acompafiadas de manifestaciones mucosas
y sistémicas.

para el cual se le prescribié penicilina y dipirona. Dos
dias después, consultd por una dermatosis generali-
zada, de 24 horas de evolucién. En el examen fisico
se observaban maéculas redondeadas, de centro
violdceo, con un halo periférico rosado “en blanco de
tiro’, las cuales confluian para dar lugar a placas y

FOTO 2: Ampollas fldccidas sobre base
eritematosa en el tronco.

0) Es una enfermedad mucocutdnea grave, de cardcter
autoinmune, que se manifiesta con lesiones ampollosas.
d) Es una complicacién frecuente y destructiva del tras-
plante de células hematopoyéticas.

e) Existen dos variantes clinicas sequn la edad de aparicién.

3) En relacion con los cuidados generales,
sefiale el enunciado falso:

a) No es necesario suspender el/los agentes responsa-
ble/s 0 sospechoso/s.

b) Hospitalizar al paciente en una unidad de cuidados
ariticos o quemados, con un equipo médico entrenado
en el manejo de esta patologfa.

¢) Esfundamental el manejo adecuado dela hidratacion.
d) Aplicar a todos los pacientes el SCORTEN (Toxic

ampollas flacidas dolorosas, con signo de Nikolsky
positivo, que comprometian la cara, el tronco y los
cuatro miembros. Se acompaiiaban de afectacion
de las mucosas conjuntival, oral, nasal y genital. Tras
lainstauracion del tratamiento, presentd una franca
mejoria de las lesiones (Fotos 1,2y 3).

FOTO 3: Periodo de reepitelizacion.

Epidermal Necrolysis-specific severity of illness score)
en los dias 1y 3 de hospitalizacién para estimar el
prondstico.

e) Es conveniente instaurar un aislamiento por contac-
fo y con temperatura controlada para prevenir infeccio-
nes e hipotermia.

4) ;Qué tratamiento indicaria segtin su diag-
nostico presuntivo?

a) Gammaglobulina hiperinmune humana.

b) Corticosteroides sistémicos.

¢) Ciclosporina.

d) Rituximab.

e) Las opciones A, By Cson correctas.

Las respuestas en pdg. 175
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Respuestas correctas: 1) D; 2) B; 3) A; 4) E.

El sindrome de Stevens-Johnson (SSJ), la necrdlisis
epidérmica téxica (NET) y el sindrome de superpo-
sicion (SSJ/NET) -forma intermedia de ambas- son
diferentes manifestaciones del espectro de una misma
enfermedad grave, la cual se caracteriza por una ne-
crosis epidérmica que ocasiona dolor y denudamiento
mucocutdneo.

En cuanto a su etiologfa, se relaciona con el uso de far-
macos en un 80% de los casos. Sin embargo, el virus
del herpes simple, las infecciones por Mycoplasma y
algunos factores genéticos son posibles desencade-
nantes.

Laincidencia del SSJ es de 1,5 a 6 casos por 1.000.000
de habitantes por afio, mientras que la de la NET es
de 0,52 1,6. Es mds frecuente en las mujeres (relacion
mujer: hombre 1,5:1), los ancianos, y los pacientes con
VIH, linfomas y tumores del sistema nervioso central.
El SSI/NET es una reaccion de hipersensibilidad re-
tardada de tipo IV, en la cual la administracion de un
farmaco en un individuo genéticamente predispuesto
puede desencadenar una respuesta inmune y la apari-
cion de la enfermedad.

Es de vital importancia interrogar al paciente y sus
familiares por el consumo de férmacos sistémicos o
topicos a fin de establecer la relacién temporal entre
a introduccion del farmaco y la aparicion del cuadro
para determinar la demora evocadora. Esta tltima es
de 5 a 28 dias y puede extenderse hasta 8 semanas.
El curso clinico se inicia con un perfodo prodrémico,
que suele comenzar con fiebre, tos o astenia, los cuales
pueden preceder la aparicién de las lesiones cutdneas,
presentes en el 100% de los casos. Luego, continda
el perfodo de necrélisis, que se inicia con lesiones en
diana o en“blanco de tiro"atipicas, y médculas eritema-
topurpdricas que confluyen. Posteriormente, aparecen
ampollas dolorosas y flécidas, excepto en las palmas
y las plantas, donde pueden ser tensas. Las mucosas
pueden presentar ampollas, erosiones o costras. La
mucosa oral estd comprometida en 71-100% de los
casos, la ocular en 50-78% y la genital en 40-63% de
los pacientes. La afectacion mucosa de los epitelios
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ocular y genital, no tratada de forma temprana, da
lugar a secuelas graves como disminucion severa de
la agudeza visual y sinequias, respectivamente. Hacia
el final de la enfermedad, se halla el periodo de reepi-
telizacion, que se prolonga entre 1y 3 semanas. Las
hiperpigmentaciones e hipopigmentaciones residua-
les ocurren en la mayorfa de los pacientes. Respecto de
las ufias, estas se caen y, cuando crecen nuevamente,
pueden presentar deformidades. En ocasiones, se pier-
den de forma permanente.

Seqln la superficie afectada, se clasifica en SSJ <
10%, SSHI/NET 10-30% y NET > 30%. El compro-
miso sistémico acompafia al cutdneo. Puede haber
afectacion pulmonar, renal y del tubo digestivo, y
dafio heptico. Para estratificar la gravedad de la en-
fermedad y predecir la mortalidad, contamos con un
sistema de puntaje: el SCORTEN. Este se debe realizar
en los primeros 3 dfas posteriores al inicio de los sin-
tomas. Evalla: edad > 40 afios, frecuencia cardiaca
> 120 lat/min, neoplasia sélida o hematoldgica, su-
perficie corporal descamada > 10%, urea plasmatica
> 60 mg/d, bicarbonato plasmético < 20 mEq/L y
glucemia > 255 mg/d. El puntaje esde 0 a 7y se co-
rrelaciona con tasas de mortalidad que van del 3,2%
al 90%, respectivamente. Aplicamos este sistema al
paciente del caso, quien presentd 3 puntos, con una
mortalidad del 32%.

Si bien el diagnéstico es clinico, se puede confirmar
con una biopsia de la piel. El estudio histopatoldgico
revela inicialmente la presencia de queratinocitos ne-
créticos aislados en los estratos basales e intermedios
de la epidermis. Mds tarde, se pueden apreciar ampo-
Ilas subepidérmicas, con necrosis confluente de que-
ratinocitos y un infiltrado mononuclear perivascular.
Para el tratamiento, se recomienda suspender el uso
de cualquier medicamento o agente. Es necesario
internar al paciente en una unidad de cuidados in-
tensivos, con un manejo multidisciplinario. Simulté-
neamente, se debe aplicar el SCORTEN en los dias 1
y 3 de hospitalizacién. Las dreas de tejido afectado
se lavan con solucion fisioldgica. En los casos de in-

feccion, puede realizarse antisepsia con clorhexidina.
En las dreas con ampollas, se recomienda preservar el
techo de estas a modo de apdsito bioldgico. Las zonas
denudadas deben cubrirse con vendas estériles. Para
cuidados de la mucosa oral, hay que realizar higiene
con clorhexidina y colocar vaselina sélida.

Para el tratamiento especifico, contamos con tres far-
macos usados con mayor frecuencia: corticosteroides
sistémicos, gammaglobulina y ciclosporina. Se reco-
mienda administrar los corticosteroides sistémicos en
las primeras 48 horas, en dosis altas y durante corto
tiempo. Se puede usar metilprednisolona 1 g/dfa por
3 dias, sequida de 1 mg/kg/dia de metilprednisona,
con un descenso rapido. La gammaglobulina huma-
na intravenosa, en a dosis recomendada de 2 g/kg o
mds, debe utilizarse entre 2 y 5 dfas. La ciclosporina es
eficaz en los primeros dias de la enfermedad, con una
dosis recomendada de 3-6 mg/kg/dia, distribuidos
en dos dosis, por un mdximo de 7 dfas, sequida de un
descenso paulatino hasta su suspension, 7 a 14 dias
después. Cabe resaltar que la administracion conjunta
de corticosteroides mds gammaglobulina humana
baja la mortalidad.

Describimos un caso de SSI/NET en un adulto mayor
que presentaba, como factor etioldgico, una faringitis
bacteriana tratada con dipirona y penicilina, con bue-
na respuesta al tratamiento con pulsos de solumedrol
y gammaglobulina intravenosa. Destacamos la im-
portancia del manejo multidisciplinario en una unidad
de cuidados intensivos, y de la suspension de todos los
farmacos 0 agentes sospechosos e innecesarios.
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