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RESUMEN

El sindrome de Stevens-Johnson y la necrolisis epidérmica tdxica son formas polares de una misma enfermedad, una toxicodermia grave,

generalmente producida por farmacos y que afecta a piel y mucosas. Se caracteriza por erupciones maculares sobre las que aparecen

vesiculas/ampollas con un desprendimiento de mucocuténeo posterior. El tratamiento se basa en medidas de soporte especfficas y

cuidados mucocutédneos en unidades especiales, ya que no existe tratamiento especifico para la misma.
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El sindrome de Stevens—Johnson (SSJ) y la necrdlisis epidérmica toxica
(NET) es una reaccion alérgica grave que afecta a piel y mucosas y con
una afectacion multisistémica. Es  una urgencia dermatolégica grave,
poco frecuente, del orden de 1/10.000 a 1/1.000.000. Generalmente
es producida por farmacos y que suelen requerir ingreso hospitalario
en Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) y/o unidad de quemados
(UQ), ya que requiere la atencion de equipos multidisciplinarios(der
matdlogos, cirujanos plasticos, internistas, intensivistas y oftalmologos,
entre otros). Ambas son formas polares clinico-patoldgicas de la
misma identidad.

El SSJ/NET son toxicodermias graves caracterizadas por la aparicion
de ampollas pequefias o vesiculas sobre maculas purpuricas, con
un desprendimiento de la superficie corporal ocasionada por una
necrosis epidérmica sin que exista una notable inflamacién de la
dermis. Ademas existen erosiones en mucosas en dos o més sitios de
los siguientes: lengua, vaginal y ocular, que pueden ocasionar vaginitis,
faringitis y déficit visuales graves.

El cuadro inicial incluye sintomas agudos, lesiones cutdneas dolorosas,
fiebre (>39) en el 10-30 % pacientes, faringitis y alteraciones visuales
consecuencia de lesiones en mucosa oral y ocular. La afectaciéon
intestinal, pulmonar, edad avanzada y el desprendimiento de grandes
extensiones de piel son factores de mal pronostico.

Como hemos comentado ambas son formas polares clinico-
patoldgicas de la misma identidad, pero existen pequenas diferencias
que convendria resefar:

- En el SSJ el desprendimiento se la superficie corporal seria menor
del 10%, teniendo una mortalidad del 5%.

- En la forma TEN el desprendimiento seria mayor del 30% con una
mortalidad del 30% de estos pacientes.

- En la forma SSJ/NET el desprendimiento esté entre el 10 al 30%

El riesgo de desarrollar un SSJ/NET suele estar entre la 1-3 semana
(7-21 dias). Cualquier farmaco puede desencadenar esta enfermedad
pero los mas frecuentemente implicados son anticomiciales
aromédticos (carbamacepina, lamotrigina, fenitoina...), sulfamidas,
b-lactdmicos, alopurinol y AINE. Ninguna prueba es diagnostica, salvo
la readministracion del farmaco que es éticamente inaceptable por ser

potencialmente letal.

Se piensa que infecciones sobre todo virales podrian actuar como
cofactores, de hecho se recomienda la determinacion sanguinea
de VHS 1y 2, WZ, CMV, VEB, VHH 6/7, parvovirus y Mycoplasma
pneumoniae. También se piensa en que mecanismos inmunitarios
puedan jugar un papel en su produccion y el hecho de encontrar
linfocitos T citotoxicos especificos para el farmaco productor en las
reacciones vesiculosas, apoyarfa esto. Ademdas de esto cada vez se
estan encontrando més datos que apoyan que los factores genéticos
son factores predictores importantes de reacciones medicamentosas
graves; asi el HLAB*5701 se relaciona con SSJ/NET graves en
poblaciones asidticas, no encontrando esta misma relacion en

poblaciones europeas.

En las investigaciones se han recomendado multiples tratamientos
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sistémicos (corticoides,ciclosporina, gammaglobulinas....), pero en
la actualidad los mejores resultados se obtienen con la sospecha
diagnostica temprana, la interrupcién inmediata del farmaco
sospechoso, y el ingreso urgente en UQ/UCI para la administracién
de medidas de soporte especificas y cuidados mucocuténeos
especializados. El cuidado de la piel desepitelizada es fundamental
para mejorar el prondstico y evitar infecciones, hemorragias y pérdida
de electrolitos, que pueden ser letales. Este cuidado debe efectuarse
con antisépticos y antifingicos:clohexidina, nistatina y sulfadiacina
argéntica; esta ultima es una buena opcion salvo cuando el cuadro
sea producido por las sulfamidas y siempre teniendo en cuenta
que puede producir una  sensibilizacién sistémica y leucopenias
transitorias.

Las complicaciones mas frecuentes suelen darse en las formas NET y
tienen que ver con la pérdida de la integridad de la barrera cuténea,
la insuficiencia respiratoria y la afectacion ocular que puede llegar a
ocasionar incluso la ceguera.

La recuperacion suele ser lenta (semanas) y pueden quedar cicatrices
que en mucosas pueden dejar sinequias e incluso producir estenosis.
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