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~ OBJETIVOS -~

+ INMEDIATOS .

- Tratamos de lograr una mejor comprensidn de los que es el
Sindrome de Stevens-Johnson y el Sindrome de Lyell, en =--
cuanto a definicién, etiologia, incidencia, diagnéstico y

tratamiento .

- Conocer las caracteristicas clinicas de los pacientes gque
acudieron al Hospital Infantil de México Dr. Federico Go-~
mez, en el periodo de 19B0 a 1990, =on los diagndsticos -

de Sindrome de Stevens-Johnson y ESindrome de Lyell .

- Asi tambidn como el de efectuar una revisidn bibliogrdfi-
ca de la literatura mundial sobre el Sindrome dec Stcovens-

Johnson y el Sindrome de Lyell .



~. OBJETIVOS -~

LEDIATOS .

Los objetivos mediatos nos permiten conocer la inciden -

cia de casos con diagndstico de Sindrome de Stevens-John

y Sindrome de Lyell, en el Hospital Infantil de M3~

son
xico Dr. Federico Gomez, en el periodo comprendido de =~
1980 a 1990 .



- La incidencia en el Sindrome de Stevens-Johnson, en el Hospitai
Infantil de México NDr. Federico Gomez, en ¢l periodo comprendi-
do entre 1980 y 1996, al igual gque la incidencia en ¢l Sindrome
Je Dyeil, no {uéd similar a ia opservada en ta literatura mun --
dial, donde el puntc de mdxima incidencia se reportd entre los-

5 y 8 afos de edad .

~ En cuwanto al sexo, el 60% de los sujetos afectos son varones —-—
segin fuentes internacionales, siendo dste porcentaje similar--
al encontrado en los nifios que acudieron al Hospital Infantii--
de México Dr. Federico Gomez, en el periodo comprendido entre--
1980 y 1990, con diagndsticos de Sindrome de Stevens-Johnson y-

Sindrome de Lyell .

- En cuanto a etioclogia los casos mds exhaustivamente documernta--
dos han sido aguellos precipitados por infecciones virales apa-
rentemente, no correlaciondndose con la etivlogia de los nifios-
que acudieron al Hospital Infantil de México Dr. Federico Gomez

en el periodo comprendido entre 1980 y 1990 .

- Las manifestaciones clinicas, mucosas afectadas y complicacio--
nes de los nifios que acudieron al Hospital Infantil de México--
Dr. Federico Gomez, en el periode comprendido entre 1980 y 1590

son similares a las reportadas en la serie mundial .



- ANTFCFPDENTES

Bazi reportd por primera vez on 1862 la coneccidn entrae
Eritema Multiforme y estomatitis . Hebra bautizdé en 16866 la enfer
medad como Eritema Exudativo Multiforme . Exudative, indicando --
cimplomcinle un proceso inflamatorio que no necesariamente implica
un exudado visible. Multiforme, expresa una coneccién entre cinco
tipos de c¢ritema tal como van cvolucionando ¢n una misma enfermeo-
dad : E. papulatum, E. tuberculatum, E. annulare, E. iris y E. gy
ratum; son simplemente formas de la misma enfermedad en diferen--
tes estadios. En cfecto, en un tiempo dado la erupcidn puede ser-
monomdrfica, pero el Eritema Multiforme se volvié como una licen-—
cia para describir cualquier erupcidn gue mostraba una combina --
cidn de eritemas, como la Dermatitis Herpetiforme. El concepto -~
general de Hebra corresponde al Eritema Multiforme Menor. La for-
ma mayor tiene mayor reconccimiento empezandn rcan lac acorzicnis-
de Bazi y Raposi, que la enfermedad de Hebra pudiera ser mds sove
ra y culminando con las d¢scripciones de Fiessinger y Rendu -
[ 1917 | subsecuentemente denominadas ¥Fotodermosis Erosiva Pluri-
orificial, Fiebre Eruptiva asociada con estomatitis y oftalmia --
{ . Stevens-Johnson 1922 ], Dermatocstomatitis [ Baader 1925 ] y --
Sindrome de la mucosa respiratoria [ Stanyon y Warner 1945 ] «---
los cuales se reficren al mismo proceso., Es importante reconocer-
que como eriginalmente descrito por Lyell en 1956, la Necrélisis-
Téxica Epidérmica representa la expresidn extremadamente severa -

del Eritema Multiforme Mayor. [ 1. 24. 25.])



En cuanto cpidemiologia, la forma mayor del Eritema Mul
tiforme es rara, pero su incidencia verdadera es incierta debido
a . que puede presentar diversos estadios. Tiene su menor inciden -~
cia on verano, sin embargo su mayor incidencia es en Diciembre, -
Enero, Febrero y Mayo. Es poco comin que se presente abajo de los

3 afos © arriba de los 50 anos . { 25.1} .

Aunque la patogenia es desconocida, las evidencias cre-
cientes sugieren que el Eritema Multiforme representa una reac --
cidén de hiperscnsibilidad. Los datos circunstanciales incluyen :
1.~ La coeristencia & evolucidn del Eritema Multiforme desde una-

urticaria clinicamente tipica, vasculitis é eritema nudoso .
2.~ El acortamiento del periodo de latencia entre la exposicidn -
y el desarrollo de la enfermedad, desde un intervale inicial-
de 10 a 21 dias, hasta varias horas en la reexposicidn y
3.- La precipitacidn de nuevos ataques después de la nueva exposi
cidén al antigeno .
Recientemente Kazmierowski y Wuesper encontraron depésitos de Ig-
G , complemento y fibrina alrededor de los vasos superficiales de
la dermis con inmunofluorescencia directa. Esto brinda evidencia-
circunstancial a favor de una etioclogia de complejos inmunes en ~
algunos casos como minimo, al igual que hipocomplementemia que ~-
tambidn se encuentra ocasionalmente.
Los cambios cutdneos pueden relacionarse con el dafo vascular pri

mario seguido por pérdida de plasma y clementos celulares y axa -

cerbado por factores locales asi como la funcién posiblemente al-



terada de los macrdfagos. El marcado edema resultante puede desa-
parecer ¢ progresar a vesiculacidn subepidérmica franca y luego a
su vez a vesiculacidn ¥ necrdlisis epidérmica téxica adyacente .
Necrdlisis, denota necrosis y desprendimiento de la epidermis y -
todo su espesor. Téxico signitica el gesarroliu de sintomad song

titucionales severos y sus complicaciones. [ 9. 25, 1 .

El cuadro clinico varia desde una crupcidn localizada -
de la piel y mucosas [ Eritema Multiforme Menor |, al desorden --
multisistémico severo | Eritema Multiforme Mayor |, con ampollas;
y erosiones severas de las membranas mucosas [ Sindrome de Ste --

vens-Johnson ] . Algunos autores también colocan una mayor pérdi-~
da generalizada de la epidermis [ Sindrome de Lyell & Necrdlisis-
TSxica Epiddérmica ] dentro de la clasificacidén de Eritema Multi--
forme Mayor. El Eritema Multiforme Mayor [ Sindrome de Stevens -~
Johnson }, es una forma gevera bulosa del Eritema Multiforme que-
produce fiebre alta, sintomatologia general pronunciada, dlsper--
sidn de las bulas y el compromiso de 2 ¢ mds superficies mucosas.
Se caracteriza por el establecimiento repentino, un periodo pro--
drdmice 4o 1 a 134 dias en los que pucde ocurrir fiebre, malestar-
cefalea, tos, coriza, odinofagia, vémitos, dolor tordcico, mial--

gias y artralgias con una taza de mortalidad del 5 al 10% .

Las infecciones por lerpes simple parecen ser un impor-
tante factor etioldgico en la forma de Eritema Multiforme Menor--

Las infecciones por Mycoplasma, Histoplasma, ECHO virus, Coxsa--



chievirus, salmonella, difteria; las producidas por vacunas [ BCG
pulio, ‘viruela ]; por radiotcrapia y drogas parccen sor las cau--
gas mds comunes en. la variedad mayor, centre las que se reportan -

secundarias a nieilina, sullooawidas, tetraciclinas, barbitdri-

cos, fenilbutazona, hidantnina, carbamacepina. salicilatos, diabg
tdgenos orales, vifampicina, griscofulvina, teofilina, arscnico -

entre otros . [ 1. 2. 3. 5. 6. 12. 17. 25. 28. 29. ] .

En la variedad mayor.las membranas mucosas de los la ~--
hics, cjos, nariz, genitales y recto muestran bulas cxtensas con-
una membrana blanca grisdcea, costras hemorrdgicas caracteristi--
cas y erosiones superficiales con ulceraciones. Los cambios ocula
res pueden ser particularmente serios con conjuntivitis severa--~
ulceras corneales, queratitis, uveitis y panoftalmitis. Las se --
munlac pucden ser graves incluyendo la cequera total. Las compli-
caciones crénicas resultantes de una hiperemia conjuntival, inclu
yendo simblefaron, entropidn y el Sindrome del ojo seco pueden --
conducir a Jano tardio corneal y representan la sccucla mds signi
ficante a largo plazo cn los sobrevivientes. El ecompromizs pul--
monar puede ocurrir como extensidn de la orofaringe 6 el arbol ~--
tragqueobronguial, & puede ser debido a pneumonitis asociada al --
inicio de una infeccidn viral o infeccidn sccundaria. Se reportd-
un caso de complicacidn respiratoria cen pneumomediastine, pneumg
peritoneo y enfisema subcutdneo, ademds de un caso poco usual de-
bronguiolitis obliterante rapidamente progresiva . En casos extre

mes el compromiso renal con hematuria, nefritis y en algunos ca ~



so0s F~lla renal progresiva puede ocurrir. En otras cirvcunstancias
la ulceracidn esofdgica & tragueal, piodermia y/o septicemia pue~
den complicar su curso, siendo ésla la principal causa de mucrte-
en los pacientes con Sindrome de Stevdns~Johnson y Sindrome de --

Lyell. [ 5. 13, 4. 19, 24, 27. ] .

E1l Sindrome de Lyell, es considerado por algunos auto -
res como una variante scvera exfoliativa del Eritema Multiforme -
Mayor, caracterizada por el rdpido establecimiento del eritema --
diseminado y necrosis epidérmica. Se considera como ¢l mds serio-

problema secundario a leos epfectos

s de las drogas, siendo-~
un buen ejemplo de la dificultad que hay en cstablecer la asociaw

cién entre el accidente observado y una droga particular.

La patogénesis de la Necrdlisis Téxica Epiddérmica invo-
ugra und necrdeie indusida nar 'dvenas de 1a capa celular basal -
de la epidermis con la produccidn de bulas subcpidérmicaé, mis -=-
gue grietas superficiales vistas on pacientes con Sindrome de la-
piel cscaldada Stafilececcica. Estas caracteristicas diferentes--
son importantes en la diferenciacidn clinica de los 2-desrdenes.
Debido a que la Necrdlisis Tdéxica Epiddrmica comparte caracteris-
ticas con la forma severa del Eritema Multiforme Mayor { Sindrome
de Stevens-Johnson ] y se piensa por algunos autores gue es la ==
mixima cxpresién de éste Sindrome, parece apropiado categorizar a
la forma inducida por drogas de la Necrdlisis Tdéxica Epidérmica,-

ceme una forma extrema del Eritema Multiforme Mayor. Se ha sospe-



chado una reaccidn de hipersensibilidad tardia como mecanismo pa-
togenico en algunos pacicntes con Necrdélisis Toxica Epidérmica in
ducida por drogas. Aungue el comienzo de la Necrdlisis Téxica Epi
dérmica es agudo, en muchos casos se ha observado signos prodrdmi
cos como sensacidén de quemadura en las conjuntivas, sensibilidad-
cutdnea, riebre, malestar y artralgias. Entre unas pocas horas y-
1 6 2 dias después aparece una erupcidn morbiliforme predominante
mante en la cara, en las extremidades y en arcas dc la piel que -
no cstdn directamente expuestas al sol, que confluyen rapidamente
produciendo un ecritema difuso [ Fase eruptiva ] . El eritema con-
frecuencia tiene un pdlido color livido caracteristico que recuer
da las lesiones en blanco de tiro del Eritema Multiforme. Puede--
producirse vesiculacidn en las lesicnes maculares antes de la coa
fluencia. La confluencia de vesiculas produce grandes ampollas -~
fldcidas de forma irregular que se rompen facilmente en los pun -
tos de presidén preoduciendo ardor, denudadas en el dorso, hombro y
cara | Fase pico 6 de cima } . [ 1. 3. 15, 16. 25. ] .

El signo de NMikolsky sdlo es positivo en las areas eritematosas.-
El compromiso extenso puede ocasionar la pérdida de la epidermis-~
del 50% S mds de la superficie corporal, semejando una ecscaldadu-
ra generalizada. También pueden despronderce lacg cfas de las ma-—-
nos y pies, asi como las pestafias y las cejas que se desprenden--
junto con la cpidermis de los pdrpados. Los signos sistémicos in-
cluyen fiebre clevada, leucocitosis, aumento de las transaminasas
albuminuria y desequilibrio hidro electrolitico que puede ocasio-

nar choque hemodindmico, edema pulmonar & insuficiencia renal.



Pucie producirse compromiso severo de los aparatos respiratorio -

y gastrointestinal con tragueitis, bronconeumonia y hemorragias-

esofdgicas y gastrointestinal. Tambidén se ha descrito complicacip

nes renales, incluyendo necrdsis tubular aguda y glomerulonefri--

En los casos cldsicos, las lesiones cutdneas no deben--
ser confundidas con otras afecciones. En ocasiones los casos ati-
picos pueden tener caracteristicas de urticaria crdnica, vasculi-
tis necrotizante, critema tdxico por infeccidn, drogas ¢ fiebre--
lesjiones septicémicas en la endocarditis bacteriana subaguda & --
meningocaceemia crénica, enfermedad del suero, coritemas figurados
sifilis secundaria, exantemas virales como viruela, ECHO 9 y la--
enfermedad de mano-pie-boca, fiebre de las Montaflas Rocallosas --
cnfermedades del coldgeno y sindrome linfoganglionar mucocutdneo.
Una vez alcanzada la eﬁapa mdxima, sSélo pueden considerarse.3 en-
tidades en el diagndstico diferencial :
1.~ Eritema multiforme. La distincién entre Sindrome de Stevens -
Johnson y Sindrome de Lyell, continta sicndo una controversia
cldsica defendida mds por convicciones parsonales que por da-
tos sdlidos .

2.~ Escaldaduras y gquemaduras por Kerosen ¢ parafina.

3.- Sindrome estafilocScrico de la piel escaldada; un transtorno-
no relacionado que ha sido agrupado con el Sindrome de Lyell-
por el aspecto semejante a escaldaduras de ambos. En los ca--

scs ambiguos puede alcanzarse rapidamente mediante la tincidn

- 10 -



de Tzerzl 6 el exdmen histopatoldgico de una biopsia cutdnea-
En la. enfermedad estafilocdeccica se observa una divicidn en -
la epidermis; en el Sindroma de Lyell la divisidn se observa-
en la dermis superior, debajo de la membrana bhasal. El cxdmen
iistopatrologico de la biopsia cutdnea tombién demuestra necrd
sig eosineofilica de las celulas epidérmicas con una falta de-
infiltrado celular; cstas caracteristicas sin embargo, no son

diagndsticas de ésta cntidad .

El tratamiento depende principalmente del estadec clini-
co del paciente. La busgueda para la eliminacidén e identificacidn
de la causa es imperativa. Si se sospecha de una droya, ésta debe
ser discentinuada, si se sospecha de una infeccidn, ésta debe ser
tratada. Los casos leves se resuelven espontdneamente en 5 & 15 -
dias 6 pueden responder a‘antihistaminicos siendo la mortalidad--
baja. Los pacientes cen la forma severa del Eritema Multiforme --
son dificiles de tratar. Frecuentemente requieren hospitaliza --
cién. [ 1. 7.} .

Las drogas administradas antes de la cerupcidn deben ser disconti-
nuadas. En caso de reexposicidn 2 la derga, la reaccidn puede apa
recer en horas de reiniciada la terapia. Se deben llevar a cabo -
cultivos. apropiados y estudio seroldgico y si estd indicado los -
antibidticos se deben de iniciar. El compromiso severo de orofa-~
ringe frecuentemente necesita lavados orales y aplicacidn local--~
de anestésicos tdpicos. Los ojos deben lavarse frecuentemente y--

los agentcs tdpicos antibacterianos deben de usarse para prevenir

- 31 -



una infeccidn secunuaria. Algunos autores recomiendan el empleo -
de vitamina A, tanto tépic como sistemicamente para prevenir el -
desarrollo del Sindrome del ojo seco. El uso tdpico de corticoste
roides estdcontraindicado en ésta drea, debido a gue pueden produ
cir adelgazamiento de la c¢drnea y ulceracidn & perforacidn. [ 2.~
5.8, 2p. ) .

Se requicre de dieta liquida y terapia endovenosa on casos extre-
mos. En los pacientes que estdn Severamente enfermos y en quienes
el dafio cutdneo y mucosc es cxtremadamente progresivo, particular
mente temprano, Sidney Hurwitz, Peter O. Fritsch y Peter M, Elias
recomiendan ¢l uso de corticosteroides sistémicos. Los riesgos y-
beneficios potenciales, de dicha terapia deben ser analizados ca-
s0 por caso y dia tras dia. Ellos recomiendan 1! dosis de prednisg
na diaria de 1 a 2 mg/Kg ¢ su equivalente por un pericde de 1 a 3
semanas durante la fase recuperativa de la enfermedad. Si no hay-
respuesta en los 3 a 5 dias, se recomienda la retirada brusca pa-
ra minimizar el riesgo de complicaciones come un retardo en la ro
cuperacién de las lesiones, un aumento de susceptibilidad a in -
fecciones, signos tempranos de sépsis y posible hemorragia gastro
intestinal. [ t, 25. } .

En pacientes con Necrdlisis Téxica Epidérmica induci dJiogas
todas las drogas administradas antes de su establecimiento se de-
Ben discontinuar. 5i el dajo a la epidermis es extenso el trata--
miento debe secr similar a la de las victimas gquemadas, con espe-
cial atencidn al fluido electrolitico y de liquidos y el evitar -

infeccicones secundarias.



En cvanto al indice de mortalidad es del 5 al 0% uvn el
Sindrome da Stevens-Johnson no tratado; mientras que en el Sindro
me de Lyell el indice es del 25 al 50%, siendo las principales -~
complicacionas que ocasionan la muerte la sdépsis, la hemorragia--
gastrointestinal, la coagulacidn intravascular diseminada y ol --

desequilibrio hidroelectrolitico . { 18. 21, 23, ] ,



- MATERIAL Y METODROS -

Se revisaron 33 cxpedientes, cntre los aios comprendi-
dos de 1980 a 1990, gque asistieron al Hospital Infantil de México
Dr. Federico Gomez, conf cuaaro sugesiive dé Sindroms do Stovara -
Johnson y Sindrome de Lyell; a los cuales se les realizd historia
clinica completa con especial énfasis en los antecedentes percona
les patoldgicos, asi como en ingestidn de drogas. Se les realizé-
tambidn toma de exdmencs auxiliares, como biometria hemdtica com-
pleta, cultivos y toma de biopsias para establecer un diagndstico

mds preciso .

Se excluyeron 2 expedientes por no encontrarsd en archi

vo clinico.



- RESULTADOS -

El total de carfes ravisados fueron de 31.

Comnn s obsmewsn sn 3o

cas M. 1y 25 s aprecia --
un predominio del sexo masculino, 72% cn el Sindrome de Stevens--
Johnson y un 66% en ¢l Sindrome de Lyell: en relacidn al sexo fe

menino del 28% y 34% respectivamente.

En cuanto a la cdad de presentacidn, se observd una ma-
yor incidencia en los ninos de 1 a 4 ados, con un total de 12 ca-
sos | 48% | en el Sindrome de Stevens-Jchnson y en los niﬁés de 1
mes a 1 afic y de 1 afo a 4 aflos, con un total de 2 casos cn ambos
grupos y 33% respectivamente, como se rbserva cn los cuadros y --

grdficas N. 3 y 4.

La sobrevida en los nifies con Sindrome de $Stevens-John-—
son fué del 92%, siendo los curados 23 casos con un 8% de defun--
ciones 6 2 casos. En el Sindrome de Lyell, fueron S log curados-
83%; y sélo se reporté 1 defuncidn que representd el 17% del to--
tal de casos, tal como se observa en los cuadros y grdficas N. 5-

Yy 6.

Los antecedentes de importancia 6 factores precipitan--
tes fueron dificiles deo obtener, debido a que varios pacientes--

estuvicron tomande miltiples drogas simultdneamente antes del es-

- 15 -



tablecimiento de las lesiones dérmicas. En el caso de antibidti--
cas fué generalmente dificil de determinar con certeza si la dro-
ga 6 la infeccidn para la cual el antibidtico habia sid; prescri-
to rue el agente culpable de la aparicidn de las lesicenes.

11 pacientes [ 9 con Sindrcome de Stevens-Johnson y 2 con Sindrome
de Lyell ], estuvieron tomando anticonvulsivantes : 5 con carbama
cepina y 6 con difenilhidantoina. 2 de los pacientes que recibie-
ron carbamacepina también recibiereon ! & mds antibidticos antes -~
del establecimiento de las lesicnes ddérmicas; 2 tcemaron penicili-
na y 1 ademds trimetropin-sulfametoxazol. Qtro de los pacientes -
en tratamiento con carbamacepina consumid dcido acetil salicilico
De los pacientes que consumieron difenilhidantoina; 2 recibieron-
antibidticos, 1 penicilina y 1 gentamicina; otro paciente recibid
dipirona y otro tuve antecedente de un cuadro de infeccidén de --
vias aéreas superiores.

10 pacientes con Sindrome de Stevens-Johnson y 2 pacientes con -~
Sindrome de Lyell recibieron 1 & mds antibidticos; 8 recibieron--
ampicilina, penicilina 6 amoxicilina, todos recibieron ademds an-
tipiréticos como dcido acetil salicilico 6 dipirona. 4 de ellas -
recibieron tvimetropin-sulfametoxazol y otro nifio tuvo anteceden-
te de la aplicacidn de la vacuna del sarampidn 10 dias previos al
inicio de la sintomatologia. 5 nifios recibieron trimetropin-sulfa
metoxazol, de los cuales 1 de ellos padecid de sarampidn 2 sema--
nas previas al inicio de las lesiones, ademds de recibir dipirona
y otro de ellos tuvo antecedente de un cuadro de infeccidn de --

vias adreas superiores.



5 nifos [ 3 con Sindrome de Stevens-Johnson y 2 con Sindrome de -
Lyell ], recibieron antipirdticos del tipo del dcido acetil sali-
cflico 2 y dimetilpirazolona 3.

2 nifios tuvieron antecedente de infeccidén de vias adreas superio-
res y | nifio tuvo antecedente de contacto con varicela 15 dias -
previos al inicio de los sintomas. [ Cuadros y grdfizas N. 7 y -

8. .

Los sintomas prodrdémicos, como fiebre, malestar, sinto-
mas del tracto respiratorio superior, que variaron de 1 dia hasta
3 semanas antes de la aparicidn de las lesiones dérmicas, fueron-

frecuentemente documentadas. [Cuadros y qrdficas N. 9y 10 ] .

Las lesiones dérmicas fueron muy variadas, desde un sim
ple eritema, hasta las que llegaron a comprometer grandes dreas -
del cuerpo, con vesiculas y esfacelaciones de la piel. La distin-

cidén. entre ambos sindromes fud alguaas veces avbitraria .

El compromiso d2 las mucosas comprometid principalmente
los labios y cavidad oral | 28 pacientes con Sindrome dec Stcvens-

ndrome Ade Tyall | | Ta muenea genital

con Sindrome ceg Stevens-Johnson y

en 2 nifios con Sindrome de Lyell.

El compromiso ocular varid desde una simple conjuntivi-

is hasta la formacidn de pseudomembranas. En ningtin nifio ocurrid

- 17 -



la pérdida permanente de la visidn, [ Cuadros y qrdficas N. 11 y-

2] .

kntre las complicaciones se aisldé en varios pacientes--
Staphylococcus aurcus coagulasa positiva, de los cultivos de pius-
tulas, de broncoaspirade, do zocreuidn urecral, de secrecidn na--
sal y ecsajuntival.
15 pacientes recibieron antibidticos por via sistémica [ 10 con -
Sindrome de Stevens-Johnson ¥y 5 con Sindrome de Lyell ], ce los ~
cuales 1 desarrclld un abceso pulmonar apical izquierdo con dese-
quilibrio hidroelectrolitico; 5 desarrollaron desequilibrio hidrg
electrolitice; 2 iufeccidn de vias urinarias; ! de ellos ademds -
desarrollé bronconcumonia y otro necrésis del prepucio.
Se aisld del hemocultive de 1 paciente, Pscudomenas sp, el cual -
desarrolld ademds hipoalbuminemia, sangrado del tubo digestive --
alto y un abceso de partes blandas en rodilia derecha.
1 pacianta 2onayiolld sdpsis por Staphylococcus, encontrérdese —-
en el cultivo de una escara Staphylococcus aureus coagulasa posi-
tivo y Pseudomonas sp,, al cual posteriormente se le colocd un =--

nierte en dicha zona,

o

Se produjeron 3 defuncicrnes: 1 de ellos secundaria a neuwtrcponia-
severa con choque séptico; otro con desequilibrio hidroelectroli-~
tico y dcido-base, ademds de coagulacidn intravascular diseminada
con urosepsis, reportdndose el cultivo de piel positivo a Pscudo-
monas aeruginosa y Klebsiella pneumopiace. Otro nifio fallecid por-

sépsis secundaria a Staphylococcus, coagulacidn intravascular --
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diseminada ¢ hidrotorax bilateral con desequilibrio hidroelectro-
litico y dcide - base.

Otras complicaciones incluyen ancmia, hipoalbuminemia, hiperbili-

rrubincmia. eandi Siai y wveitis media supurada aguda.

Las sccuelas principalmente secundarias a complicacio--
nes ocutares incluyeron queratonveitis, blefaritis, ulceras con--
juntivales, sinequias corneales, dacrioestenosis, simblefaron: en
G pacientes con Sindrome de Stevens-Johnson. [ Cuadros y grafi--

cas M. i3y 4. ] .

En cuanto al tratamiento, aparte de los pacientes com--
plicados que recibieron antibidticos, el empleo de cremas inertes
ademds el adecuado aporte hidroelectrolitico fué apropiado para--
todcozn lis uiius; solo en 6 se utilizd antihistamfinicos con buenos

resultados.

El promedio del tiempo de estancia hospitalaria fudé de-

10 dias.

Al determinar el drca de influencia de los casos refe--
ridos se observa en los cuadros y grdficas N. 15 y 16, que 22 pa-
ciantes [ B88% ], con Sindrome de Stevcns-Johnson y 4 pacientes --
[ 66% ], con Sindrome de Lyell; provienen de zonas metropolitanas
como son el Distrito Federal y el Estado de México, con una baja-

incidencia del grupo de provincia.
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- DISCUSION - .

Este estudio retrospectivo fué realizado con el fin de-
hacer una revisidn bibliogrdfica sobre el Sindrome de Stevens -~
Johnson y el Sindrome de Lyell; asi como el de conecer la inciden
cia de casos que acudieron al Hospital Infantil de México Dr. Fe-
derico Gomez, ¢n ¢l pericdéo conprendideo entre 1980 a 1990 cen la-

sospecha de diches diagnésticos.

A pesar de que dsta entidad clinica fué descrita por --
primera vez en el siglo pasado; ha ido cambiando de nembre a tra-
ves de los afios. Su ectiologia es incierta todavia, a pesar de que
ocasienalmente ésta ocurre secundaria a los efectos adversos de -
las drogas, infecciones, inmunizaciones, transplantes y ciertas -
enfermedades malignas, siendo en nuestros pacientes la mayor inci

dencia secundarias a la administracidn de drogas.

Fué dificil contar con todos los criterios diagndsticos
de enlis sindrumes, ya gue no en todos los pacientes se realiza -
ron hiopsias diagnésticas y no on todos se valord la extensidn de
las lesiones, por lo que la distincidn entre ambas, algunas veces

fué arbitraria. [ 3. 7. 8. ] .

En cuanto a las manifestaciones clinicas de los pacien-

tes,el 100% presentd fiebre, siendo la sintomatuvlogia muy variada



La sdpsis resultante de las infecciones secundarias, fudé la causa
primaria de muerte en el Sindrome de Stevens-Jdohnson y el Sindrc-

me de Lyell.

El porcentaje dé supervivencia y la falta de secuclas a
largo plazo refleja adecuadamente el tratamiento precise que se -
instald en los pacientes.

Principalmente fucron manejados con técnica de aislado y con un -
esencial cuidado en las medidas generales brindasdas al cuidado de
la piel, al balance de liquidos, cen un sScperte nutricional ade -
cuado , alivio de la sintomatologfa y deteccidén temprana de infeg

cidén mediante los cultivoes apropiados .

Estamos de acuerdo con otros autores en que los antibig
ticos sistéuwicus uo <¢atdn indicades comn travamiantn nrafildctico
y deben ser usades solamente cuando se compruebe sépsis 6 las con
diciones del paciente lo indiquen asi.

La neutropenia que se¢ prescntd con 4 Go nuestros pacien-
tes [ 3 con Sindrome de Stevens-Johnson y 1 con Sindrome de —-———
Lyell ], ha sido sugerida como un criterio para profilaxis anti--
bidtica, desde que éste hallazgo ha sido mostrado como indicador-
de mal prondstico. La causa de neutropenia en el Sindrome de ---
Stevens-Johnson y en Sindrome de Lyell, no estd clara y no sicm--
pre puede ser explicada por la sépsis 6 los efectos secundarios -

de las drogas. [ 7. 18. ] .



El soporte nutricional c¢s de especial importancia en --
los pacientes con una ingesta pobre por via oral, siendo necesa--

rio en ccasiones el empleo de la alimentacién parenteral total --

la cual fué utilizada en 4 82 > Stius pacientes; 3 con Sindrome-

de Stevens-Johnson y 1 con Sindrome de Lyell.

En nuestra experiencia, vemos que las sccuclas a largo-
plazo son raras en los nifios con Sindrome de Stevens-Johnson y --
Sindrome de Lyell; sin embargo un seguimiento oftalmoldgico subse

cuente o3 aconsejable para cada caso.

Los esteroides sistémicos en el tratamicnto del Sindro-
me de Stevens-Johnson y en el Sindrome de Lyell, siempre han sido

controversiales. Sin embargo muchos autores los refieren de poco-

wsLudios retrospectives han mostrado que el uso
de esteroides no estd asociade con una reduccidn de la costancia--
hospitalaria & las tasas de mortalidad y refieren ademds gque los-
riesgos de promuver 6 enmascarar una infeccidn son significativas
{ 3. 7.8. 15. ) .

En nuestra casuistica sélo 1 paciente con Sindrome de Stevens ---
Johnson recibidé prednisona, ya que la estaba tomando previamente-
por tratarse de un paciente con Leucemia linfobldstica aguda en--

recaida hematoldgica.



~ CONCLUSIONES -

Podemos cencluir despuds de la realizacidn de éste trabajo de-
tipo retrospective, gue el Sindrome de Stevens-Johnson y el --
Sindrome de Lyell, son desordenes scveros bulosos de la piel--
Y membranas mucosas, asociadas con una taza significativa de--
mortalidad, si se descuida el manejo adecuado de sus complica

ciones.

Proponemos mejorar y llevar a cako los cviterios diagndsticos-
establecidos para una mejor diferenciacidn entre estas dos en-
tidades, ya gue nos ayudaria a tener una casuistica mds preci~

sa de cada sindrome.

Proponemos también el desarrollo de un protocolo de trabajo —--
prospectivo, para el estudio de los pacientes con’ Sindrome de-

Stevens-Johnson y Sindrome de Lyell.
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DISTRIBUCION DE ACUERDO A SEXO EN 25 PACIENTES
CON SINDROME DE STEVENS-JOHNSON
t 1980 - 1990 )

MASCULINO
720%

CEMENING 7 26
MASCULINO 18 12
TOTAL 25 100
Cuadro N. 1

Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de
Biocestadistica del H.I.M .



DISTRIBUCION DE ACUERDO A SEXO EN 6 PACIENTES
CON STHDROME DE LYELL
( 1980 - 14990 )

MASCULING
£68.0%

FEMENING
34.0%

GRAFPICA N . 2

FENENTNG 2 24
MASCULINO A 66
TOTAL 6 100

Cuadro N. 2
Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de
Bicestadistica del H.I.M,



O1STRIBUCION DE ACUERDO A EDAD EN 6 PACIENTE
CON SINDROME DE STEVENS-JOBNSON
{ 1980 - 1990 )

11 AROS
a8.0%

M\\\\ \M

i \\N\

B9 ANOS

- 16.0%
10-14 ANOS "
36.0%
GRAFICA N . 3
EDAD NUMERO PORCENTAJE

iwfu - 1 aNus 12 48

5 aANos -~ 9 aRos

106 ARos _ 14 aNos 9 36
TOTAL 25 100

Cuadre K.

Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de
Bioestadistica del H.I.M.



DISTRIBUCION DE ACUERDO A EDAD EN 6 PACIENTES
CON SINDROME DE LYELL
{ 1980 - 1990 }

1-12 MESES
RRON | B BT
N

GRAFICA N, 4

EDAD NUMERO PORCENTAJE
1 DIA - 28 DIAS i 17
1 MES - 1 ANoO 2 33
1 Afo - 4 ARos 2 33
5 afos - 9 Afos 1 17
TOTAL 6 100

Cuadro N. 4
Fuente : Expcdientes Clinicos del Departamento de
Biocestadistica del H.I.M.



92.0%

CURAGCS

SOPREVIDA EN 25 PACIENTES CON
SINDROME DE STEVENS-JOHNSON
{ 1980 1980 ) .

n

ST

T,
RN

TR

§\\ \l
W \\\\ \ \\\\\\‘
W ‘\Q\\V\-\\c‘\-«\\\\%\\ ‘
NIRRT

DEFUg}g!é)hlES
N . :
L
GRAFICA N . 5
SOBREVIDA NUMERO PORCENTAJE
CURADOS 23 92
DEFUNCIONES 8 _8
TOTAL 25 100
Cuadro N. 5
Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de

Bicestadistica del H.I.M.



SOBRFVIDA EN 6 PACIENTES CON
SINDROME PE LYELL .
{ 1980 - 19%0 )

CURADOS
83.0%

GRAFICA N . 6

SUBREViLA NUMERO PORCENTAJE
CURADOS 5 83
DEFUNCIONES 1 17
TOTAL £ H

Cuadro N. 6

Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de

Bicestadistica del H.I.M.



ANTECEDENTES
SINDROME DE STEVENS JOHNSON
1980

(

EN 25 PACLENTES CON

-~ 19907 )

100

MEDICAM ENTOS

INFECC:ON DE
VIAS ALREAS

v
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o o
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w v

GRAFICA N.

7




ANTECEDENTES . EN 25 PACI
SINDROMR DF G7TVaEng..
( 1980 =~ i%90 ) .

ANTECEDENTES NUMERO PORCENTAJE

VACUNA DEL SARAMPION 1 4
SARAMPION 1 4
INFECCION DE VIAS 5 20
AEREAS SUPERIORES

MEDICAMENTOS 22 88
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< 1@ En & DAL
SINDROME DE LYE
{ 1980 -~ 1990 )

NUMERO PORCENTAJE

Cuadro N. 8

Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de

Bioestadistica del H.I.M.
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SINTOMAS EN 25 PACIENTES COR
SINDROME DE STEVENS-JOHNSON.

{ 1980 - 1990 )

SINTOMAS UMERC PORCENTAJE
EXANTEMA 25 100
FIEBRE 23 92
CONJUNTIVITIS 8 32
HIPOREXTA 7 28
TOS 7 28
VOMITO 3 12
MALESTAR GENERAL 3 12
EDEMA DE MIEMBROS 3 12

INFERIORES
FOTOFOBIA 2 8
UISEAGLA Z c
DISURIA 2 8
EDEMA DE LABIOS 2 8
ICTERICIA 2 8
DIARREA 2 8"
QUEILITIS 1 4
CHARTIOMA H 4
EPISTAXIS 1 4
EDEMA PALPEBRAL 1 4
DIFICULTAD RESPIRATORIA 1 4
CRISIS CONVULSIVAS 1 4

Cuadro N. 9
Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de
Bicestadistica del H.I.M.
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SINTOMAS EN 6 PACIENTES CON
SINDROME DE LYELL.

€ 1980 - 1980 )
SINTOHAS NUMERO PORCENTAJE
FIEBRE 3 100
EXANTENA 5 83
EDEMA DE MIEMBROS 3 50
INFERIORES
TOS 2 33
HIPOREXIA 2 33
MALESTAR GENERAL 1 16
CONJUNTIVITIS 1 16
DISFAGIA i 16
ANURTIA 1 16
ESCARA GLUTEA 1 16

Cuadro N. 10
Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de
Biocestadistica del H.I.M.



COMPROMISO DE MUCOSAS EN 25 PACIENTES
CON SINDROME DE STEVENS-JOENSON
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COMPROMISO DF MUCOSAS EN 25 PACIENTES
CON SINDROME DE STEVENS-JOHNSON
{ 1980 -~ 1940 )
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CCMPRAMISO DE MUCOSAS EN 25 PACIENTES
CON- SINDROME DE STEVENS - JOHNSON
{ 12eQ 1920 )
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COMPROMISQ DE MUCOSAS EN 25 PACIENTES
CON SINDROME DE STEVENS-JOHNSON,
{ 1980 -~ 1290 )

0305 RUMERO PORCENTAJE
CONJUNTIVITIS 20 8
CORNEA 1 4

Fuente : Expedientes Clinices del Departamento de
Bioestadistica del H.I.M.

BOCA RUMERO PORCENTAJE
LABIOS 19 76
LENGUA A 16
PALADAR BLANDO 3 12
ENCIAS 2 8

Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de
Bioestadistica del H.I.M.

NARIZ NUMERO PORCENTAJE

Fuente : Expedientes Clinices del Departamento de
Bioestadistica del H.I.M.




URETRA 3 12
FREPUCIO 3 12
VAGINA 2 8
GLANDE 1 4
MUCOSA ANAL 1 4

Cuadro N. 11
Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de
Bioestadistica del H.I.M.



COMPROMISO DE MUCOSAS EN 6 PACIENTES
CON SINDROME DE LYELL
{ 1880 - 1991 )
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COMPROMISO DE MUCOSAS EN & PACIENTES
CON STNDROME DE LYELL

{ 1980 - 1990 }
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COMPROMISO DE MUCOSAS EN 6 PACIENTES
CON SINDROME DE LYELL
( 1980 -~ 1990 )
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COMPROMISO DE MUCOSAS EN 6 PACIENTES
CON SINDROME DE LYELL

{ g8 -~ 1990 )
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COMPROMISO DE MUCOSAS EN 6 PACIENTES
CON SINDROME DF LYELL .
s i580 -~ layo )

Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de

Bioestadistica del H.I.M,

Fuente : Expedientes Clinicos del bepartamento de
Bioestadistica del H.I.M.

NARIZ NUMERO

Fueonte @ Expedientes Clinicos del Departamento de
Biocestadistica del H.I.M.

GENITALES NUMERO PORCENTAJE
PREDPUCIO 1 17
REGION PERIANAL 1 17

Cuadro N. 12
Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de
Bioestadistica del H.I.M.
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COMPLICACIONES EN 25 PACIENTES CON
SINDROME DE BTEVENS-JOHNSON
{ 1980 . - 1990 )

INFECCION DE VIAS URI- 5 20
NARIAS
DESEQUILIEBRIO HIDRO - 4 16
ELECTROLITICO
LEUCOPENIA 2 8
CANDIDIASIS ORAL 2 8
COAGULACION INTRAVAS - 2
CULAR DISEMINADA
OTITIS MEDIA SUPURADA
QUERATOUVEITIS
BLEFARITIS
ULCERAS CONJUNTIVALES
SINEQUIAS CORNEALES
DACRIOESTENOSIS
SIMBLEFARON
TRANSALIRASENIA
CHOQUE SEPTICO
ACIDOSIS METABQLICA
HEPATITIS REACTIVA
ANENMIA
NEUTROPENIA SEVERA
RRONCONEUMONIN
NECROSIS DEL PREPUCIO 1
BALANITIS 1

@

N S N N S N N A N U S S U U

Cuadro N. 13
Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de
Bicestadistica del H.I.M.



N ¥OIJVHd

vt

DESEQUILIBRIO LIDRO
ELECTROLITICO

HIPOALBUMINEMIA

SEPSIS

ANEMIA

SARGRADO DE TUB) DIGES
TIVO ALTO

LEUCOPENIA
PREPGCITIS

HIPERBILIRRUBINIMIA

SINDROME DE VENIL CAVA
SUPERIOR
DERRANE PLEURAL DERECLO

COAGULACION INTFAVASCU
LAR DISEMINADA

DIARREA
I'IDROTORAX BILATERAL

CRISIS CONVULSIVAS
FEBRILES

PORCENTAJE
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COMPLICACIONES

{ ‘980

EN 6 PACIENTES CON
LINDROME DE LYELL .
- 1990 )}

DESEQUILIBRIO HIDRO -
ELECTROLITICO
HIPOALBUMINEMIA

SEPSIS

ANEMIA

SANGRADO DE TUBO DI -
GESTIVO ALTO
LEUCOPENIA

PREPUCITIS
HIPERBILIRRUBINEMIA

SINDROME DE VENA CAVA
SUPERIOR

DERRAME PLEURAL DERECHO

COAGULACTON TNTDAUNRD
CULAR DISEMINADA

DIARREA .

HIDROTORAX HILATERAL

CRISIS CONVULSIVAS -
FEBRILES

Cuadro N. 14

Fuente :

- NN W

50
33
33
17
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17
17
17

17
17

17
17
17

Expedientes Clinicos del Departamento de

Bioestadistica del H.I.M.



LUGAR DE ORIGEN EN 25 PACIENTES
CON SINDROME DE STEVENS-JOHNSON

{ 1980 - 1990 )

]
i
%

I8 5%

i

i

;

i

CRATICA H. i3

LUGAR DE ORIGEHN NUMERC PORCENTAJE

ESTANG DE A t3 52
'DISTRITO FEDERAL 9 36
MORELOS 2 8
HIDALGO i _4

Cuadro N. 15
Fucente : Expedientes Clinicos del Departamento de
Bioestadistica del H.I.M.



LUGAR DE OR1GEN EN 6 PACIERTES
: . CON SINDROME DE LYELL
( 1980 - 19%0 )

i .
{ 7O

!

GRAFICA N. 16

ESTADO DE MEXICO
DISTRITO FEDERAL

3

1
MORELOS ! 17
GUANAJUATO =)

Cuadro N. 16
Fuente : Expedientes Clinicos del Departamento de
Biocstadistica del H.1.M.
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