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RESUMEN

El presente trabajo de titulacion, se enfoca al estudio de un caso clinico en un paciente de 28 afios,
sexo masculino, sin antecedentes personales ni familiares de importancia, que acudi6 al servicio
de Emergencia del Hospital General José Maria Velasco Ibarra de la ciudad del Tena con fiebre
elevada, fue ingresado en el servicio de Medicina Interna por presentar lesiones eritematosas a
nivel de extremidades superiores, térax anterior y posterior, y a nivel de regién peribucal, donde
se le realizaron exdmenes de laboratorio y de imagen asi como también el examen confirmatorio,
biopsia de piel, asociados a la clinica del paciente corroboran el diagnostico, por lo que se da
seguimiento a la evolucion del paciente. El objetivo del caso clinico es diagnosticar la patologia
en base a los signos, sintomas y los antecedentes de automedicacion, para un tratamiento oportuno
como el aislamiento del mismo, la antibioticoterapia y la hidratacion asi como la conducta a seguir
de las lesiones presentes en el 10% del cuerpo. Se utilizd material de apoyo que ayuden al
conocimiento de la enfermedad y la disminucion de morbilidades con un tratamiento oportuno,
finalmente se concluye que el manejo fue certero y ayudo en la calidad de vida del paciente y para

que no se extienda a mas areas del cuerpo.

Palabras clave: <AUTOMEDICACION>, <INTERACION MEDICAMENTOSA>,
<SINDROME DE JOHNSON>, <LESIONES CUTANEAS>, <AFECTACION MUCOSA>.



SUMMARY

The present clinical case studied of a 28 —year-old patient, male sex, without personal or family
history of importance, positive ORH blood group, without any type of disability, who went to the
Emergency Service for presenting a fever and was admitted to the Internal Medicine service of
the Jose Maria Velasco Ibarra General Hospital IN Tena city, for presenting erythematous lesion
at the level of the upper extremities, anterior and posterior thorax, and at the level of the
confirmatory examinations such as skin biopsy associated with clinic corroborate the diagnosis,
so that the evolution of the patient was monitored. The objective of the present clinical case was
to diagnose the pathology based on the signs, symptoms and history of self-medication, for a
timely treatment such as its isolation, antibiotic therapy and hydration as well as the behavior to
follow of the lesions present in the 60% of the body. Support material was used to help the
knowledge of the disease and the reduction if morbidities with timely treatment, finally concluded
that the management was accurate helped in the patient’s quality of life and assured that it does

not extend to more areas of the body.

Key words: <SELF-MEDICATION>, <DRUG INTERACTION>, <JOHNSON SYNDROME>,
<SKIN INJURY>, <MUCOUS AFFECTION>.
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CAPITULO I

1. INTRODUCCION

El sindrome de Stevens — Johnson (SSJ) llamado asi por los pediatras Albert Mason Stevens y
Frank Chambliss Johnson. Por el afio de 1922 describieron en el American Journal of Diseases
dos casos de nifios que presentaron fiebre, estomatitis, erupcion cutanea por todo el cuerpo, con

maculas eritematosas, conjuntivitis purulenta.

El Sindrome de Stevens-Johnson es una dermatosis potencialmente mortal, diferenciada por una

extensa necrosis epidérmica y de mucosas que se acomparia de ataque al estado general. (Guia de

referencia rapida del Gobierno Federal Mexicano,2018).

Clinicamente se conoce que de una a tres semanas antes de la aparicién de lesiones pleomdrficas
mucocutaneas presenta un prodromo catarral, fiebre de hasta 41 °C, tos y odinofagia, el cuadro
empeora entre el tercer y sexto dia, si existe la posibilidad de recuperacién y reepitelizacion

completa al mes. (Quintero Castro,2017 p 3)

Se relaciona con factores precipitantes como infecciones, enfermedades del tejido conectivo,

neoplasias malignas, radioterapia, y maltiples medicamentos. (Quintero Castro,2017 p 3)

Ademas de los farmacos y factores inmunoldgicos, importa la predisposicion genética;

infecciones como las producidas por el Mycoplasma pneumonie, virus del dengue, vacunas, HIV.
(Aldama Caballero y Aldama Negrete 2019, p. 2)



1.1. Metodologia

La revision sistematica que se llevo a cabo fue ejecutada en concordancia con la Declaracion
PRISMA (Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-analyses) y el Manual

Cochrane para metanalisis y revisiones sistematicas.

1.2. Estrategia de la busqueda

El proceso de investigacion se llevo a cabo con la busqueda de informacién utilizando lenguaje

controlado y palabras claves asociadas a la temética del presente caso en estudio

1.3. Criterio de elegibilidad

Criterios de inclusion: son todas las caracteristicas particulares que debe tener una fuente de

informacidn para ser considerado parte de la investigacion:

e Pertinencia
e Confiabilidad cientifica
e Relevancia académica

e Relacion al tema

Criterios de exclusion: se refiere a las condiciones caracteristicas que presentan los participantes
y que pueden alterar o modificar los resultados, que en consecuencia los hacen no elegibles para

el estudio:

e No relacionado con el tema de estudio

e Poco aporte a la investigacion



e Poca confiabilidad académica

1.4. Seleccion de estudios

La busqueda sistematica de la literatura fue realizada, de forma independiente, por dos autores
utilizando las bases de datos Embase, Medline, Pubmed, Scopus, Scielo y LILACS. EIl proceso
incluyd buasquedas separadas con los términos "Sindrome Steven Johnson, Toxicodermias,
Eritema Multiforme con una combinacion posterior de los tres. Los resultados se filtraron para
incluir solo articulos escritos en inglés, espafiol publicados entre 2015 y 2019 y los resultados

duplicados se excluyeron manualmente. (Herrera, 2019)

1.5. Sindrome Steven Johnson

El sindrome de Steven Johnson fue relatado por primera vez en 1922, por los médicos americanos
Stevens y Johnson, definido como un sindrome mucocutaneo agudo, caracterizado por
conjuntivitis purulenta severa, estomatitis con necrosis extensa en mucosas y lesiones cutaneas,
afios después se denominaria sindrome de Stevens-Johnson, como una enfermedad mucocuténea
severa, usualmente producida por medicamentos, e infecciones viricas, que debe ser diferenciada

del eritema multiforme mayor. (Torres y Olmos 2013, p. 12-13)

1.5.1. Definicién

El Sindrome de Steven Johnson se presenta como una reaccion de hipersensibilidad cutanea aguda
que ponen en juego el prondstico de una persona. Esta generalmente relacionada con la toma de
medicamentos o por interaccion medicamentosa y en raras ocasiones por infecciones viricas,

bacterianas, micéticas.

La Necrosis Epidérmica Toxica y el Sindrome Steven Johnson presentan de forma caracteristica
una apoptosis queratinocitica del epitelio cutaneo y mucoso. Las lesiones confluyen
progresivamente y generan un desprendimiento de la epidermis mas o menos extenso. (C. Hua,
L. Valeyrie-Allanore, EMC 2018, p 1)



1.5.2. Clasificacion

La primera clasificacion publicada en 1993 por Bastuji — Garin, donde desarrollaron una
clasificacion clinica del SSJ, la NET, y la superposicion o “overlap” SSJ/NET; basada en la

morfologia de la lesién, distribucién y porcentaje de desprendimiento cutaneo.

Tabla 1-1: Clasificacién

Entidad clinica SSJ SSJIINET NET
Lesiones rojas oscuras Placas eritematosas pobremente delineadas

Lesiones Blancas atipicos planos Desprendimiento epidérmico

Lesiones primarias - -
Lesiones rojas oscuras

Blancos atipicos planos

Lesiones aisladas Lesionesaisladas

Confluencia (+) enConfluencia (++) en
Distribucién
cara y tronco cara y tronco
Involucramiento mucoso [Si

Sintomas sistémicos Usualmente Siempre

Porcentaje de superficie de

area corporal
Fuente: Bastuji Garin S, Rzany B, Stern RS, et al. Clinical classification of cases of toxic epidermal necrolysis, Stevens-

Johnson syndrome, and erythema multiforme. Arch Dermatol. 1993; 129 (1): 92-96.

Este grupo de dermatosis comparten caracteristicas fisiopatoldgicas, clinicas e histolégicas. Sélo

se diferencian por la extension de la superficie cutanea afectada

SSJ (sindrome Steven Johnson), cuando afecta menos de 10 % de superficie corporal
Superposicion SSJ-NET de 11 a 30%

NET (necrosis epidérmica toxica), despegamiento cutaneo mayor al 30%



I:] Area de superficie de desprendimiento epidérmico
- Epidermis separada
llustracion 1-1: Representacion grafica de la
clasificacibn del complejo SSJ/NET
mostrando la superficie de desprendimiento

epidérmico

Las evidencias en la piel frecuentemente asociado con SSJ son ampollas diseminadas,

acompafiadas o acopladas con puntos purpurados (manchas) o vesiculas confluidas.

1.5.3. Epidemiologia

La presencia del sindrome de Stevens-Johnson en la poblacion se estima en uno a seis casos por
millén de habitantes por afio en Europa y los Estados Unidos, pero hay que considerar como
alarmante que la tasa de mortalidad es 10% para pacientes con sindrome de Steven-Johnson, de
los cuales aproximadamente 30% para pacientes con superposicion o overlap, la condicién se
presenta mas cominmente en adultos que en nifios, y las mujeres se ven afectados con mayor

frecuencia que los hombres. (Alvarado et. Al 2018)



1.5.4. Etiologia

Los agentes agravantes responsables en un 70 % son de origen medicamentosa, sin embargo, del
10 al 20% de los casos se observan en pacientes polimedicados, pero la identificacién del mismo

es dificil reconocerlo. (C. Hua, L. Valeyrie-Allanore, EMC 2018, p 3)

Se han descrito casos tras vacunacidon contra sarampion-parotiditis-rubeola (triple virica), la
infeccion es la segunda causa precipitante mas comun por Mycoplasma pneumoniae y por virus
del dengue, tras reactivacion de infeccidn por citomegalovirus, y después de la administracion de

agentes de contraste. (Estrella-Alonso et al. 2017, p. 3)

Mas de 100 medicamentos han sido identificados como posibles responsables de esta

toxicodermia. (C. Hua, L. Valeyrie-Allanore, EMC 2018, p 3)

En un estudio de casos y controles (EuroSCAR) se ha estimado que por o menos una docena de
medicamentos son causantes directos responsables de cerca del 50% de los casos que se han
documentado en Europa. Los medicamentos que han sido considerados de alto riesgo son: las
sulfamidas antibacterianas, los antiinflamatorios no esteroideos de tipo oxicam, el alopurinol, los

antiepilépticos y los antirretrovirales. (C. Hua, L. Valeyrie-Allanore, EMC 2018, p 3)

Los medicamentos que se consideran como altamente agresivos pueden ser medidos en base a los
seis parametros de Alden (algoritmo de causalidad de medicamentos para la necrolisis
epidérmica): (Alvarado et al, 2018)

1. Demora de tiempo desde la administracion del farmaco al inicio de la reaccion.

2. Probabilidad de presencia del farmaco en el cuerpo.

3. Exposicion previa al mismo farmaco independientemente de la reaccidn en ese momento.
4. Presencia del farmaco més alla de la fase de progresion.

5. Notoriedad del farmaco como causa de SSJ/NET.

6. Presencia 0 ausencia de otras etiologias.



1.5.5. Medicamentos con riesgo de sindrome de Stevens-Johnson y sindrome de Lyell
Tabla 2-1: Medicamentos de riesgos

AINE: antiinflamatorios no esteroideos; RR: riesgo relativo multivariado seguln los resultados
del estudio EuroSCAR

1.5.6. Escala ALDEN

El ALDEN es un algoritmo que permite encontrar el medicamento causal, y también conocer los

farmacos que pueden ser prescritos nuevamente al paciente de una manera confiable. (S.A. Martinez-
Cabriales,2015, p 7)

1.5.7. Fisiopatologia

Se ha podido determinar la existencia de tres mecanismos patogénicos que pueden causar las

reacciones medicamentosas por farmacos:
a) Mecanismos inmunoldgicos

b) No inmunoldgicos

c) Idiosincraticos.

El mecanismo inmunoldgico causal del SSJ y la NET es una respuesta celular retardada que
conlleva la apoptosis de los queratinocitos. Se han propuesto dos teorias como mecanismo de
accion. La primera consiste en la via de sefializacién FAS-FASL (Fas ligando), que produce la
activacioén de la caspasa 8, lo que induce la apoptosis de los queratinocitos. Otras citocinas y
sustancias implicadas en esta patologia son el factor de necrosis tumoral o (TNF-a), el interferon
g, la interleucina 8 y el 6xido nitrico, que se encuentran en las lesiones de la piel y en algunas se
ha determinado que desarrolla la capacidad de unirse a receptores que induciran apoptosis. Otra
teoria asevera que la apoptosis celular es producida por linfocitos T citotdxicos (CD8) y células
natural killer (NK) (CD56) de forma posterior a su activacion por el farmaco. (Alvarado et al.2018,
p3)



En los no inmunoldgicos se han incluido los efectos adversos del medicamento (por ejemplo,
mucositis por agentes quimioterapéuticos), los efectos acumulativos (por ejemplo, toxicidad
hepatica por metotrexato), el efecto por toxicidad prolongada, las interacciones medicamentosas
y las alteraciones en el metabolismo del farmaco. Se puede considerar que el mecanismo
idiosincrético es el producto de la combinacién de un componente inmunolégico y la genética

propia del paciente (por ejemplo, sindrome de DRESS y NET).

El SSJ y la NET, el mecanismo causal es de tipo inmune adaptativo por una respuesta de

hipersensibilidad retardada IV segun la clasificacion de Gell y Coombs. (Alvarado et al.2018, p 3)

1.5.8. Factores de riesgo

Sexo femenino, ancianos, pacientes con trastornos inmunoldgicos como SIDA vy
enfermedades de la colagena, cancer.

Ascendencia asiatica

Predisposicion familiar y portadores de HLA-B12.

Prescripcion de fArmacos relacionados con el SSJ/NET

La carbamazepina no debe utilizarse en pacientes con resultados positivos para HLA-B*1502

a menos que los beneficios superen el riesgo de SSI/NET (Guia de referencia rapida del Gobierno
Federal Mexicano,2018)

1.5.9. Cuadro clinico

El SSJ se evidencia generalmente entre 4-28 dias posteriores al inicio de un nuevo tratamiento ya
sea este oral o de forma topica. En raros casos, la reintroduccion del medicamento, ya implicado

en una reaccion alérgica medicamentosa podria producir el desarrollo de un SSJ en pocas horas.
(C. Hua, L. Valeyrie-Allanore, EMC 2018, p 3)

El cuadro clinico caracteristico comprende 3 fases: periodo prodrémico, periodo de necrolisis y

periodo de reepitelizacion.

Fase prodrémica: La afectacion en la epidermis se puede evidenciar por la aparicion de un

prédromo de manifestacion sistémica, similar a un cuadro gripal que incluye fiebre, tos, rinorrea,



conjuntivitis, anorexia y malestar general. El tiempo de duracidn de esta fase es de 48 - 72 horas,
aunque en algunos casos puede prolongarse semanas. Generalmente se presenta 1 - 3 semanas
después de la ingesta del medicamento sospechoso. Tras el prodromo comienzan los signos en

las membranas mucosas (0jos, boca, nariz y genitales) en un 90% de los casos.

Periodo de necrolisis: se aprecia la presencia de un exantema macular con un cuadro algico de
forma sUbita, que presenta quemazon. Al inicio estos sintomas se esparcen de forma simétrica en
la cara y parte superior del tronco, generalmente el cuero cabelludo no se ve afectado, esta
erupcion cutanea se esparce de forma muy acelerada y alcanza su maximo en 4 dias, a veces en
horas. Las lesiones se hacen confluentes, y se transforman en un eritema difuso que respeta
curiosamente las zonas de presion con la ropa. Junto con la erupcién generalizada oscura y

eritematosa aparecen ampollas y flictenas. En las zonas eritematosas la epidermis se desprende al

minimo roce o con la presion digital (signo de Nikolsky).

llustracion 2-1: Signo de Nikolsky

Fuente: (Torres y Olmos 2016)

El proceso con mas severidad se da en las zonas sometidas a presion o traumatismo como el dorso
o las nalgas. El proceso de desprendimiento de la piel puede progresar durante 5 - 7 dias, tras los
cuales se produce un periodo variable de re-epitelizacion (normalmente 1 - 3 semanas). Las
lesiones de las mucosas aparecen en el 90-95% de los pacientes. En una tercera parte de ellos, la
mucositis puede anteceder a las lesiones de la piel por unos pocos dias. Las lesiones en las
mucosas se asientan por orden de aparicién en orofaringe, 0jos, genitales y ano, y mas raramente
en nariz, es6fago, trdquea y bronquios. En la mayor parte de los pacientes se produce la afectacion

de tres mucosas de forma simultanea, siendo muy extrafia la afectacion tnica (sélo un 15% de los



pacientes). No existe una correlacion entre la severidad de las lesiones mucosas y la extension de

las lesiones cutaneas.

La afectacion de las diferentes mucosas concluye con la formacion de sinequias, con disfuncion
y presencia de mucho dolor, que deben ser tratados y prevenidas. El enfermo puede desarrollar
ademas conjuntivitis purulenta, mucositis de la boca y del area genital, y denudacién completa de
la mucosa gastrointestinal, respiratoria y genitourinaria. La afectacién vulvovaginal o la
balanopostitis pueden conducir a retencion urinaria y estenosis vaginal o del canal vaginal. La
afectacion ocular cursa con fotofobia, dolor asi como también queratitis, infeccion y pérdida

permanente de la vision.

Periodo de re-epitelizacion: El periodo de re-epitelizacion se prolonga entre unay tres semanas,
en funcién de la extension y la gravedad del cuadro clinico. Las hiper e hipopigmentaciones
ocurren en la mayoria de los pacientes. Las ufias se caen con frecuencia (onicomadesis) y al
crecer nuevamente pueden desarrollar deformidades que generalmente no se asocian a

incapacidad funcional significativa. En ocasiones se pierden de forma permanente. (Estrella-Alonso
etal. 2017, p. 2)

lustracion 3-1: Compromiso cutineo extenso

Fuente: (Torres y Olmos 2016)

1.5.10. Diagnéstico
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El diagnostico de SSJ es clinico, para poder realizar una valoracion inicial es necesario solicitar
una biometria hematica (que puede indicar eosinofilia, linfocitosis con linfocitos atipicos,
leucopenia, anemia normocitica, velocidad de eritrosedimentacion globular aumentada), tiempos
de coagulacioén (tiempo de protrombina y tromboplastina aumentados) perfil hepatico completo
(hipoproteinemia, aumento de transaminasas, hipercolesterolemia), plaquetas (disminuidas),
hemocultivos, de piel, de orina y si se considera necesario, de orificios corporales. Ademas en los

casos posibles es necesario realizar la biopsia de piel. (Guia de referencia répida del Gobierno Federal
Mexicano,2018)

Se debe descartar las siguientes enfermedades ante la sospecha clinica de SSJ: (Guia de referencia
rapida del Gobierno Federal Mexicano,2018)

Eritema multiforme

Sindrome de choque tdxico
Sindrome de la piel escaldada
Enfermedad de Kawasaki
Escarlatina

Enfermedad de injerto contra huésped
Deficiencia de Zinc

LES

Candidiasis

Psoriasis pustulosa

Dermatosis pustulosa subcorneal
Dermatitis alérgica de contacto
Eritema migratorio necrolitico
Pénfigo vulgar

Boca dolorosa (Gufa de referencia rapida del Gobierno Federal Mexicano,2018)

1.5.11. Diagnostico diferencial

El eritema polimorfo mayor es uno de los primordiales diagnoésticos diferenciales que tienen que

ser descartados y distinguirlos por su afectacién a la epidermis con lesiones del tipo de auténticas
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escarapelas (tres anillos concéntricos), de predominio en partes acras, que respetan relativamente

el tronco. (C. Hua, L. Valeyrie-Allanore, EMC 2018, p 3)

La ausencia de afectacién mucosa o de afectacién de una sola zona debe hacer sospechar un

diagnostico diferencial:

« Sindrome del choque toxico estafilococico o conocido como sindrome de la piel escaldada, que
se caracteriza clasicamente por un despegamiento muy superficial, subcdrneo, que no extiende a
mucosas. Este despegamiento aparece clasicamente en un contexto de alteracidén general marcada
con hipertermia. En mayor probabilidad afecta a nifios, pero los adultos también se ven afectados

en un contexto de inmunodepresion o de insuficiencia renal cronica.

« Pustulosis exantematica aguda generalizada, que es una toxicodermia clasicamente desarrollada
en un plazo de 24-48 horas después de la toma de un medicamento como la amoxicilina o la
pristinamicina. La erupcion predomina en los pliegues, clasicamente respeta las mucosas y se
identifica por la presencia de grandes placas eritematosas posiblemente confluentes, coronadas
por cientos de lesiones pustulosas, no foliculares y asépticas. Esta erupcion de aparicion brusca

se acompafa de una alteracion del estado general.

« Pénfigo o penfigoide, que es una toxicodermia caracterizada por el desarrollo de ampollas y

llagas 0 en mucosas como en boca o genitales,

« Otros: exantema agudo generalizado pustuloso, erupcion bullosa secundaria a medicamentos,
urticaria crénica, vasculitis necrosante, eritema toxico infeccioso, enfermedad del suero,

enfermedad de Kawasaki. (Alvarado et al.2018, p 3)

1.5.12. Complicaciones

En los pacientes con SSJ la pérdida de la piel puede dar lugar a (Guia de referencia rapida del Gobierno
Federal Mexicano,2018):
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e Desequilibrio hidroelectrolitico,

¢ Infecciones bacterianas y micéticas en piel y mucosas.
e Alteraciones enddcrinas

e Insuficiencia Renal

e Edema agudo pulmonar

e Hemorragia digestiva

e Sepsis, sepsis severa, choque séptico

e Coagulacion intravascular diseminada

e Falla multiorganica

e Tromboembolia pulmonar

e Muerte. (Guia de referencia rapida del Gobierno Federal Mexicano,2018):
Otros compromisos sistémicos descritos son:

e Colitis/sangrado intestinal

e Diabetes mellitus

e Encefalitis/meningitis aséptica

e Hepatitis

e Nefritis intersticial

e Neumonitis intersticial/sindrome de dificultad respiratoria

e Miocarditis

e Serositis

e Sindrome de secrecién inadecuada de hormona antidiurética

e Tiroiditis (Torres y Olmos 2013)

Es recomendable en estos casos mantener un monitoreo frecuente de los pacientes con SSJ/NET
para detectar de forma inmediata alguna disfuncién organica que pongan en peligro la vida.
Siempre se debe solicitar apoyo para realizar una evaluacion adecuada y un manejo de la funcion
renal, equilibrio hidroelectrolitico, acido base etc. Se debera solicitar al ingreso del paciente,
quimica sanguinea basica, gasometria arterial, biometria hemética completa y pruebas de

coagulacion.
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Se recomienda tomar un cultivo y frotis de fondo de saco en caso de sospecha de infeccion

oftalmolégica agregada, para tratamiento especifico y prevenir reaccion de toxicidad al farmaco,

valorar casos de contaminacion recurrente por continuidad oido, nariz o garganta.

Secuelas del SSJ/NET a largo plazo incluyen cambios cutaneos, mucosos, oculares y pulmonares.

1.5.13.

Cuténeos: xerosis, se producen cambios pigmentarios (hipo o hiperpigmentacion,
distrofias ungueales y alopecia). EI manejo dermatoldgico debe considerar el uso de

lubricantes y filtros solares asi como medidas generales para evitar la xerosis.

Problemas oculares. La erupcién que provoca el sindrome de Stevens-Johnson puede
producir una inflamacion ocular. En casos leves, puede causar irritacion y sequedad en
los 0jos. En casos graves, puede provocar un dafio tisular extenso y cicatrices que
producen deterioro de la vision y, rara vez, ceguera.

A nivel pulmonar se han identificado bronquitis crénica, bronquiolitis, bronquiectasias,
y trastornos obstructivos. La afeccion severa puede producir insuficiencia respiratoria
aguda.

A nivel urolégico se debe incluir el cuidado a la aparicion de adherencias vulvovaginales
o fimosis.

Infeccion secundaria en la epidermis (celulitis). La celulitis puede provocar riesgos que
ponen en peligro la vida del paciente, como el sindrome séptico.

Infeccion en la sangre (sindrome séptico). El sindrome séptico se produce cuando las
bacterias de una infeccion ingresan en el torrente sanguineo y se propagan por el cuerpo.
Dafio permanente en la piel. La piel vuelve a crecer después de padecer el sindrome de
Stevens-Johnson, podré tener gqueloides o bultos y cambios en la coloracién. Lo que
podria dejar secuelas después de padecer esta enfermedad.

Problemas prolongados en la piel pueden hacer que se caiga el cabello, y que las ufias de

las manos y de los pies no crezcan con normalidad. (Mayo Clinic 2019a)

Prondstico
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Los factores que estan relacionados con un peor pronostico se encuentran una avanzada edad del
paciente, alteraciones hematol6gicas como trombocitopenia, neutropenia y linfopenia, ademas de
la elevacion de la creatinina serica43. En estos momentos existe una escala de para determinar la
severidad para la NET denominada Severity-of-illness Score for Toxic Epidermal Necrolysis
(SCORTEN) en la que se evaltan siete parametros con la finalidad de predecir la mortalidad del

paciente.

Tabla 3-1: Escala de SCORTEN

Variables Valores Puntaje

1.- Edad > 40 aflos 1
2.- Frecuencia Cardiaca > 120 latidos/min 1
3.- Antecedentes de Cancer 1
4.- Epidermolisis inicial >10% de superficie corporal 1
5.- BUN >28 mg/dL 1
6.-Bicarbonato sérico <20 mEg/L 1
7.-Glucosa sérica >252 mg/Dl 1

Fuente: Bastuji-Garin S, Rzany B, Stern RS, Shear NH, Naldi L, Roujeau JC: Clinical classification of cases of toxic epidermal

necrolysis, Stevens-Johnson syndrome, and erythema multiforme. Arch Dermatol. 1993, 129: 92-96.

Se considera que un SCORTEN 0-1 puede ser manejado en salas comunes con el aislamiento
adecuado, pero si es superior necesita terapia intensiva y mejor ain unidades de cuidados

intensivos o de Quemados. (Aldama Caballero y Aldama Negrete 2019, p. 2)

15



Tabla 4-1: Evaluacién Puntaje Mortalidad

Puntaje Mortalidad
0-1 3.2

2 12.1

3 35.8

4 58.5

>5 90

Fuente: Bastuji-Garin S, Rzany B, Stern RS, Shear NH, Naldi L, Roujeau JC: Clinical

classification of cases of toxic epidermal necrolysis, Stevens-Johnson syndrome, and
erythema multiforme. Arch Dermatol. 1993, 129: 92-96.

Este sistema de puntaje es mas valioso cuando se usa del dia uno al tres de hospitalizacion, con

él puede subestimarse la mortalidad en pacientes con sintomas respiratorios

1.5.14. Atencién complementaria

La atencion complementaria comprende:

Rehidratacion y nutricion. Como resultado del desprendimiento de la epidermis se produce
una pérdida considerable de los liquidos del cuerpo, por lo que una parte importante del
tratamiento es la rehidratacidn continua del paciente. Puedes recibir liquidos y nutrientes a
través de un tubo colocado en la nariz y que sigue hasta el estbmago (sonda nasogastrica).
Cuidado de la herida. Las compresas himedas y frias ayudaran a aliviar las ampollas
mientras se curan. Es posible que el equipo de atencion médica retire con cuidado la piel
muerta y coloque vaselina o vendajes con medicamentos sobre las zonas afectadas.
Cuidado de los ojos. También podrias necesitar la atencion de un especialista en 0jos

(oftalmélogo).(Mayo Clinic 2019b)
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CAPITULO 11

2. PRESENTACION DEL CASO CLINICO

2.1. Datos de Filiacion

Nombre: NN

Documento de identidad: NN

Edad: 28 afios

Género: masculino

Etnia: Mestiza

Estado civil: Soltero

Religion: Ateo

Lugar de nacimiento: Ciudad de Guayaquil, Provincia de Guayas
Fecha de nacimiento: 27 de Abril de 1990
Teléfono: NN

Ocupacién: Conductor de carros pesados
Escolaridad: basica

Fuente de Informacion: Directa

Fecha de Ingreso: 12 de Febrero del 2019
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2.2. Motivo de Consulta
Fiebre
Malestar general

2.2.1. Enfermedad actual

Paciente que el dia 8/02/2019 como fecha real y aparente presenta fiebre no cuantificada, cefalea
mas escalofrios, por lo que acude al servicio de Emergencia del Hospital José Maria Velasco
Ibarra de la ciudad del Tena, diagnosticado como un resfriado comin se dio de alta con
Paracetamol 500 miligramos cada 8 horas por 4 dias, lo cual refiere haber tomado toda la
medicacion y durante el tiempo que se le indicd. Ademas que durante los dias de tratamiento,
presento nausea por varias ocasiones que no llegaron al vomito, podria ser causa de alimento
copioso que ingiri6 en la carretera. Asi mismo afiade que presento sarpullido (exantema) en
miembros superiores derecho e izquierdo (antebrazo) e ingle, el cual le ocasionaba comezén, asi
mismo refiere haber mantenido relaciones sexuales sin proteccién con pareja desconocida,

durante los dias que se encontraba con tratamiento.

Después de 5 dias paciente acude por fiebre no cuantificada de causa aparente lesion ulcerativa
en pene que aparece tras relacion sexual sin proteccion en estado etilico, ademas refiere salida de
secrecion purulenta uretral, se evidencia lesiones eritematosas tipo flictenas a nivel de
extremidades superiores, térax anterior y posterior, a nivel de region peribucal, motivo por el cual

acude a esta casa de salud.

2.3. Antecedentes

2.3.1. Personales

Sin antecedentes personales de importancia

2.3.2.  Antecedentes Patol6gicos Familiares
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No refiere

2.3.3. Historia social

Paciente soltero, sin hijos, refiere buena relacion con la madre y el padre. La casa en la que vive
es de cemento, arrendada, consta de 4 habitaciones para tres personas, misma que consta con

todos los servicios basicos y refiere tener un animal dentro de la casa (Perro).

Los ingresos propios de aproximadamente (650 dolares) mensuales. Sus padres no trabajan ya

que son de la tercera edad.

2.3.4. Examen Fisico

2.3.5. Examen fisico general

2.3.5.1. Signos vitales

Dentro de pardmetros normales
Frecuencia Cardiaca: 90 Ipm

Frecuencia Respiratoria: 20 Rpm
Tension Arterial: 105/60 mmHg
Temperatura: 38.8°C

Saturacion de Oxigeno: 98% al ambiente

Estado de Conciencia: Alerta
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2.3.6.  Antropometria

Peso: 70.3 Kg
Talla: 1.68 cm

IMC: 24.8 (sobrepeso)

Paciente consciente, orientado en tiempo, espacio y persona, en posicion decubito dorsal, biotipo
constitucional normolineo, sin alteracion en el estado nutricional y esquelético, con lenguaje

coherente y fluido, facie algica.

- Faneras: Pelo: de implantacion y cantidad normal sin lesiones en piel y cuero cabelludo,
cabello negro y abundante. Ufias: simétricas, lisas, redondas de manos y pies.

- Piel con flictenas a nivel de torax anterior y posterior, eritema, con exudacion viscosa con
secrecion aperlada la misma que se extienda a crestas iliacas, y miembros superiores a nivel
de antebrazos en cara anterior, dolorosa al tacto que se intensifica en posicion de cubito
dorsal.

- Cabeza: A la inspeccidn se observa normo cefalica, simétrica, sin lesiones. A la palpacion de
la cabeza no se palpan nddulos ni hundimientos craneanos, cabello de buena implantacion.

- Qjos: Pupilas isocoricas, normo-reactivas a la luz, conjuntivas congestivas y eritematosas
palpebrales bilateral

- Nariz: fosas nasales permeables.

- Boca: lesion tipo queilitis, con costras de color negruzco que abarca todo el labio superior
con lesion satélite en barbilla izquierda, de aproximadamente 3 centimetros de diametro.

- Mucosas orales: himedas

- Orofaringe: No congestiva

- Oidos: Conducto auditivo externo permeable, no se evidencian patologias, buena audicion.

- Cuello: movil, simétrico, no se palpan adenomegalias, no se perciben nddulos ni lesiones,
atrofias dérmicas ni musculares, no se aprecian cadenas ganglionares.

- Torax: simétrica expansibilidad toracica conservada, flictena a nivel de pezon izquierdo de
10 centimetros de didmetro. Torax posterior: flictena a nivel de T12 de 8 centimetros.

- Corazon: Ritmico normo-fonético, no soplos, R1- R2 Ritmicos.

- Pulmones: Murmullo vesicular conservado, no ruidos sobreanadidos.
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- Abdomen: suave depresible, no doloroso a la palpacion. Ruidos Hidroaéreos presentes,
flictena a nivel de hipogastrio.

- Pelvis: flictenas a nivel de espinas iliacas anterosuperior bilateral.

- Regio6n inguino-genital: sin perdidas ni salida de liquido.

- Extremidades superiores: simétricas, flictenas en region anterior de antebrazo, bilateral, no
edema, sensibilidad, tono, fuerza, movilidad conservada.

- Extremidades inferiores: simétricos, no edema, sensibilidad, tono, fuerza, movilidad
conservada.

2.3.7. Examen neuroldgico elemental

Marcha: eubasica, movimientos activos de extremidades inferiores normales, existe limitacion a
la flexién de los antebrazos por dolor, sensibilidad dolorosa en lesiones, sensibilidad profunda

conservadas. Reflejos superficiales y profundos conservados.
Pares craneales: conservados, no signos meningeos.
Examenes de Ingreso:

Radiografia de Torax: dentro de pardmetros normales.

llustracion 1-2: Radiografia de Torax
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Tabla 1-2: Exdmenes de laboratorio de ingreso
Prueba Resultados Rangos

HEMATOLOGIA

Glob.Blancos 10M3/uL 5.70 4.32-10.42
Basofilos % 0.0 0.0-0.5
Eosindfilos % 0.9 0.5-4.0
Neutrofilos % 52 55.0 - 65.0
Linfocitos % 45% 25.0-35.0
Monocitos% 6.5 4.0-8.0
Hematocrito % 45.8 37.9-47.0
Hemoglobina g/dl 15.6 12.70 - 16.20
Plaquetas 10"3/uL 91.000 194.00 - 382.00
VSG 6

PCR 2.1

Fuente: Laboratorio Clinico — Hospital General “José Maria Velasco Ibarra - TENA”

Ministerio de Salud Publica - 2019

Realizado por: Jeanneth Herrera

Tabla 2-2: Examenes de laboratorio de ingreso

Prueba Resultados
COAGULACION

Tiempo de Tromboplastina 28 seg
TTP

TP 12. seg
QUIMICA SANGUINEA

Glucosa mg/dl 100

Urea 28

BUN 12
Creatinina 1.14 mg/dl

23

Rangos

20.00-33.30

10.80-14.50
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PERFIL HEPATICO

Bilirrubina total 0.50 0.20-1.00
Bilirrubina directa 0.17 0.10-0.50
Bilirrubina indirecta 0.33 0.21-0.80
SEROLOGIA

VIH NO REACTIVO

VDRL NO REACTIVO

Fuente: Laboratorio Clinico — Hospital General “José Maria Velasco Ibarra-TENA”
Ministerio de Salud Publica - 2019

Realizado por: Jeanneth Herrera

Diagnostico al ingreso:

e Sindrome febril
e Dengue a descartar

e Trombocitopenia

INGRESO EN EL SERVICIO DE MEDICINA INTERNA

Evolucion del Paciente
13/02/2019 — 13:30

Paciente masculino de 28 afios, hospitalizado en el servicio de Medicina Interna que fue valorado
por los especialistas Dermatdlogo, Médico Internista, deciden realizar examen biopsia de piel,
para confirmar diagndstico, ademas se solicitan examenes de laboratorio  urocultivo,
procalcitonina, dengue Ig M, STORCH, frotis en sangre periférica, hemocultivo, asto,

aglutinaciones febriles).

14/02/2019 - 08:30am
Paciente en condicion hemodinamicamente estable, se prescriben las siguientes indicaciones.
Indicacion:

o Aislamiento de contacto estricto

o Control de signos vitales cada 4 horas mas curva térmica
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o Control de ingesta y excreta

o Dieta liquida fria a tolerancia

o Hidratacion con Lactato de Ringer 1000 mililitros intravenoso pasar 100 mililitros hora.

o Vancomicina 500 miligramos intravenoso cada 12 horas pasar en 3 horas en infusion
lenta

o Solucién magistral ( solucion hipertdnica ) aplicar en lesion

14/02/2019 - 20:30pm

Se recibe resultados de biopsia de piel, los cuales indican positivo para Sindrome de Steven

Johnson.

15/02/2019 — 08:30am

Después de un dia de hospitalizacion, se realiza evaluacién de caso clinico y se confirma
diagnostico de Dengue sin signos de alarma, diagnostico que es confirmado por examen de
laboratorio, ademas se obtiene resultados de laboratorio para descartar otras entidades que se
penso.

Tabla 1-2: Examenes de laboratorio

Prueba Resultados Positivo Negativo Indeterminado
DENGUE
Dengue |g M 24.73 U/ml >11 U/L <9 u/l 9-11 u/ ml

Interpretacion: POSITIVO
Dengue Ig G 345 U/ml  >11UL <9 u/l 9-11u/ ml

Interpretacion: NEGATIVO

Fuente: Laboratorio Clinico — Hospital General “Jose Maria Velasco Ibarra -
TENA”Ministerio de Salud Publica - 2019
Realizado por: Jeanneth Herrera.

25



Tabla 2-2: Examenes de laboratorio

INMUNOLOGIA

Prueba: SIFILIS

19G: NEGATIVO IgM: NEGATIVO
Prueba: Resultados  Positivo Negativo
TOXOPLASMA Ig G 144.00 Umi >g Ul/ml <6.5 Ul/ml
Interpretacion: POSITIVO

TOXOPLASMAIgM 0.9 U/ml >1.1 Ul/ml <0.9 Ul/ml
Interpretacion: NEGATIVO

Prueba: Resultados Positivo Negativo
RUBEOLA Ig G 45.10 U/ml > 10 Ul/ml <5Ul/ml
Interpretacion: POSITIVO

RUBEOLA IgM 0.69 U/ml  >L.1Uimi <09 Ul/ml
Interpretacion: NEGATIVO

Prueba: Resultados Positivo Negativo
CITOMEGALOVIRUS 7.35Umi >1.1Ul/ml <0.9Ul/iml
IgG

Interpretacion: POSITIVO

CITOMEGALOVIRUS 0.24U/ml  >11Ulml <0.9 Ul/ml

igM

Interpretacion: NEGATIVO

Fuente: Laboratorio Clinico — Hospital General “José Maria Velasco Ibarra - TENA” Ministerio de

Salud Pdblica - 2019

Realizado por: Jeanneth Herrera
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Tabla 3-2: Examenes de laboratorio
Prueba: FROTIS EN SANGRE PERIFERICA

SERIE BLANCA: NORMAL SERIE ROJA: NORMAL

Fuente: Laboratorio Clinico — Hospital General “José Maria Velasco Ibarra - TENA” Ministerio de
Salud Pdblica - 2019
Realizado por: Jeanneth Herrera

Tabla 5-2: Exdmenes de laboratorio
Prueba: (ASTO CUANTITATIVO) ANTIESTREPTOLISINA O
<200 NEGATIVO
Prueba: AGLUTINACIONES FEBRILES

NEGATIVO

Fuente: Laboratorio Clinico — Hospital General “José Maria Velasco Ibarra - TENA” Ministerio de
Salud Publica - 2019

Realizado por: Jeanneth Herrera

INDICACIONES:

o Aislamiento de contacto estricto

o Control de signos vitales cada 4 horas méas curva térmica

o Control de ingesta y excreta

o Dieta liquida fria a tolerancia

o Hidratacion con Lactato de Ringer 1000 mililitros intravenoso pasar 100 mililitros hora.
o Vancomicina 500 miligramos intravenoso cada 12 horas pasar en 3 horas en infusion

lenta

16/02/2019 — 08:00

Paciente asintomatico, signos vitales dentro de parametros normales, frecuencia cardiaca: 65
latidos por minuto, frecuencia respiratoria: 20 respiraciones por minuto, temperatura: 36.2 °C,

tensién arterial: 110/70 mmhg, saturacion de oxigeno: 98%. Paciente que cursa el tercer dia de
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antibidtico: Vancomicina 500 mg intravenoso cada 12 horas pasar en 3 horas, infusion lenta. Se

recibe resultados de hemocultivo.

Tabla 4-2: Exadmenes de laboratorio

Prueba: HEMOCULTIVO

Muestra 1y 2: sin desarrollo bacteriano

Fuente: Laboratorio Clinico — Hospital General “José Maria Velasco Ibarra - TENA” Ministerio de
Salud Pablica - 2019

Realizado por: Jeanneth Herrera.

17/02/2019 - 08:00

Paciente asintomatico, se observa mejoria de lesiones a nivel de torax antero-posterior, y en
extremidades superiores e inferiores, sin signos de inflamacién, mismas que se observé en proceso
de cicatrizacion. Se realizo examenes de laboratorio: biometria hematica, PCR (proteina c

reactiva).

Tabla 5-2: Exdmenes de laboratorio
Prueba Resultados Rangos

HEMATOLOGIA

Leucocitos 6.30 4.50 - 10.00
Basofilos % 0.2 0.2-1.0
Eosindfilos % 0.9 0.5-4.0
Neutrofilos % 58 400 - 65.0
Linfocitos % 45 40.5-45.5
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Monocitos% 6.5 55-11.7

Hematocrito % 41.8 42.0-52.0
Hemoglobina g/dl 14.3 14.0-18.0
Plaquetas k/uL 187.000 130.000- 400.000

Fuente: Laboratorio Clinico — Hospital General “José Maria Velasco Ibarra - TENA” Ministerio de
Salud Pdblica - 2019

Realizado por: Jeanneth Herrera.

Tabla 6-2: Examenes de laboratorio

Prueba: Resultado Rango

PCR 0.2 0.0-0.9
Fuente: Laboratorio Clinico — Hospital General “José Maria Velasco Ibarra - TENA” Ministerio de

Salud Publica - 2019

Realizado por: Jeanneth Herrera.

18/02/2019 — 08:00

Paciente asintomatico, se observa mejoria de lesiones a nivel de térax antero-posterior, y en
extremidades superiores e inferiores, sin signos de inflamacién, con mejoria de clinica y de

exadmenes de laboratorio por lo cual se decide el alta.
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CAPITULO I

3. Discusién

Se estudio el Sindrome de Stevens Johnson y la Necrdlisis Epidérmica Téxica, dos raras, pero
severas formas de enfermedades ampollosas mucocutaneas, que comparten caracteristicas
clinicas e histopatoldgicas similares pero difieren en la extension del compromiso dérmico. Son
reacciones que se piensan estan mediadas por procesos inmunoldgicos y cuya etiologia esta

estrechamente relacionada con el uso de algunas drogas y la exposicién a ciertas infecciones

Las reacciones medicamentosas pueden ocurrir a cualquier edad, aungue los jévenes constituyen
un grupo vulnerable. Dentro de los factores desencadenantes mas del 50% es debido a farmacos,
reaccion que se evidencia con su inicio en un periodo menor a 3 meses cuando el paciente recibe

tratamiento crénico con farmacos.

La extension de las lesiones es el principal factor pronostico, debido a que permite clasificar la
enfermedad en SSJ (menos del 10 %), NET (mayor del 30 %) y la sobreposicion de las dos

entidades cuando el desprendimiento esta entre 10 y 30 %. (Quintero Castro,2017 P 303)

Paciente que inicialmente cursa con cuadro febril y sin ningln sintoma y signo relevante el mismo
gue se le cataloga como un resfriado cominy se le envid a la casa con Paracetamol y ademas se
le indico reposo mas hidratacion, paciente que al tercer dia de tratamiento mantiene relaciones
sexuales sin proteccion con pareja desconocida, y en esta ocasion paciente acude al servicio de
emergencia del Hospital José Maria Velasco Ibarra por presentar lesiones eritematosas en tdrax

anterior y posterior y en mucosas orales, acompafiado de fiebre y malestar general.

Se realiza exdmenes pertinentes los cuales son indicatorios de Sindrome de Steven Johnson por
agente etioldgico virus de Dengue. Se le medica paracetamol para mejorar la fiebre, corticoides

y a la vez hidratacién, estricto aislamiento de contacto.
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Paciente que pasa internado durante seis dias, el cual presenta excelente mejoria clinica la cual se

decide el alta.
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PERSPECTIVA DEL PACIENTE

La perspectiva tanto del profesional médico, asi como del paciente y de sus familiares es la
recuperacion total y descartar la progresién del Sindrome de Johnson por lo cual el seguimiento
al paciente se realizara de forma prolongada considerando todos los factores que hay que

considerar durante el tratamiento y las multiples complicaciones.

Las caracteristicas clinicas que ayudaron al diagnéstico del paciente fueron, la fiebre de 38 a

39°C, malestar general, disfagia, lesiones eritematovesicoampollares en piel y mucosa oral.
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CONCLUSIONES

La severidad del cuadro es proporcional a la extension de piel afectada.

La pérdida de piel necrética puede dar lugar a infecciones que desencadenen una sepsis
Las personas sobrevivientes a cualquier sindrome de hipersensibilidad deben evitar su
exposicion a drogas o0 medicamentos estructuralmente relacionados con el desarrollo de
Sindrome Steven Johnson

Es importante realizar un diagndstico temprano de estas enfermedades para suspender lo

maés pronto posible el farmaco causante o tratar el agente causal.

33



RECOMENDACIONES

Identificar los marcadores de severidad para monitorizar la evolucion e iniciar el tratamiento
especifico que permita la detencidn, curacién y prevencién de las complicaciones y secuelas de

la enfermedad.

Realizar una adecuada seleccion de la terapia dentro del arsenal terapéutico de la epilepsia,
poniendo siempre en consideracion criterios de seguridad, conveniencia, y costo, para llegar a

una escogencia optima de la medicacion.
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