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IMAGENES EN PEDIATRIA

Eritema multiforme mayor/sindrome de
Stevens-Johnson: un desafio diagnéstico

Erythema multiforme major/Stevens-Johnson syndrome: A diagnostic

challenge
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Un adolescente de 14 afos presentd fiebre, conjuntivitis,
odinofagia, Ulceras orales, labios hinchados y erupcion de 5
dias de evolucion. A los 2 dias, una muestra nasofaringea
resultd positiva para Streptococcus grupo A, prescribién-
dose amoxicilina e ibuprofeno. Al quinto dia se observd
empeoramiento progresivo de la erupcion (fig. 1), con afec-
tacion extensa de la mucosa (fig. 2). Sin antecedentes de
infeccion reciente o consumo de medicamento compati-
ble con los sintomas. En este momento, surgio la sospecha
de sindrome de Stevens-Johnson (SJS) o eritema multi-
forme mayor (EMM). El tratamiento incluyé inmunoglobulina
intravenosa (1g/kg/dia) durante 4 dias y metilprednisolona
durante 5 dias, con mejoria gradual. Los hallazgos de la
biopsia cutanea apoyaban el diagnostico de SJS (fig. 3).

En este caso, la infeccion estreptococica y la adminis-
tracion de amoxicilina y antiinflamatorios no esteroideos
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podria haber desencadenado el sindrome, o el paciente
podria haber presentado con SJS/EMM desde el princi-
pio. La diferenciacion del EMM y el SJS supone un reto
(tabla 1). Ambos se caracterizan por una erupcion gene-
ralizada y afectacion de las membranas mucosas. No
obstante, en el EMM suelen aparecer lesiones en diana
caracteristicas que principalmente afectan a la piel, mien-
tras que el SJS presenta con maculas eritematosas y
ampollas generalizadas que frecuentemente causan des-
prendimiento cutaneo y mucoso grave, con un riesgo mayor
de complicaciones'>. Ademas, en los pacientes con SJS
suele haber 2 o mas superficies mucosas afectadas y sin-
tomas sistémicos que preceden a la clinica mucocutanea?.
Es esencial tener presente estos matices para realizar
un diagnédstico correcto e iniciar el tratamiento lo antes
posible.
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Figura 1 Maculas eritematosas y algunas lesiones en diana atipicas diseminadas por el tronco, los brazos y las piernas.

Figura 2  Afectacion extensa de la cara (A) y las palmas (B), con maculas eritematosas y algunas ampollas flaccidas en la cara.
Conjuntivitis con secrecion purulenta y mucositis oral grave (A).

Figura 3  A) Desprendimiento dermoepidérmico con vesiculacion y necrosis de toda la epidermis (magnificacion x20x). B) Der-
matitis de interfase con vacuolizacion basal y queratinocitos apoptoticos (magnificacion x1).
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Tabla 1
toxica

Comparacion de los rasgos clinicos del eritema multiforme y el sindrome de Stevens-Johnson/necrolisis epidérmica

Eritema multiforme mayor

Sindrome de Stevens-Johnson

Lesiones cutaneas

Distribucion de las lesiones

Sintomas constitucionales

Afectacion mucosa

Afectacion ocular
Formacion de ampollas
Factores desencadenantes

Papulas eritematosas que evolucionan a las
tipicas lesiones en diana (zona central violacea
rodeada por un anillo edematoso palido a su
vez rodeado por un area eritematosa)

También pueden aparecer lesiones en diana
atipicas

Las lesiones cutaneas suelen ser asintomaticas
Cara y extremidades (lesiones acrales en
superficies extensoras de extremidades)

Infrecuente (aunque puede ocurrir en casos
con afectacion mucosa significativa)

Hasta el 60%

Las lesiones pueden afectar la mucosa oral, la
ocular y la genital

Infrecuente

Infrecuente

En la mayoria de los casos, infecciones (HSV-1,
Mycoplasma)

Farmacos (< 10%) (antiinflamatorios,
sulfamidas, antiepilépticos y antibioticos)
Idiopatico

Maculas eritematosas con bordes poco
definidos que progresan a eritema violaceo,
vesiculas y bullas flaccidas, seguidas de
desprendimiento cutaneo

Pueden aparecer lesiones en diana atipicas
(con 2 anillos en lugar de 3 tres anillos
caracteristicos de las lesiones del EM)
Lesiones con inicio en cara y torax

Suele aparecer eritema edematoso doloroso de
localizacion palmoplantar

Comun (malestar, fiebre, mialgia, odinofagia y
conjuntivitis pueden preceder o desarrollarse
al mismo tiempo que las manifestaciones
mucocutaneas)

Afectacion mucosa grave; mas de una zona
afectada en >90% de casos (principalmente
mucosa bucal, oro/nasofaringea y genital)
Comun (60-100%)

Comun

Con mayor frecuencia, farmacos (alopurinol,
lamotrigina, antiepilépticos, sulfamidas
bacteriostaticas y antiinflamatorios no
esteroideos inhibidores de la ciclooxigenasa-2);
el tratamiento con el farmaco causante
generalmente ha comenzado de 1-2 semanas a
un mes antes del inicio de los sintomas

Con menor frecuencia, infecciones
(Mycoplasma < 30%)

Idiopatico (15%)

EM: eritema multiforme; HSV-1:
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