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 Desafio diagnóstico

Paciente femenina de 4 años sin antecedentes de interés, que acude 
por aparición de exantema cutáneo de 24 horas de evolución. Asocia 
fiebre de 38,5ºC, tos y rinorrea los días previos. Ha tomado paraceta­
mol por la fiebre, niega otros fármacos. Las constantes son normales.
A la exploración física (Figura 1­2), resalta exantema generalizado 
con lesiones eritematosas dianiformes con centro violáceo, con signo 
de Nikolsky positivo. Erosiones y úlceras junto a grave afectación de 
mucosa ocular (con conjuntivitis purulenta), oral (labios secos y cos­
trosos, mucosa yugal y lengua con múltiples aftas) y vulvar. Asocia le­
siones descamadas en pabellón auricular. 

Inicialmente, se realiza analítica sanguínea con leucocitosis de 
34.000 con un 89,2% de neutrófilos y con elevación de reactantes de 
fase aguda con PCR de 5 mg/dl. Se realiza radiografía de tórax con 
infiltrado intersticial bilateral sin evidencia de condensaciones ni aire 
ectópico. Se extrae serología, hemocultivo, se realiza Mantoux. 
Se ingresa con fluidoterapia y analgesia (paracetamol y metamizol) 
intravenosas y se contacta con servicio de dermatología para realiza­
ción de biopsia con punch de inmunofluorescencia directa. A las 24 
horas de ingreso, la serología resulta positiva para Mycoplasma 
pneumoniae (≥ 1/128). Presenta empeoramiento clínico, analítico y 
dificultad en control de dolor por lo que se decide contactar con UCI 
que acepta traslado. 

Diagnóstico diferencial

•Síndrome de Stevens Johnson/Necrolisis epidérmica tóxica
•Shock tóxico estafilocócico
•Eritema multiforme
•MIRM (Mucositis inducida por Mycoplasma pneumoniae)  
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Respuesta

1. Síndrome de Stevens­Johnson/Necrolisis epidérmica tóxica

El síndrome de Stevens­Johnson es una patología caracterizada por extensas áreas de necrosis y 
desprendimiento de epidermis con afectación de membranas mucosas en > 90% de los pacientes. 
Tiene una incidencia de 0,6 casos por millón de habitantes al año y la mortalidad que puede al­
canzar hasta el 30%. Se produce por una reacción por interacción del HLA humano y su unión al 
receptor de células T, que tiene como consecuencia la activación de linfocitos T CD8+ específicos 
(normalmente contra el fármaco) que producen la liberación de proteínas citotóxicas y que interac­
cionan contra los queratinocitos.

En función de la superficie epidérmica afectada, se denomina Síndrome de Stevens­Johnson 
(< 10%) o Necrolisis epidérmica tóxica (>30%). 

La etiología, suele ser medicamentosa (alopurlinol, lamotrigina, carbamazepina, sulfonamida, fe­
nobarbital) o infecciosa (destaca Mycoplasma pneumoniae). 

No hay consenso sobre criterios diagnósticos universalmente aceptados, pero suele cumplir:
•Historia sugestiva de exposición a fármacos (entre 1­4 semanas, reexposición 48 h) 
•Pródromos de enfermedad febril o catarro.
•Erupción dolorosa que progresa rápidamente.
•Máculas eritematosas, lesiones en diana o eritema difuso que progresa a vesículas y ampollas.
•Nikolsky positivo.
•Mucositis oral, ocular y/o genital con erosiones mucosas dolorosas.
•Necrosis y desprendimiento de la epidermis (grado variable).

El tratamiento de forma aguda es de soporte, con control hidroelectrolítico, cura de las úlceras, 
posibles infecciones y manejo del dolor. Como tratamiento sistémico adyuvante, se pueden aso­
ciar otros tratamientos, aunque tienen evidencia limitada: corticoides, inmunoglobulina o inmuno­
moduladores como la ciclosporina o anti­TNF alfa (en estudio). Las principales complicaciones a 
largo plazo son cutáneas, mucosa oral, ocular y visceral y psicológicas. 
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