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Motivo de Consulta

o Vardon 54 anos, acude por:

o Fiebre.
o Exantema cutaneo.




Historia Actual

o Cuadro de 48 horas de evolucion de fiebre
de hasta 39°C y erupcion cutanea de inicio
en espalda y progresion a extremidades.

o Ademas refiere odinofagia y dificultad para
tragar cada vez mas importante.

o No refiere contacto con animales, no

relaciones sexuales de riesgo, no viajes al

extranjero.




Antecedentes Personales

No AMC.
Trabaja en la construccion.

Fumador de 1 paqg/dia. No bebedor
habitual.

FRCV: no HTA/ no DM / no DL

No cardiopatias ni broncopatias conocidas
No intervenciones quirargicas previas

No tratamiento médico cronico.




Exploracion Fisica

o Regular estado general, bien hidratado y
perfundido, normocoloreado. Eupneico en
reposo sin 02 suplementario. No se palpan
adenopatias.

o AP: hipoventilacion global sin ruidos
anadidos.

o AC: ritmica a 90 Ipm, sin soplos Ilamativos.

¢ Abdomen: blando y depresible, no masas ni
megalias, RHA presentes.




Exploracion Fisica

o ORL:

o No lesiones en labios ni orofaringe.

o Amigdalas enrojecidas con alguna vesicula de
pequeno tamano en paladar duro.

o0 Lesiones blanquecinas en laterales de lengua con
pequenas ulceraciones

¢ PIEL:

o Exantema cutaneo generalizado confluente,
ampollas a nivel de espalda y descamacion
importante.

¢ No afectacion en palmas y plantas. No lesiones
en genitales.




A/S de Control

¢ Hemograma:
o 6.300 L o Bioquimica:
o 85% S (8% C) ¢ Glucosa 154, Urea 44
¢ Hb 15.3, 170.000 o Cr0.75, FG >60

plaquetas. ml/min
OENSEP S o GOT 47, GPT 64, GGT

TP 89 %, INR 1.1 63
=i el

LDH 472
PCR 83
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;Qué sabemos?

o Fiebre de hasta 39°C en 48 horas.
o Odinofagia, sin exudado amigdalar.

o Lesiones blancas en lateral lengua
(¢, Leucoplasia oral? ¢ VEB? ¢ VIH?)

¢ No adenopatias.
¢ Exantema maculopapular.
o ¢Piel se despega? (Nicolsky +/-)




;Qué tenemos en la H2?

o Niega:
¢ Contacto con animales (no zoonosis, en
principio).

¢ Relaciones sexuales de riesgo (no ETS,
habria que reinterrogar exhaustivamente).

o No viajes al extranjero (descartamos
tropicales)




;Qué habria que hacer?

o Preguntar por:
Esta vacunado con la triple virica.
Esta tomando algo AHORA.
Contactos con ninos.

Contacto con animales “domésticos”.
Viajes al campo.

Contacto con personas extranjeras/que
hayan viajado al extranjero.

0
0
0
o Contactos que “no considere de riesgo”.
0
0
0




Dx Diferencial

o El diferencial de fiebre + exantema es muy
amplio, por lo que dividiremos en:
o Virus: VEB, CMV, VIH, VHH 6 vy 7, VV/,
Parvovirus B19, Rubeola, Sarampion...

¢ Bacterias: Spp pyogenes, N. Meningitidis, M.
Pneumoniae...

o Toxicodermia: Stevens-Johnson, NET, Dress...

o Otros: Rickettsia coronii, Borrelia
burgdorferi...

o Autoinmune: Kawasaki, Still...




Spp. pyogenes

Escarlatina: fiebre alta, escalofrios, odinofagia,
cefalea y malestar.

Es una erupcion eritematosa difusa mediada por
exotoxinas (toxina eritrogenica) que ocurre con

mayor frecuencia en el contexto de faringitis por
infeccion por estreptococos del grupo A.

Es una erupcion aspera, eritematosa, similar al
papel de lija, que finalmente se descama.

Caracteristica es la lengua de fresa e
intensificacion del exantema en pliegues (signo
de Pastia).
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Sindrome de escaldadura
estafilocOcica

¢ Enfermedad causada por Staphylococcus
aureus productor de toxinas exfoliativas.

0 Suele aparecer eritrodermia con aparicion

de ampollas y descamacion posterior,
fisuracion y costras periorales, fiebre,
conjuntivitis y edema palpebral.
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N. meningitidis

Enfermedad meningococica que ocasiona
meningitis bacteriana.

En mas de la mitad de los casos se puede
manifestar con fiebre y exantema.

El exantema en mas del 50% de los casos
es petequial, pero puede ser
maculopapuloso o0 maculoso al principio.







M. Penumoniae

¢ Manifestaciones respiratorias de vias altas.

o Las erupciones mucosas O cutaneas son una
manifestacion extrapulmonar comun de la
infeccion por M. pneumoniae y se presentan
hasta en el 25 % de los pacientes

¢ Varian desde una erupcidon maculopapular o
vesicular eritematosa leve (que se observa con
mayor frecuencia acompahando a las
infecciones del tracto respiratorio), hasta el
sindrome de guantes y calcetines papulares
purpuricos ampollosos, y la mucositis inducidas
por M. pneumoniae




M. Penumoniae

o Las lesiones son elevadas, rojas y en forma
de diana y tienen una ampolla central.

o La erupcion generalmente comienza en las
extremidades y luego se extiende al tronco.

o Mucositis: son frecuentes la conjuntivitis y la
ulceracidon de labios, boca (estomatitis) y
genitales.







Sifilis secundaria

o El rash de la sifilis secundaria afecta
caracteristicamente las palmas y plantas.
Puede tener muchas apariencias, pero es
generalmente pigmentadas y maculares.

o Las lesiones mucosas de la sifilis
secundaria pueden aparecer en multiples
membranas mucosas.







Rickettsia coronii (FBM)

o El exantema aparece, sobre todo, en
extremidades (lugar de inoculacion),
afectando incluso a palmas y plantas.

¢ Es exantema doloroso, palpable vy
sobreelevado (botonoso)

o En 70% de las ocasiones, aparece papula
con vesiculacion central necrética y/o negra.







Borrelia burgdorferi (Lyme)

o Exantema migrans (placa rojiza con
crecimiento centrifugo y blangueamiento

central progresivo).
o Puede haber  afectacion sistémica
diseminada: artritis, miocarditis, paralisis
facial...







Kawasaki

o Enfermedad de etiologia desconocida,
generalmente se observa en ninos menores
de cuatro anos. Ademas de fiebre que dure
>5 dias, algunos de los criterios para este
sindrome  son  inyeccidon  conjuntival
bilateral; labios fisurados
eritematosos; orofaringe inyectada o "lengua
de fresa”; edema y eritema de manos o pies
y/0 descamacion periungueal posterior y
linfadenopatia cervical







Stevens-Johnson

o Afectacidon de la piel y mucosas con

sintomas sistémicos como fiebre, malestar y
escalofrios.

o Lesiones cutaneas eritematosas con bullas

0 vesiculas que se rompen dejando areas de
piel desnuda (Nicolsky +).

o Suele cursar con conjuntivitis, uveitis vy
lesiones ampollosas orales y labiales.
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DRESS

¢ Puede cursar con cualquier exantema,
aunque en el 95% de los casos en un
exantema eritematoso, maculopapular que
suele comenzar en tronco y después se
disemina de forma simétrica a
extremidades.

o Fiebre no muy alta. Aspecto polimorfo vy
generalmente pruriginoso.

o Eosinofilia.







Still

¢ Exantema maculopapuloso, tenue, que se
intensifica con la fiebre y desaparece
cuando lo hace aquella.

o Se acompana de fiebre, artritis, adenopatias
y hepatoesplenomegalia

o La erupcion afecta predominantemente al
tronco y las extremidades, pero también
puede afectar las palmas de las manos, las
plantas de los pies y, en ocasiones, la cara.







Sweet

o Dermatosis neutrofilica febril aguda es una
enfermedad caracterizada por la aparicion
brusca de placas y nédulos eritematosos o
violaceos, infiltrados, ocasionalmente
dolorosos, ubicados en cara, tronco y/o
extremidades; asociados a fiebre, malestar
general y neutrofilia.







Pénfigo vulgar

o Severa enfermedad mucocutanea de
caracter autoinmune que se manifiesta con
lesiones ampollosas, que suelen aparecer
antes en la boca que en el resto de la piel.

¢ Suele presentar ampollas que se rompen
facilmente, acompanadas de otros sintomas
como fiebre, astenia, anorexia, disfagia,
malestar general, irritabilidad, e incluso
cefaleas, disnea y diarrea







VEB

o Linfocitos atipicos, con anticuerpos
heterofilos (Paul-Bunnel +)

o Cuadro de mononucleosis infecciosa con
exudado amigdalar + adenopatias
cervicales dolorosas +
hepatoesplenomegalia.

¢ Rash cutaneo post-amoxicilina.




& 4 S Caia L/\
Facultad de : ' F. - - : COMPLEJO

Modicina de Albacess




CMV

¢ Mononucleosis pero sin faringitis exudativa
ni anticuerpos heterofilos.

o A diferencia del VEB, predominan mas los
sintomas sistémicos.

¢ Puede aparecer rash hasta en 1/3 de los
casos, Yy pueden aparecer incluso al
exponerse a antibidticos (reaccion cruzada
VEB)




VIH

o El sindrome retroviral agudo que puede ocurrir
aproximadamente de dos a cuatro semanas
después de la infeccion primaria por VIH es una
enfermedad similar a [a mononucleosis
caracterizada por fiebre, dolor de garganta,

malestar general, dolor de cabeza,
linfadenopatia, ulceracibn mucocutanea vy
erupcion cutanea.

La erupcion, que se observa en mas del 50 por
ciento de los pacientes, suele ser transitoria,
maculopapular, no pruriginosa y de localizacion
troncal o facial.







VVZ

o Lesiones vesiculares clasicas sobre una
base eritematosa que aparecen en brotes y
estan presentes en diferentes etapas desde

papulas pasando por vesiculas hasta formar
costras.

o Prodromo de fiebre, malestar general o
faringitis, pérdida de apetito

¢ Pruriginosa.




Primary varicella lesions

Vesicular lesions on an erythematous base are characteristic
of chickenpox. The lesions occur in crops and are present in
a variety of stages from maculopapular to vesicular or even
pustular. Central necrosis and early crusting is also visible.

Courtesy of Lee T Nesbitt, Jr. The Skin and Infection: A Color Atlas and
Text, Sanders CV, Nesbitt LT Jr (Eds), Williams & Wilkins, Baltimore
1995,

http://www.lww.com U pTO Date




VHH 6y 7

o Se ha sugerido que comparten
caracteristicas clinicas comunes.

o Exantema Subito: 2 a 4 dias con fiebre alta,
desapareciendo la clinica y apareciendo un
exantema generalizado maculoso, rosado,
no confluente, en tronco.

¢ Placa en heraldo (pritriasis rosada).
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Parvovirus Big

o Megaloeritema o eritema infeccioso
(mejillas abofeteadas).

o Exantema reticulado en extremidades
(extensoras).

o Sindrome papular-purpurico en “guantes vy
calcetin”







Rubeola

o Exantema generalizado con linfadenopatia,
sobre todo occipital, retroauricular y cervical
posterior.

o Manchas de Forchheimer (enantema fugaz
gque se observa como manchas rojas en
paladar blando).







Sarampion

¢ Se asocia con una erupcion maculopapular
eritematosa "roja como un ladrillo" que palidece.

Comienza en el area de la cabeza y el cuello y se

propaga centrifugamente al tronco y las
extremidades

¢ Suelen tener fiebre, tos, coriza, conjuntivitis y
manchas de Koplik (lesiones pequenas e
irregulares de tipo granular, de color rojizo con el
centro blanco-azulaceo, aparecen en la mucosa
oral, en |la cara interna del carrillo)




Koplik spots

Reproduced with permission from Eliana Fanous, MD, Schneider
Children's Medical Center of Israel.




Resumiendo...

o El paciente tiene:

Fiebre alta
Odinofagia sin exudado
¢Leucoplasia oral?
La piel se despega (¢,Nicolsky +7?). Si fuera
positivo, sospechar farmacos, estafilococos o
pénfigo.

¢ Exantema de apariencia confluente

¢ NO ADENOPATIAS




Como proceder

¢ Rehistoriar al paciente, saber
fehacientemente habitos, tratamiento vy
exposiciones.

o Pedir A/S con RFA.
o Solicitar Serologia virica y bacteriana

o Si tomara algun medicamento o hierba de
herbolario, suspender.
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Caso clinico

Cuadro de 48 horas de evolucion de fiebre de hasta
39°C y erupcion cutdnea de inicio en espalda y
progresion a extremidades. Ademads refiere odinofagia y
dificultad para tragar cada vez mds importante.

No refiere contacto con animales, no relaciones sexuales
de riesgo, no viagjes al extranjero.

48 horas antes toma de 1 comp de Arcoxia ( Etoricoxib)

ORL: no lesiones en labios, orofaringe y amigdalas
enrojecidas con alguna vesicula de pequeno
tamano en paladar duro, lesiones blanguecinas en
laterales de lengua con pequenas ulceraciones

Piel: exantema cutdneo generalizado confluente,
ampollas a nivel de espalda y descamacion
importante, Nikolski +. No afectacion en palmas y
plantas. No lesiones en genitales.




so clinico




Evolucion

« Despegamiento cutdneo generalizado, solo respeta parte distal ( 20%
superficie corporal) de MMI

« Serologias negativas

 HC negativos



Complicaciones

« NTP—=> NE por SNG

« Sobreinfecciones cutdneas

« Afectacion ocular=> colocacion de membrana amnidtico
« Neumonia nosocomial

« TVP secundaria a colocacion de via central

« NTX derecho colocacion de tubo

« Volvulacion intestinal=>devolvulacion

» Lesiones orales—>ciclosporina






Sindrome Stevens- Johnson/ Necrolisis epidérmica toxica

Reacciones mucocutdneas graves y raras provocadas, en la mayoria de los casos, por
medicamentos y caracterizadas por necrosis extensa y desprendimiento de la epidermis.
La clasificacion de la enfermedad se basa en el drea de superficie corporal total involucrada con el
desprendimiento de piel

¢S JS se define como un desprendimiento de piel que afecta <10

elLa NET se define como un desprendimiento de piel que afecta >30

el.a superposicion SJIS/TEN se define como un desprendimiento de piel que afecta del 10 al 30%




ETIOLOGIA

Medicamentos

Infecciones: Mycoplasma
pneumoniae

Ofros: vacunas, enfermedades
sistémicas, medio de contraste,
exposicion quimica externa,
medicamentos a base de hierbas
y alimentos

Farmacos asociados al sindrome de Stevens-Johnson/necrélisis epidérmica toxica (SJ)S/TEN)

Fuertemente asociado*

= alopurinol

* lamotrigina

= Sulfametoxazol

» Carbamazepina

= fenitoina

" nevirapina

= Sulfasalazina

= Otras sulfonamidas
= AINE Oxicam (piroxicam, tenoxicam f )
= fenobarbital

* Etoricoxib I

8 asociado

* diclofenaco

®* doxicicling

= Amoxicilina/ampicilina
* Ciprofloxacino

* |evofloxacino

* amifostina

* Oxcarbazepina

* Rifampicina (rifampicina)

Sospecha de asociacion/menor riesgo ¢

* pantoprazol

* Glucocorticoides

* omeprazol

» Tetrazepam 3

* Dipirona (metamizol) 1
* terbinafina

* [evetiracetam

Los agentes se presentan en orden decreciente de casos incluidos en el Registro Europeo (RegiSCAR).



Presentacion clinica

Prédromo de fiebre y sinftomas similares a la gripe
de uno a tres dias antes del desarrollo de lesiones

mucocutdneas y cutdneas.

La erupcion cutdnea tipicamente comienza con
madculas eritematosas coalescentes mal definidas
con lesiones en diana atipicas A medida que
avanza la enfermedad, se forman vesiculas y
ampollas y, en cuestion de dias, la piel comienza
a desprenderse.

La afectacidon de la mucosa ocurre en
aproximadamente el 90 por ciento de los casos

de SJS/TEN y puede preceder o seguir a la
erupcion cutdnea.




MANEJO INICIAL EN EL HOSPITAL

Identificacion y retirada del farmaco causal

Farmacos asociados al sindrome de Stevens-Johnson/necrélisis epidérmica téxica (SJS/TEN)

Fuertemente asociado*

alopurinol
lamotrigina
Sulfametoxazol
Carbamazepina
fenitoina
nevirapina
Sulfasalazina

Otras sulfonamidas
AINE Oxicam (piroxicam, tenoxicam 1 )
fenobarbital
Etoricoxib I

A asociado

diclofenaco

doxiciclina
Amoxicilina/ampicilina
Ciprofloxacina
levofloxacino

amifostina
Oxcarbazepina
Rifampicina (rifampicina)

Sospecha de asociacion/menor riesgo ©

pantoprazol
Glucocorticoides
omeprazol
Tetrazepam 5

Dipirona (metamizol) ¥
terbinafina
levetiracetam

Los agentes se presentan en orden decreciente de casos incluidos en el Registro Europeo (RegiSCAR).




MANE]JO INICIAL EN EL HOSPITAL

Evaluacion de la extension del desprendimiento de piel

Gréfico de Lund-Browder modificado

Grafico de Lund-Browder

En pacientes adultos, la "regla de los nueves' se
puede utilizar alternativamente:

ela cabeza representa el 9 por ciento total de BSA.
eCada brazo representa el 9 por ciento del BSA total.
eCada pierna representa el 18 por ciento del total de BSA.

oEl fronco anterior y posterior representan cada uno el 18 por ciento del BSA
total.

& Infant

o
Child (age 5)

Los niimeros se refieren al porcentaje de superficie corporal quemada.



MANE]JO INICIAL EN EL HOSPITAL

Evaluacion del pronostico

Puntuacion SCORTEN:

ABCD-10: cinco variables (edad, nivel de bicarbonato sérico, cancer, didlisis,
compromiso de >10 %

Puntuacion SCORTEN para sindrome de Stevens-Johnson/necrélisis epidérmica toxica

Factores pronosticos independientes Peso
Afos 240 afos 1
Malignidad* Si 1
Superficie corporal separada 210% 1
Taquicardia 2120/minuto 1
urea sérica >10mmol/L 1
Glucosa sérica >14 mmol/L 1
bicarbonato sérico <20mmol/L 1
SCORTEN# 7

SCORTEN: puntuacion de necrolisis epidérmica toxica.

* Neoplasia maligna: cancer en evolucion y neoplasias malignas hematoldgicas.



* Evaluacion del pronostico

Prondstico de necrdlisis epidérmica toxica por SCORTEN

o 1.00 —1:;:_:_ SCORTEN O to 1 0.5440.03
S 2! — 0.87+0.05
> “: SCORTEN 2 3
* Traslado a centro de referencia
'19'.' £ SCORTEN 3
g. 0.50 - SR L LR T LT E L L 0.53+0.13 . . )
g : A Desprendimiento del drea de
; 0.25 SRt L ozsions superficie corporal (BSA) de =210 por
g ------- sE O!-lT-EN-z-S- - =0.174£0.15 Clen-l-o
Y 0.00- O Enfermedad rapidamente progresiva
| I | [ . pe .
0 20 40 60 O Fracaso multiorganico
Days

Analisis de Kaplan-Meier de supervivencia de pacientes con NET
basado en SCORTEN, calculado dentro de las 24 horas posteriores al
ingreso hospitalario.

SCORTEN: puntuacién de necrdlisis epidérmica toxica; TEN: necrolisis
epidérmica toxica.



TRATAMIENTO

Soporte hemodindmico: control de liquidos y electrolitos, apoyo nufricional,
control de la temperatura, control del dolor, prevencion y tratamiento de
infecciones, atencidn ocular y apoyo de érganos si es necesario

Cuidado de heridas: desbridamiento repetido de |la piel exfoliaoda

Cuidado ocular: casos graves con desprendimiento extenso de la conjuntiva
bulbar: colirios de corticosteroides sin conservantes, la cobertura de la
superficie ocular con membrana amnidtica criopreservada y el uso de
espaciadores esclerales.

Prevencion de infecciones : sepsis es la principal causa de muerte; manegjo
esteril, agentes antisepticos topicos y cultivos de vigilancia de posibles sitios
de sobreinfeccion.

Vigilancia de la afectacion respiratoria : estrecha vigilancia de la
afectacion respiratoria y derivacion a una unidad de cuidados intensivos si
desarrollan caracteristicas sugestivas de afectacion pulmonar



TRATAMIENTO

« Ciclosporina oral a la dosis de 3 a 5 mg/kg/dia debe administrarse
temprano en el curso de la enfermedad
o inhibidor del factor de necrosis tumoral (TNF) etanercept es una opcidn alternativa.

« Corticosteroides sistémicos, su uso, via de administracion, dosis,
momento y duracion sigue siendo incierta

* Inmunoglobulina intravenosa



https://www.uptodate.com/contents/etanercept-including-biosimilars-available-in-canada-drug-information?search=necrolisis+epid%C3%A9rmica+toxica&topicRef=2092&source=see_link

