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Resumen El sindrome de Stevens-Johnson es una grave afeccion sistémica que se caracteriza por la presen-
cia de fiebre y lesiones mucocutaneas. También se ha descripto compromiso de la pequefa via
aérea en forma de bronquiolitis obliterante. Presentamos un paciente varén de 22 afios con sindrome de Stevens-
Johnson tras recibir tratamiento antibiético y anticomicial por un absceso cerebral, que luego de la mejoria del
compromiso mucocutaneo consulté al servicio de emergencias por tos y disnea progresiva. Un estudio funcional
respiratorio evidencié un muy grave compromiso obstructivo irreversible y una tomografia computada del térax
mostré patron en mosaico. Comentamos un caso de bronquiolitis obliterante asociada a Stevens-Johnson dada
su baja incidencia.
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Abstract Bronchiolitis obliterans associated with Stevens-Johnson syndrome. Stevens-Johnson
syndrome is a severe disease which is characterized by fever and mucocutaneous lesions. It
has also been described as a small airway compromise in the form of bronchiolitis obliterans. We report a
22-year-old male patient with Stevens-Johnson syndrome due to antibiotic and antiepileptic drug treatment
for brain abscess. After the improvement of mucocutaneous lesions, he went to the emergency department
because of coughing and progressive shortness of breath. Pulmonary function test revealed a very severe
irreversible obstructive defect and a computed tomography scan showed a mosaic attenuation pattern. We

discuss this case of bronchiolitis obliterans associated with Stevens-Johnson because of its low incidence.
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El sindrome de Stevens-Johnson es una grave afec-
cion sistémica que se caracteriza por la presencia de
fiebre y lesiones mucocutaneas. Puede ser causado por
la exposicion a drogas, infecciones y enfermedades del
tejido conectivo’. EI compromiso respiratorio se puede
presentar como afectacion de la via aérea superior, neu-
monia, neumotérax, enfisema mediastinal o bronquiolitis
obliterante?. Este ultimo suele ser un cuadro irreversible
y en muchos casos mortal, describiéndose su hallazgo
en la autopsia®“.

Presentamos el caso de un paciente con sindrome
de Stevens-Johnson que se complicé con la aparicion
posterior de bronquiolitis obliterante, a la cual sobrevivid,
un hecho poco informado en la literatura.

Caso clinico

Vardén de 22 afios de edad sin antecedentes respiratorios,
que se interné por traumatismo de craneo con fractura y
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hundimiento a nivel frontal. Como complicacion presenté un
absceso cerebral sin aislamiento en cultivos, por lo que se
realizé tratamiento antibiético empirico (vancomicina, mero-
penem y colistin) y con fenitoina sddica, en forma profilacti-
ca. Al tercer mes de internacion se complicé con sindrome
de Stevens-Johnson con grave compromiso mucocutaneo.
Evolucioné de manera favorable de las lesiones en piel por
lo que fue dado de alta un mes mas tarde.

Volvié a consultar al servicio de emergencias de nuestro
hospital 30 dias luego de su externacion, por cuadro de 20
dias de evolucion caracterizado por disnea progresiva hasta
CF lll y tos seca. Al examen fisico se encontraba afebril,
taquicardico, taquipneico, con hipoventilacién generalizada a
la auscultacion respiratoria y escasas sibilancias; saturacion
de O,de pulso 98% (respirando aire ambiente). Los examenes
de laboratorio realizados presentaban como datos relevan-
tes: leucocitos14 900/mm? (eosindfilos 9%), bilirrubina total
1.4 mg% (bilirrubina directa 1.1 mg%), GOT 112 Ul/l, GPT
221 Ul/l. Se le realiz6 una radiografia de térax que evidencio
hiperinsuflacion. Se efectué una espirometria que mostro:
CVF 2.59 | (53%), VEF, 0.99 | (24%), VEF,/CVF 38 (Fig. 1).

Se decididé su internacién para iniciar tratamiento con
corticoesteroides sistémicos (meprednisona 40 mg/dia) e
inhalados, asociados a broncodilatadores de accion corta y
prolongada.

Dos meses mas tarde se repitio el estudio funcional respi-
ratorio con medicion de volumenes y difusion, obteniéndose
los siguientes resultados: CVF 3.23 | (67%), VEF, 1.10 |
(27%), VR 2.88 | (235%), CPT 6.05 1 (101%), DLCO 16.57 ml/
mmHg/l (97%), VA 3.87 | (65%). La tomografia computarizada
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Fig. 1.— Curva flujo/volumen de morfologia obstructiva corres-
pondiente a la primera espirometria realizada.

(TC) dinamica de térax evidencié patréon de atenuacién en
mosaico (Fig. 2).

El cuadro fue interpretado como bronquiolitis obliterante
asociada a sindrome de Stevens-Johnson. Evolucioné con
mejoria y luego estabilidad clinica, persistiendo disnea CFI.
No presenté cambios en los estudios de funcién pulmonar con
el tratamiento instaurado durante el periodo de seguimiento
de un afo.

Discusion

El término bronquiolitis obliterante fue histéricamente uti-
lizado por los patdlogos para referirse a dos patrones dis-
tintos de enfermedad de la pequefa via aérea. El primero
se caracteriza por la presencia de pdlipos intraluminales
y se denomind bronquiolitis obliterante con neumonia
organizada. En el segundo patrdn, el estrechamiento de
la pequena via aérea (menor a 2 mm de diametro) se
encuentra relacionado con la inflamacion subepitelial y la
fibrosis de los bronquiolos como resultado de una injuria.
Este ultimo patron, actualmente, es reconocido como
bronquiolitis obliterante o constrictiva. Se ha descripto una
forma idiopatica y otra asociada a la inhalacion de ciertos
téxicos, infecciones, a la exposicion a algunas drogas,
al trasplante y a enfermedades del tejido conectivo®. La
forma vinculada a infeccion por virus 0 micoplasma es
mas frecuente en los nifos®.

La enfermedad respiratoria asociada al sindrome de
Stevens-Johnson es poco frecuente y las secuelas pulmo-
nares posteriores a la recuperacion del mismo son raras.
La incidencia de complicaciones puede ser mas elevada
en la necrolisis téxica epidérmica que es la forma mas
extensa del cuadro?. La bronquiolitis obliterante es una
muy rara y habitualmente mortal complicacion respiratoria
del sindrome de Stevens-Johnson*.

El diagndstico de la enfermedad se puede realizar
en forma clinica en pacientes con disnea progresiva y
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Fig. 2.— Tomografia computarizada del térax que muestra el
compromiso en forma de patrén en mosaico compatible
con obstruccion al flujo aéreo.

tos (de semanas o meses de evolucion) que no mejoren
con corticoesteroides y broncodilatadores, y que ademas
presenten grave obstruccion irreversible al flujo aéreo
en la espirometria y signos de atrapamiento aéreo en la
radiografia y en la TC dinamica. En esta ultima, las dos
anormalidades mas frecuentes son las bronquiectasias
difusas y el patron en mosaico, aunque también se ob-
serva dilatacion bronquial segmentaria, subsegmentaria 'y
centrolobulillar”®. Los signos de atrapamiento aéreo en la
TC se manifiestan a través de la atenuacién en mosaicoy
los calibres vasculares discrepantes. Los vasos pulmona-
res dentro de las regiones radiolucidas son pequefios en
comparacion con los vasos en las regiones mas opacas
del pulmén. Esta diferencia es causada por la vasocons-
triccion hipdxica en zonas con obstruccion bronquiolar y
la consecuente redistribucion de flujo a las areas mejor
ventiladas. Estos hallazgos son mas acentuados durante
la espiracion?.

Si bien la biopsia a cielo abierto es el procedimiento de
eleccion para confirmar el diagndstico, no es necesaria si
los pacientes cumplen con los criterios clinicos, espiro-
meétricos y tomograficos antes mencionados. En nuestro
paciente no se realizd debido a su evolucién clinica, la
posterior estabilidad en los resultados de los estudios
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funcionales y a la ausencia de una terapia especifica, a
excepcion del trasplante pulmonar.

Se ha descripto la apariciéon de bronquiolitis relacio-
nada con el sindrome de Stevens-Johnson semanas a
meses luego del compromiso mucocutaneo, iniciandose
con disnea que en muchos casos progresa hasta la
insuficiencia respiratoria grave y la muerte. En 1986
Yamanaka y col. describieron 8 casos de bronquiolitis
obliterante, en uno de estos la enfermedad de base
fue el sindrome de Stevens-Johnson®. Sugino y col.
describieron los hallazgos en la anatomia patolégica de
un paciente con la asociacion de sindrome de Stevens-
Johnson y bronquiolitis obliterante en el que la luz de las
vias respiratorias estaba ocupada por tejido fibroso que
acompafaba una proliferacién de fibras elasticas con
leve infiltracién de células inflamatorias y acumulacion
de macroéfagos espumosos’.

No se conoce el mecanismo patogénico de esta
asociacion, aunque algunos autores sugieren que se
debe al dafio del epitelio y la mucosa por el depésito de
inmunocomplejos. Ademas, la respuesta inmune anormal
y las infecciones respiratorias podrian tener algun rol en
su desarrollo. Otro posible mecanismo seria la inflamacion
alérgica, la cual es apoyada por la presencia de eosi-
ndéfilos que participan en enfermedades donde ocurren
remodelacion vy fibrosis2.

La evolucién de la bronquiolitis obliterante es variable
y se halla, en general, en relacion directa con su etiologia.
Se ha sugerido que aquellos casos asociados a téxicos o
enfermedades del tejido conectivo tienen peor prondstico.
Por otro lado, las formas secundarias a causa infecciosa
o las formas de bronquiolitis obliterante localizadas tienen
mejor evolucién y respuesta al tratamiento con corticoes-
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teroides®. No hay una terapia efectiva una vez que los
cambios obliterativos se han establecido.
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El rio Santa Cruz, que tanto ansiaba conocer, lo habia recorrido en toda su extension, [...] y
habia llegado a los hermosos lagos andinos. En ellos habia vivido la vida del trdpico y del polo;
habia comido hielo flotante de los ventisqueros eternos [...] en parajes situados a la misma
latitud de Paris; habia admirado la majestuosa cordillera con su manto de hielo en la cima, y
su guirnalda arbdrea en su base][...], los lagos Argentino y San Martin, situados a los lados del
Lago Viedma, habian sido revelados a la geografia de la patria, y [...] habia agregado algunas
noticias mds a las que teniamos sobre las tierras australes. En fin, habia cumplido con el grato
deber de dar cuenta al Gobierno de la Nacion que la Llanura del Misterio, del almirante Fitz-Roy,
habia sido explorada, y que las planicies que los marinos ingleses llamaron del Desengano
albergan hermosos lagos, donde pronto navegaran naves argentinas.

Francisco P. Moreno (1852-1919)

Viaje a la Patagonia Austral, 1876-1877. Buenos Aires: Editorial Claridad, 2012, p 362



