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Ateneo de residentes de Clinica Pediatrica HNRG

Seccidn a cargo de Cynthia Slaifstein? y Micaela Salas Victoria?

Lara Garramufio®, Anabella Lucia Spierer®, Candelaria Jaureguiberry®, Florencia Camejo®, Jo-

sefina Razzini¢, Brenda Rodriguez®

Datos personales
Nombre y apellido: L. P.
Edad: 7 anos y 9 meses.

Motivo de consulta: Sindrome febril, dificultad respiratoria e intolerancia a la via oral

Enfermedad actual

Paciente de 7 anos de sexo masculino, previamente sano, consulta en la guardia del
Hospital de Nifos Dr. Ricardo Gutiérrez por fiebre de 7 dias de evolucién, tos y rinorrea, y
agrega en los ultimos 4 dias queratoconjuntivitis purulenta, lesiones serohematicas costrosas
en los labios y lesiones ulceradas en la mucosa oral, limitacion de la apertura bucal con em-

peoramiento clinico en las Ultimas 48 horas.

Antecedentes personales
e Hernioplastia inguinal derecha a los 5 afios. Sin otros antecedentes patoldgicos.
e Buen progreso pondoestatural, desarrollo neuromadurativo acorde a la edad.
e Escolaridad: Cursa 2% grado con buen desempefio.

e Vacunacion: completa.

Antecedentes familiares
e Abuela y tios maternos asmaticos.
e Abuela materna cancer de estdmago.

e Hermano de 15 afios con trastorno del espectro autista

Examen fisico inicial
Antropometria: Peso 20 kg (Pc 10), Talla 1.21cm (Pc 10-25), IMC 13.6 (Pc 3-10)
Signos vitales: FC 126 Ipm, FR 30 rpm, Sat 02 92% AA, corrige a 98% con canula nasal
a 2 Lt/min, T 37.8°C

Paciente en regular estado general, vigil, reactivo, febril (To 37.8 °C). Inyeccion
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conjuntival con secrecion purulenta bilateral, sin edema palpebral. Se observan 3 papulas vio-
laceas aisladas en la piel, de 0.5 cm de didmetro aproximadamente (2 en el miembro inferior
izquierdo y 1 en el abdomen). Boca con mucosas semihimedas y apertura limitada por el
dolor, en los labios se observan multiples lesiones costrosas serohematicas, y en la mucosa
yugal lesiones ulceradas de aproximadamente 1 cm que dificultan la ingesta de liquidos (mu-
cositis grado 4). Adenopatias submandibulares bilaterales, méviles y dolorosas. Taquicardico,
2 ruidos en 4 focos y silencios libres. Taquipneico con regular mecanica ventilatoria, tiraje
intercostal, regular entrada de aire bilateral con rales subcrepitantes diseminados en ambos
campos pulmonares. Abdomen blando, depresible e indoloro con ruidos hidroaéreos presentes,
no se palpan masas ni visceromegalias. (Imagenes 1ay b)

Imagenes la.y 1b

Imagenes 1ay 1b: lesiones costrosas sero-hematicas en
labios superior e inferior, inyeccion conjuntival bilateral

Diagnésticos diferenciales iniciales
Ante un paciente con un sindrome febril de 7 dias de evolucidon, mucositis oral y con-

juntivitis purulenta, se consideraron los siguientes diagndsticos diferenciales:

e Eritema multiforme mayor

e Sindrome Stevens-Johnson (SSJ)

e Necrdlisis epidérmica tdxica (NET)

e Gingivoestomatitis herpética

e Erupcidon mucocutanea infecciosa reactiva (EMIR)
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Abordaje diagnostico y evolucion posterior
Paciente con sindrome broncobstructivo con hipoxemia, deshidratacion moderada,
mala actitud a la via oral por lesiones en las mucosas y regular manejo del dolor, se decide su

internacién en sala de clinica pediatrica para control clinico, estudio y tratamiento.

Estudios complementarios

e Laboratorio: glébulos blancos 7400 mil/mm?3 (C1%/S61%/L28%/M6%/E3%/B1%) Hb
13.3 g/dl, Hto 38%, recuento plaquetario 433 000 mil/mm?3, TP 91%, APTT 30 seg,
urea 50 mg/dl, glucemia 151 mg/dl (hemoglucotest 115 mg/dl), acido urico 3.2 mg/d|,
creatinina 0.41 mg/d|, Calcio 8.8 mg/dl, P 3.6 mg/dl, Mg 2.3 mg/dl, BT 0.69 mg/dI,
BD 0.37 mg/dl, GPT 10 mg/dl, GOT 20 mg/dI, proteinas totales 7.1 mg/dl, albimina 4
mg/dl, PCR (proteina C reactiva) 62.9 mg/dIH. Se observa contraccién de volumen
(urea 50, creatinina normal) y PCR elevada.

e Serologias virales (HBV, HCV) y VDRL: negativas

e PCR para HSV 1y 2: negativas

e Cultivo de fauces para gérmenes comunes y hongos: negativos

e Reaccion en cadena de polimerasa en aspirado nasofaringeo: Mycoplasma
pneumoniae positivo.

e Rx de tdrax frente: dentro de limites normales. No presenta infiltrados ni

consolidaciones.

Tratamiento

Por presentar broncoespasmo con hipoxemia se indicaron broncodilatadores, oxigeno-
terapia por canula nasal (que requiridé por 48 h) y corticoterapia endovenosa durante 5 dias.
Debido a la presencia de lesiones dolorosas en mucosa oral con limitacidon a la ingesta de
liquidos se indicd hidratacion parenteral y una combinacion de morfina (0.1 mg/kg/dosis) y
antiinflamatorios no esteroideos (AINEs, ibuprofeno 10 mg/kg/dosis) para analgesia, con
buena respuesta. El paciente evoluciond favorablemente, con mejoria espontanea de las le-
siones en 7 dias. De acuerdo con la clinica del paciente y los resultados de los estudios reali-
zados, se asumio el diagndstico de erupcidon mucocutanea infecciosa reactiva (EMIR) secun-
dario a Mycoplasma pneumoniae. No se realizd tratamiento antibidtico especifico por haber
presentado mejoria clinica previo al rescate del agente etioldgico.
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Diagnéstico final

Erupcion Mucocutanea Infecciosa Reactiva

Discusion

La EMIR es una reaccién mucocutanea severa que afecta predominantemente a nifios
y adolescentes, con una edad media de aparicion a los 12 afios de edad.! Suele presentarse
luego de una infeccion respiratoria bacteriana o viral, siendo su principal agente etioldgico el
Mycoplasma pneumoniae. La patogénesis exacta es desconocida, sin embargo, se proponen
dos mecanismos:

- Mecanismo indirecto. es el mas aceptado, se postula la teoria de una respuesta inmune

secundaria a una infeccién con posterior produccion de anticuerpos y dano tisular

mediante el depdsito de inmunocomplejos y activacion del complemento.?

- Mecanismo directo: los agentes etioldgicos generan una respuesta local con liberacion

de citoquinas y posterior dafo tisular.

El cuadro clinico puede comenzar con tos, malestar y fiebre una semana previa al inicio
de la erupcion mucocutanea.! La principal manifestacion clinica es el compromiso severo de
las mucosas, principalmente de la mucosa oral en un 94-100% de los casos con presencia de
costras hemorragicas en labios y erosiones en la lengua y resto de la mucosa. Puede presentar
compromiso ocular en el 82-92% de los pacientes, con conjuntivitis bilateral purulenta, foto-
fobia y edema de parpados, y compromiso urogenital (63-78%) que puede afectar vulva, va-
gina, meato uretral y escroto.

En menor medida pueden asociarse escasas lesiones vesiculopapulosas en la piel, dis-
tribuidas en las extremidades, en el tronco y ocasionalmente a nivel del rostro. En los exame-
nes de laboratorio suele hallarse aumento de los reactantes de fase aguda como la PCR y la
eritrosedimentacion.?

El diagndstico de EMIR es clinico y debe sospecharse en pacientes con erupcion muco-
cutanea vesiculopapulosa que involucre menos del 10% de la superficie corporal, sin antece-
dente farmacoldgico y con evidencia de un desencadenante infeccioso.* Se puede realizar PCR-
ANF a fin de hallar el agente etioldgico desencadenante. Los principales diagndsticos diferen-

ciales son:

a. Instructora de Residentes de Clinica Pediatrica, CODEI, HNRG
b. Residente de 2% afio. Clinica Pediatrica, HNRG
c. Residente de 4% afio. Clinica Pediatrica, HNRG
d. Jefa de Residentes. Clinica Pediatrica, HNRG
106



REVISTA DEL
I‘ HOSPITAL niros

w DE BUENOS AIRES

Ateneo de residentes de Clinica Pedidtrica Rev. Hosp. Nifios (B. Aires) 202567 (296):103-109

El eritema multiforme mayor: es un trastorno inmunomediado poco comun que se ma-
nifiesta con lesiones cutaneas o mucosas, siendo el virus del Herpes simple el agente
etioldgico mas frecuente. Se caracteriza por la presencia de lesiones “en diana”, ma-
culas o papulas compuestas por tres zonas concéntricas de cambio de color: un centro
hiperpigmentado o purpurico (con o sin vesiculas), un anillo intermedio eritematoso, y
un halo periférico mas palido. Este cuadro clinico no coincide con el de nuestro pa-
ciente, y las serologias realizadas (HBV, HCV, VDRL) y PCR para VHS 1 y 2 resultaron
negativas.

El SSJ y la NET son reacciones cutaneas severas, generalmente secundarias al consumo
de farmacos como los antiepilépticos (lamotrigina, acido valproico, carbamazepina, fe-
nobarbital), antibidticos (TMS-SMZ, aminopenicilinas, cefalosporinas, tetraciclinas), An-
ticuerpos monoclonales (nivolumab, pembrolizumab), etc. Segun la extension del com-
promiso cutaneo, se denominan SSJ, cuando afecta <10% de la piel o NET cuando el
supera el 30%. Se caracterizan por necrosis y desprendimiento epidérmico extenso con
maculas eritematosas o lesiones en diana atipicas en el tronco, que progresan hasta
formar areas confluentes de eritema con centros negruzcos, ampollas flacidas con
signo de Nikolsky positivo y desprendimiento de la epidermis en laminas.> Aunque
estas entidades presentan afectacion mucosa en el 90% de los casos, la ausencia de
la manifestacidon cutanea caracteristica y de antecedentes de consumo de medicacion
descartaron su pertinencia en nuestro paciente.

La gingivoestomatitis herpética primaria, es la principal manifestacion de la infeccion
primaria por HSV-1 en la infancia, cuyo signo clinico caracteristico es la formacién de
un ramillete de vesiculas sobre una base eritematosa, habitualmente dolorosa. Las
lesiones especificas presentan enantema gingival, hemorragia de la mucosa oral y
agrupaciones de pequefas vesiculas generalizadas en toda la mucosa oral, incluyendo
lengua, paladar y piel perilabial, que progresan a pustulas que luego suelen romperse
dando lugar a Ulceras muy dolorosas.® Estas lesiones generalmente son precedidas por
fiebre y sintomas constitucionales. En cuanto al paciente, si bien presentaba erosiones
a nivel de la mucosa bucal, no presento vesiculas dolorosas, y la extensiéon de la mu-
cositis no correspondia con la localizacion habitual de la gingivoestomatitis; a su vez,

el paciente no rescatd HSV-1 en las muestras tomadas de las lesiones orales.
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El tratamiento es principalmente de sostén, ya que no existen actualmente tratamien-
tos especificos para la enfermedad.” Se debe asegurar la hidratacion mediante liquidos de
forma endovenosa o a través de la colocacion de una sonda nasogastrica. Las lesiones en las
mucosas suelen ser muy dolorosas por lo que el manejo del dolor es un pilar fundamental, y
segun el grado de mucositis se puede requerir la administracion de opiaceos asociados a Al-
NEs.

En los pacientes en quienes se confirme o se sospeche Mycoplasma pneumoniae no se
recomienda tratamiento antibidtico ya que no se ha demostrado mejoria, a excepcion de aque-
llos que presentan neumonia o compromiso amplio de la piel, aunque la evidencia es muy
baja. En estos casos se pueden administrar macrélidos en esquemas usuales.’

En pacientes con compromiso extenso de las mucosas esta avalado el uso de corticoi-
des sistémicos para disminuir la inflamacion y el dolor. Se recomienda realizar cursos cortos
de 5-7 dias de meprednisona a 1mg/kg/dia.>

La evolucion suele ser buena con recuperacion ad integrum, en ocasiones pueden pre-
sentar algunas secuelas (alteraciones pigmentarias postinflamatorias en la piel, sinequias o
cicatrices genitales, ulceraciones corneales, o0jos secos, ceguera o caida de pestanas).® Se
observd recurrencia de la enfermedad en un 9 a 38% de los casos, generalmente desencade-
nada por patdgenos distintos al inicial. De presentarse, generalmente suceden en el primer

ano posterior al cuadro inicial, aunque se han descrito hasta 5 afnos después.®

Conclusion

El diagndstico de EMIR es clinico y debe sospecharse en pacientes con erupcion muco-
cutanea vesiculo bullosa que involucre menos del 10% de la superficie corporal, sin antece-
dente farmacoldgico y con evidencia de desencadenante infeccioso. Se lo debe considerar
principalmente en pacientes con cuadros respiratorios y en épocas invernales, por ser estos
mas prevalentes.

Los principales diagnosticos diferenciales son el sindrome de Stevens-Johnson, la ne-
crolisis epidérmica tdxica y la gingivoestomatitis herpética. Descartando estos cuadros por
clinica y estudios complementarios, el tratamiento se basa en sostén clinico y corticoterapia

en caso de mucositis extensa.
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