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Sindroma de Stevens-Johnson: a
importancia do reconhecimento
pelo médico de familia

Diana Rocha, Adilia Rafael, Sérgio Sousa

RESUMO

Introducdo: As criancas sdo frequentemente alvo de quadros infeciosos, ndo sé pelo seu contexto epidemiolégico mais vulne-
ravel, mas também pela imaturidade do seu sistema imunitario. As doencas exantematicas sdo frequentes nesta fase da vida,
impondo ao médico uma enorme dificuldade diagndstica no que concerne a patologias dermatoldgicas. O objetivo deste rela-
to de caso prende-se com a importéancia do médico de familia reconhecer alteragées cutaneas de maior gravidade, que se com-
portem como emergéncias dermatoldgicas.

Descricao do Caso: Crianga do género feminino, cinco anos, sem antecedentes pessoais de relevo. Em agosto de 2015 recor-
reu a consulta de medicina geral e familiar por febre, mal-estar geral e com duas leses eritematosas e ulceradas no labio in-
ferior com trés dias de evolucdo. Esta situacdo foi encarada como um quadro de varicela. Dois dias depois verificou-se agrava-
mento da situagdo, com surgimento de lesées semelhantes na mucosa vaginal, edema palpebral e exsudagdo mucopurulenta
ocular bilateral. Por recusa alimentar total recorreu a um servigo de urgéncia privado, onde ficou internada. Dada a auséncia de
melhoria foi transferida para o hospital da drea de residéncia trés dias depois, encontrando-se prostrada, com muliltiplas les6es
aftosas na mucosa oral e vaginal, hemorragias subconjuntivais dispersas e queratite. Ficou internada no servico de pediatria.
Atendendo ao quadro clinico de estomatite ulcerativa, conjuntivite purulenta e vulvovaginite foi assumido o diagnéstico clini-
co de sindroma de Stevens-Johnson.

Comentario: A sindroma de Stevens-Johnson caracteriza-se por uma reacao de hipersensibilidade cutanea tardia que atinge a
pele e as mucosas. Constitui uma emergéncia dermatolégica com potencial elevado de morbimortalidade, dificil de diagnosti-
car na prética clinica didria do médico de familia. Assim, sempre que surjam lesdes cutaneas ou mucosas associadas a toma de
farmacos, infegdes virais, neoplasias ou simplesmente lesdes que concernem algum grau de suspeicdo, ndo deve ser adiada a
referenciacdo hospitalar urgente.
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INTRODUCAO
s erupcdes cutaneas sdo motivos de consulta
frequentes ao nivel dos cuidados de satide pri-
marios.! Desta forma, impdem-se ao médico
de familia a necessidade de reconhecer ndo s6
as patologias dermatolégicas mais frequentes, nomea-
damente doencgas exantemadticas, erupcdes cutaneas
alérgicas ou patologias infeciosas, como diagnosticar si-
tuacoes de maior gravidade que se comportam como
emergeéncias dermatoldgicas, potencialmente fatais.?
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Nas criancas, as doencas exantematicas sao fre-
quentes, nomeadamente a varicela que se comporta
em grande parte como uma doenca da infancia. Mais
de 90% dos casos ocorrem em criancas com menos de
10 anos de idade,' sendo o seu diagnéstico frequente-
mente clinico, tendo por base as caracteristicas tipicas
daerupcdo cutanea, com lesdes pruriginosas em varios
estadios de desenvolvimento, tipicamente papulas, ve-
siculas, pustulas e crostas. O exantema comeca por sur-
gir ao nivel do couro cabeludo, com atingimento pos-
terior do restante tegumento, podendo acometer igual-
mente as mucosas. Apesar de se acompanhar de sinto-
mas gerais e inespecificos, como febre, fadiga e
mal-estar geral, comporta-se como uma doenca auto-



limitada na maioria das criancas imunocompetentes.?

O médico de familia depara-se frequentemente com
uma enorme dificuldade diagnéstica no que diz res-
peito a outros quadros clinicos dermatolégicos, uma
vez que muitos partilham entre si varios sintomas e si-
nais de apresentacao, reforcando a necessidade do co-
nhecimento de fatores identificaveis distintos de algu-
mas destas patologias.

O objetivo deste relato de caso prende-se com a im-
portancia de o médico de familia reconhecer situacées
de maior gravidade, que se comportem como emer-
géncias dermatolégicas, tal como acontece com a sin-
droma de Stevens-Johnson (SSJ), uma patologia pouco
frequente mas potencialmente fatal.

DESCRIGAO DO CASO

O caso reporta-se a uma crianca do género femini-
no, cinco anos de idade, sem antecedentes pessoais de
relevo e sem histéria recente de toma de firmacos nem
de patologia infeciosa. Frequenta o infantdrio, insere-
-se numa familia nuclear que se encontra na fase I do
ciclo de vida de Duvall e pertence a uma classe social
média, segundo a classificacdo de Graffar. Em agosto de
2015 recorreu a uma consulta privada de medicina ge-
ral e familiar, por quadro clinico, com trés dias de evo-
lucdo, de febre, temperatura axilar méxima de 39° C,
mal-estar geral e com a presenca de duas lesdes erite-
matosas e ulceradas no ldbio inferior, ndo pruriginosas
e sem demais lesoes identificdveis (Figura 1). Esta si-
tuacao foi encarada como um quadro de varicela, ten-
do sido medicada para o domicilio com antivirico (aci-
clovir), antipirético (paracetamol) e anti-histaminico
(hidroxizina). Dois dias depois verificava-se agrava-
mento da situacdo, com o surgimento de lesdes seme-
lhantes as descritas, agora na mucosa vaginal, assim
como atingimento ocular com edema palpebral e ex-
sudacdo mucopurulenta bilateral (Figuras 2 e 3). Por
apresentar recusa alimentar total e por grande inquie-
tude e ansiedade por parte dos pais recorreu a um ser-
vico de urgéncia privado, onde ficou internada para
cumprir terapéutica com inibidor da bomba de pro-
toes e antivirico. Por auséncia de melhoria, e a pedido
dos pais, foi transferida para o hospital da area de resi-
déncia trés dias depois, apresentando-se prostrada,
apesar de apirética, com multiplas lesdes aftosas na
mucosa oral e vaginal, fridveis, com edema e fissuragao
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Figura 1. Apresentacdo inicial das lesées na mucosa oral.

Figura 2 e 3. Atingimento ocular e progressao das lesées na muco-
sa oral.

(Figura 4). Mantinha o atingimento ocular anterior-
mente descrito, ndo evidenciando outras lesoes ao ni-
vel do tegumento. Analiticamente, o hemograma apre-
sentou-se com leucocitose e neutrofilia, PCR elevada e
a tira teste urindria revelou cetonuria. Foi pedida a co-
laboragao de oftalmologia, dado o atingimento ocular
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Figura 4. Lesdes ulcerativas, sangrantes e necrdticas da mucosa oral.

e para descartar patologia oftalmolégica grave, tendo-
-se verificado a presenca de hemorragias subconjunti-
vais dispersas, queratite e a presenca de pseudomem-
branas tarsais. Neste sentido, e dado o quadro clinico,
foi decidido o internamento no servico de pediatria,
onde para além da terapéutica de suporte teve neces-
sidade de intervencdo cirdrgica oftalmolégica para lise
de aderéncias/membranas da pdalpebra e conjuntiva.
Do restante estudo realizado durante o internamento
salienta-se, na ecografia cervical, “marcado edema sub-
cutaneo ainfiltrar a gordura profunda, alteracdes com-
pativeis com quadro de celulite. Miltiplas adenopatias
submandibulares, submentonianas e jugulo-carotideas
de 11mm de maior diametro.” A telerradiografia do t6-
rax revelou reforco hilar a direita, sem demais altera-
¢cdes. As hemoculturas apresentaram-se sem cresci-
mento microbiolégico.

Dado o quadro de estomatite ulcerativa, conjuntivi-
te purulenta com pseudomembranas e vulvovaginite
foi assumido o diagnéstico clinico de SSJ. A menina
teve alta ao final de oito dias de internamento. Encon-
tra-se desde entdo em acompanhamento na consulta
de oftalmologia e pediatria e, em abril de 2016, na con-
sulta de satide infantil com o médico de familia, apre-
sentava-se sem lesdes mucocutaneas, mas com hipe-
remia conjuntival bilateral e alguma exsudacao puru-
lenta.

COMENTARIO
A SSJ caracteriza-se por uma reagdo de hipersensi-
bilidade cutanea tardia que atinge a pele e as mucosas.
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Apresenta-se frequentemente com uma fase prodr6-
mica caracterizada por sintomas gerais como febre,
mal-estar, mialgias e artralgias. Ap6s estes sintomas
surge uma erupc¢io cutinea, geralmente ndo prurigi-
nosa, que se caracteriza por maculas eritematosas com
areas de confluéncia que se vao tornando violaceas,
culminando em vesiculas que confluem e que facil-
mente se rompem, dando origem a ulceracdes e dreas
de necrose de extensao variavel. A lesdo patognomoni-
ca tem a aparéncia em «alvo»; o sinal de Nikolsky pode
igualmente estar presente, que se caracteriza pelo des-
colamento da epiderme quando se exerce uma pressao
digital tangencial.** H4 atingimento das mucosas em
cerca de 90% das situacdes, principalmente da muco-
sa oral, ocular e genital.®* No caso descrito, o envolvi-
mento das mucosas dominou o quadro clinico.

Relativamente as etiologias desencadeantes do SSJ,
os farmacos sdo causas frequentes, sendo os [-lacta-
micos, os anticonvulsivantes (carbamazepina, fenitoi-
na, fenobarbital), as sulfonamidas, os AINEs e o alopu-
rinol os mais identificados. Os antiviricos, nomeada-
mente o aciclovir, podem igualmente constituir-se
como causadores desta sindroma. Os quadros infecio-
sos sdo a causa mais frequente na idade pediatrica,
onde metade dos doentes apresentou um episédio re-
cente de infecdo do trato respiratério superior. As doen-
¢as neopldsicas sdo igualmente causas possiveis, ape-
sar de mais frequentes nos adultos.* Nao obstante as di-
versas etiologias, a SSJ é considerada idiopética em 25
a 50% dos casos.” Nesta crianca ndo se reconheceu
uma etiologia clara e possivelmente desencadeante da
SSJ; no entanto, ndo podemos descartar a hip6tese da
etiologia infeciosa ou farmacolégica, nomeadamente
pela terapéutica instituida com aciclovir.

Pelo facto de néo existir um teste diagnéstico espe-
cifico, o diagnéstico é clinico e requer uma histéria cli-
nica cuidada e completa que questione a presencga dos
desencadeantes mais frequentes. A confirmacdo do
diagnéstico requer a realizacdo de bidpsia cutanea ou
mucosa que, neste caso, nao foi realizada.

Na suspeita desta sindroma, o tratamento primério
consiste na elimina¢do imediata do agente causador,
quando devidamente identificado, assim como na re-
ferenciacdo urgente a um servico hospitalar, uma vez
que o progndstico se torna mais favoravel quanto me-
nor for o tempo decorrido entre o inicio dos sintomas



cutaneos/mucosos e a chegada a uma unidade de tra-
tamento intensivo ou de queimados.!! Como sucedeu
neste caso, devem ser iniciadas medidas de suporte
com hidratacao, reposicao de eletrolitos e abordagem
cuidada da via aérea. O atingimento ocular exige
observagdo por oftalmologia.

Embora extremamente rara, dado o potencial de
mortalidade desta sindroma, a presenca de determi-
nados fatores parece associar-se a um risco aumenta-
do de mortalidade nas criancas com SSJ, nomeada-
mente a presenca de insuficiéncia renal aguda, septi-
cemia e infecdes bacterianas associadas.! Por outro
lado, a escala de SCORTEN, preferencialmente utiliza-
dana populacao adulta, poderé igualmente constituir-
-se como uma ferramenta clinica importante na ava-
liacdo do risco de mortalidade nestes doentes. Tem por
base a presenca de determinados fatores de risco (ida-
de, presenca de neoplasia, frequéncia cardiaca, grau de
descolamento da epiderme, ureia, glicose, bicarbona-
to), onde cada um destes pontua com um valor, sendo
que a soma dos mesmos prediz do risco de mortalida-
de.® (Figura 5)

Dos diagnésticos diferenciais que devem ser consi-
derados salientam-se os quadros de eritema multifor-
me, sindroma da pele escaldada estafilocécica, pénfi-
go e queimaduras.® Neste caso clinico, de salientar are-
levancia do diagnéstico diferencial com varicela, diag-
néstico inicialmente assumido nesta doente. A varicela
é muito frequente nas criancas, caracterizada pela pre-
senca de lesdes exantematicas tipicas, anteriormente
descritas, sendo uma causa muito frequente de procu-
ra do médico de familia. Assim sendo, o mesmo deve-
ré ser conhecedor ndo s6 das caracteristicas diagnosti-
cas desta patologia, como da forma de atuacdo mais
adequada.'' A pertinéncia de utilizacdo de aciclovir nes-
tadoente para tratamento de um possivel quadro de va-
ricela pode ser questionada. Por um lado, devemos es-
tar conscientes de que o seu uso devera ser criteriosa-
mente ponderado, nomeadamente em individuos a
partir dos 13 anos, infetados por co-habitante com va-
ricela, doentes imunodeprimidos ou com complica-
¢oes decorrentes da mesma (encefalite, pneumonia).
Além disto, a terapéutica deverd ser iniciada nas pri-
meiras 24 horas de surgimento do exantema.''"'? Por
outro lado, podemos pensar no aciclovir como uma
possivel etiologia para o surgimento da SS]J.
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Factores de risco

+ Idade >40 anos

+ Neoplasia

* Frequéncia cardiaca >120bpm

« Descolamento da epiderme >10%
* Ureia >28mg/dL

« Glicose >252mg/dL

+ Bicarbonato sérico <20mg/dL

Factores de risco

+ SCORTEN 0-1=3,2%
+SCORTEN 2 =12,1%

* SCORTEN 3 =35,3%

+ SCORTEN 4 = 58,3%

+ SCORTEN 5 ou superior = 90%

Figura 5. Escala SCORTEN - Fatores de risco e respetiva mortalidade.

A SSJ apresenta-se como uma patologia rara, repre-
sentando uma emergéncia dermatolégica dificil de
diagnosticar na prética clinica didria do médico de fa-
milia, como evidenciado no caso clinico descrito.
Assim, sempre que surjam lesdes cutdneas ou mucosas
associadas a toma de farmacos, infecoes virais, pre-
senca de quadros neopldsicos ou simplesmente lesdes
que concernem algum grau de suspeicao diagndstica,
néo deve ser adiada a referenciacdo hospitalar urgente
com vista ao reconhecimento precoce e inicio do tra-
tamento adequado.

Tendo em foco a prevencdo tercidria, o médico de fa-
milia deve igualmente ser conhecedor das complica-
¢oes que podem advir da SSJ e que se associam a mor-
bilidade importante, como sinéquias, sobretudo das
mucosas ocular e genital, e estenoses, nomeadamente
do trato gastrointestinal, secunddrias a reepitelizacao
cutanea. O envolvimento ocular pode traduzir-se tam-
bém por queratoconjuntivite sicca, diminuicdo da acui-
dade visual ou mesmo amaurose,’ situagoes as quais o
médico de familia deve incidir a sua atencdo com vis-
ta a atuacdo precoce (referenciacdo para avaliacao
oftalmoldégica periddica, hidratacao ocular adequada
com colirio ou soro fisiolégico, protecao oftalmolégica
com 6culos de sol com protecdo ultravioleta).
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ABSTRACT

STEVENS-JOHNSON SYNDROME: THE IMPORTANCE OF FAMILY PHYSICIAN RECOGNITION

Introduction: Children are often affected by infectious diseases, not only because their most vulnerable epidemiological con-
text, but also from their immaturity immune system. The rash illnesses are common at this stage of life, imposing to the fami-
ly physician a high diagnostic difficulty to skin diseases. The purpose of this report is relates the importance of the family phy-
sician recognize skin diseases more severe, to behave as dermatologic emergencies.

Case description: Female child, five years old without a history of relief. In August 2015, she appealed to general practice by fe-
ver, malaise and with two erythematous and ulcerated lower lip injuries. This was seen as chickenpox. Two days later it was com-
plicated by similar lesions on the vaginal mucosa, palpebral edema and bilateral ocular mucopurulent exudates. Because total food
refusal, she turned to a private emergency service, where she was hospitalized. Given the lack of improvement, she was transfer-
red to the hospital of her home area three days later, prostrate with multiple aphthous lesions on the oral and vaginal mucosa, dis-
persed subconjunctival hemorrhages and keratitis. She was admitted to the pediatric service. Given the clinical picture of ulcera-
tive stomatitis, purulent conjunctivitis and vulvoganite, the clinical diagnosis of Stevens-Johnson syndrome was assumed.
Comments: Stevens-Johnson syndrome is characterized by a delayed hypersensitivity skin reaction, which affects the skin and
mucous membranes. It constitutes a dermatological emergency with high potential for morbidity and mortality, difficult to
diagnose in clinical practice of the family physician. Family physician need to pay special attention to the skin lesions or mu-
cous membranes which are associated with drugs, viral infections, cancer or just injuries that concern some degree of suspicion
should not be delayed urgent hospital referral.

Keywords: Stevens-Johnson syndrome; Chickenpox; Exanthema
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