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INTRODUCCION 

S E OBSERVA EN LA CLÍNICA G r:N ERAL, particu­
larmente en jóvenes, un síndrome agudo, fe­

bril, caracterizado principalmente por múltiples ul ­
ceraciones y ves!culas, localizadas de preferencia 
en la conjuntiva ocular y en la mucosa bucal. Otras 
mucosas también pueden estar atacadas : nasal, ge­
nita l, anal. Posteriormente a estas manifestaciones 
mucosas, se instala un cortejo sintomático cutáneo: 
máculas, pápulas, vesículas, bulas, situadas en la 
proximidad de · las mucosas ofendidas y en miem­
bros. superioresi e inferiores; pero estas lesiones cu­
táneas pueden faltar . La iniciación es brusca, con 
fiebre alta, cefalea y malestar general. 

En esta forma se presenta, habitualmente, el 
Síndrome de Steven:; Johnson; lo mismo puede de-

* Profesor T itular de Dermatologia . Fac. de Medici!li1 
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cirse respecto a la Ectodermosis Erosiva Plurio­
rificial ; pero también podría ser una forma especia l 
de Eritema Polimorfo . Estas posibilidades denotan 

la problemática nosológica suscitada por dicho sín­

drome, en la cual participan unicistas y pluralistas, 

sin que se haia podido establecer, hasta la fecha 
actual , un acuerdo conceptual absoluto. 

Aunque, en general, este síndrome muco-cu­
táneo evoluciona hacia la curación, hay repoTtes de 
casos graves , fatales; y de otros en los que , las 
secuelas oculares, han causado la anulación total 
de la visión. Lo cual señala la importancia de su 
conocimiento, para el Pediatra, para el Oftalmó­
logo. para el Dermatólogo y para el Médico ge­
neral. E s pcr eso que aquí se. describe Y- se ensaya 
su deslinde respecto a ·entidades dí,nic'as supuesta­
mente semejantes. 
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FOTO \,. Ectodermosis Erosiva Pluriorificia. Vesículas y ul­
ceraciones en caril. Conjuntivitis bilateral. Forma clínica mo­

dera rnente grave. 

DEFINICIÓN Y EVOLUCIÓN DE LOS TÉRMINOS 

(Síndrome de Steuens - !ohnson) 

Según un análisis de Ashby y Lazar2 sobre 
81 casos, se trata de un síndrome en relación con 
las estaciones, incidentes de preferencia de Enero 
a Junio, observable sobre todo en sujetos jóvenes, 
con prevalencia en hombres ( 66 casos en 81 ) . Se 
inicia violentamente, con menoscabo evidente del 
estado orgánico general. fiebre elevada y cefalea. 
Algunas veces, una conjuntivitis ligera y una es­
tomatitis son las primeras manifestaciones, segui­
das días más tarde por la fiebre y la erupción cu­
tánea . 

Las lesiones cutáneas son frecuentes, pero, en 
ocasiones, faltan por completo. Cuando existen, son 
múltiples o escasas, adoptando una expresión poli­
morfa: máculas, manchas purpúricas, vesículas, bu­
las y ulceraciones. (Foto). Se localizan en cara, 
miembros superiores e inferim:es. El signo de Ni­
kolsky es positivo, pero, en ciertos casos, no se 
encuentra. (Fotos: 1, 2, 3, 4 y 5). 

La estomatitis es constante: numerosas vesí­
culas y bulas, rápidamente ulceradas, en cara in­
terna de mejillas, amígdalas, paladar, encías, len­
gua y labios. Todas estas lesiones sen muy dolorn­
sas; provocan disfagia intensa y sialorrea abun­
dante. 

Las conjuntivitis raramente faltan; casi siem­
pre supuradas, acompañándose a menudo de gra­

neuro-retinitis hemorrágica, perforación del globo 
ocular con enoftalmía y panoftalmía, que pueden 
conducir a la ceguera total, siendo una de las prin­
cipales amenazas de este síndrome1,7 ,1º , 11 ,e , 1 ~ . 

Otras mucosas también pueden ser lesionadas: 
nasal, anal y genital. 

La intensidad de los síntomas es variable, ate­
nuándose progresivamente, en general, dos semanas 
después de su iniciación, hasta su total borramien­
to , aproximadamente en seis semanas. Las lesiones 
mucosas son las primeras en desaparecer. 

Se han señalado complicaciones respiratorias 
graves, en ocasiones fatales (Neumonías amicro­
hianas). 

Las recidivas , sin ser constantes, han sido fre ­
cuentemente reportadas. 

Los exámenes de laboratorio no aportan gran 

ves complicaciones como queratitis, iritis, uveítis, POTO 2. Mismo enfermo de Foto l . Detalle de lesión ocular. 
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utilidad para el diagnóstico. Se halla generalmente 
leucocitosis con polinucleosis neutrófila y, a veces, 
leucopenia. 

La etiología de este síndrome es desconocida . 
No se ha demostrado su origen por virus. El an­
tecedente de ingestión medicamentosa (habitual­
mente sulfamidas de acción lenta) cuando existe, 
parece tener gran valor . 

Ectodermosís Erosiva Pluriorificial 

El 12 de Mayo de 1916, Robert Rendu (Pa­
r ís) publica un artículo con el título siguiente: "So­
bre un síndrome caracterizado por la inflamación 
simultánea de tedas las mucosas externas ( conjun­
tiva , nasal , lingual. buco-faríngea , anal y balano.­
prepucial) coexistente con una erupción variceli­
forme, posteriormente purpúrica , de los cuatro 
miembros".6· 

En Julio de 1917, Rendu vuelve a precisar, 
con Fiessinger, la descripción de este síndrome6 • 

En Diciembre de 1922, en la revista Amer. 
Jcurn, Dis. Child ., los pediatras norteamericanos 
A.M. Stevens y F.C. Johnson ~eñalan una nueva 
fiebre e.ruptiva asociada a una estomatitis y a una 
oftalmía, cbservada por ellos en dos niños. La in­
terpretan como una entidad nueva, diferente del 
Eritema Exudativo Multiforme de Hebra, expre­
sada por un ataque marcado del estado general. 
una conjuntivitis purulenta , lesiones ulcerosas de 
los labios, boca y meato urinario y una erupción 
cutánea "del tipo polimorfo". Aparentemente, des­
pués de esta publicación, Stevens y Johnson ya no 
hicieron reportes sobre este temaº. 

El 16 de Marzo de 1923, N. Fiessinger, M. 
Wolff y A. Thévenard reportan, en la Sociedad 
M édica de los Hospitales de París, un nuevo caso 
estudiado en la Clínica del profesor Chauffard. 
Ficssinger y los otros investigadores proponen de­
nominarlo "Ectodermosis Erosiva Pluriorificial" , 
"acompañada o no de una erupción vesiculosa de 
los miembros' '. Distinguen así, desde ese momento, 
dos tipos clínicos : síndrome mucoso-cutáneo (como 
el que primeramente describieron Rendu y Fies­
singer) y síndrome mucoso, sin lesiones cutáneas6 • 

En 1928, en un artículo de los Archivos In­
ternacionales de Laringología, R. Rendu vuelve a 
describir este síndrome como una entidad nueva, 
diferente de la Hidroa vesiculosa de Bazin, del 
Eritema Polimorfo y de la Derma titis de Duhring. 

FoTo 3. Mismo enfermo de Foto l. D etalle de lesiones labia­
les : ves ículas y ulceraciones. 

y señala sus caracteres esienciales: infección autó­
noma, con calidad de enfermedad infecciosa y fe­
bril. observable sobre todo de Enero a Junio.. (Sic) . 
Es una inflamación erosiva de las mucosas exter­
nas, en la vecindad de los orificios naturales (mu­
cosa buco-faríngea , anal, genital , conjuntiva y pi­
tuitaria. Secundariamente. esta inflamación es 
acompañada por una erupción de los miembros "de 
tipo vesículo-buloso" . El brete cutáneo, discreto , 
inconstante, no es pruriginoso ni doloroso. La en,; 
fermedad cura habituairnente en tres a seis fema­
nas; sin secuelas, sin recidivas. (Así la describe 
Rendu en el mencionado artículo) .6 

Posteriores refer1e.ncias de numerosos autores 
norteamericanos y europeos, han extendido el con­
cepto primitivo de Rendu y de Stevens y Johnson, 
relacionando el síndrome con el Eritema Exudativo 
Multiforme de Hebra13,15 ,1s. 

En 1925, Jausion y Diot expresan la posibi­
lidad de las r ecidivas en la Ectodermosis Erosiva 
Pluriorif icial, sosteniendo su identidad con la Hi­
droa Vesiculosa de Bazin y con el Eritema Poli­
morfo6. 

Ginandes ( 1935) propone separar los casos 
severos con el título de Stevens J ohnson, y los ca­
sos benignos " Eritema Exudafivo Multiforme", 
(Tal distinción fue admitida en Inglaterra y Es~ 
ta dos Unidos) 6 . 

R. Landolt ( Zurich-1946) , en un esJtudio de ocho 
casos de Ectodermosis E.P., reporta un caso mor­
tal con signos de meningo encefalitis: 

H.R. Bohringer (Zurich~ l 946) , en una expe­
rienda sobre la E.E.P. y el ojo, usa los dos térm\:­
nos aplicados al síndrome. y refiere las manifesta-

REv. FAc. MEo. VoL. XIV.-NúM. 2.-MARzo-AaRrL, 1971 125 



DR . MANUEL GARZA TOBA 

.( 
foTO 4. t:ccodermosis Erosiva Pluriorificial. Lesiones múl­
tiples. diseminadas en cara y miembros. Forma clínica muy 

grave, de grnn semejanza con Síndrome de Lyell. 

ciones oculares graves observadas en 15 enfermos : 
ulceración de la córnea, iridociclitis, panoftalmiaG. 

Para Rendu, la E.E.P. (1916) y el Síndrome 
de S.J. ( 1922) son una sola y misma enfermedad 
infecciosa, aguda, febril, por virus aún no identi­
ficado, pudiendo expresarse por varias formas clí­
nicas, diferentes según la localización y la impor­
tancia de las lesiones cutáneas y mucosas, y tam­
bién por sus posibles complicaciones. En particu­
lar, Rendu no cree que la gravedad de las lesiones 
oculares (que no es la regla en el S. de S . J.) sea 
suficiente como para separar este último de la 
E .E.P . Y añade: "Hacer del Síndrome de S.J. una 
enfermedad distinta de la E .E.P. con el pretexto 
de que las lesiones oculares puedan ser graves., 
equivaldría, en mi concepto, a hacer de la fiebre 
Tifoidea con perforación intestinal una entidad clí­
nica diferente de ésta, donde las lesiones intestina­
les se limitan a la tumefacción o a la congestión 
de las placas de Peyer".6 

En relación de la E.E.P . con el Eritema Exu­
dativ·O Multiforme de Hebra, tal como lo describió 
este último en 1860, Rendu dice: "El Eritema Exu~ 

dativo Multiforme no tiene nada que ver con la 
E.E.P., puesto que el primero es esencialmente una 
afección apirética de la piel, sin manifestaciones 
mucosas''.6 (Foto 6) . 

Por otra parte, Touraine ( 1938) . H. Gougerot 
( 1945) , Costello ( 33 casos : 194 7) , reportaron b­
sos de Eritema Polimorfo maligno buloso con al­
gunos desenlaces fatales: y complicaciones otü.Iares 
gravesH. 

Según L. Lortat Jacob, el Eritema Polimorfo 
es una enfermedad autónoma, siempre benigna, a 
menudo recidivante, sin complicaciones, sin: secue­
las , sin lesiones mucosas, con una erupción cutá­
nea especial. (La localización de la erupción, en 
dorso de manos y de pies. siempre fue primordial 
para Hebra, quien describió el Eritema Exudativo 
Multiforme como un tipo eruptivo especial. dentro 
de los heterogéneos síndromes clínicos del Eritema 
Polimorfo) . Pero este concepto de Hebra, apoyado 
por L. Lortat J acob, sufrió más tarde modificacio­
nes .por causa de las localizaciones mucosas seña­
ladas por Kaposi , Bazin , Quinqunud, etc. A cst:: 
propósito, Gastinel y Solente expresan: ''De los 
trabajos de Hebra sólo el nombre ha quedado". 

Independientemene de estas entidades, Baa­
der describio, en 1925, cuatro observaciones relati-

FoTO 5., Mismo enfermo de Foto 4. Detalle de lesiones 
oculilt'es, labia les y facia les. 
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vas a un síndrome agudo, febril, grave, ccn esto­
matitis difteroide, conjuntivitis, erupción pápulo­
vesiculosa localizada en muslos y región genital, 
con posibles recidivas. (Por el contrario del Sín­
drome de Stevens Johnson, la Dermoestomatitis de 
Baader siempre fue aceptada, por los autores fran­
ceses, como idéntica a la Ectodermosis Erosiva 
Pluriorificial) 6. 

EnoPATOGENIA, TRATAMIENTO 

El Síndrome de S .J. ha sido observado en aso­
ciación directa con una infección pulmonar por 
Mycoplasma pneumoniae14• Igualmente h:=i sido re­
portado en relacion con : infecciones virales, bac­
terianas, vacunas, terapéutica medicamentosa, em­
barazo, intolerancia a ciertos alimentos, tratamiento 
por radioterapia profunda5 • 

De las medicaciones involucradas en la etiolo­
gía del síndrome destacan las sulfamidas de ac­
ción retardada ( sulfametoxipiridazina, sulfortodi­
metcxina, sulfametoxidiazina) y la penicilina:{,4, 7 • 

s n lG 

Ninguna teoría ha sido suficientemente pro­
bada (viral, alérgica, bacteriana ) . 

Relativamente al tratami.ento, éste, fundamental­
mente, está orientado por las complicaciones: ocu­
lares, pulmonares, renales. De ahí el empleo, sobre 
todo en las primeras manifestaciones, de los anti­
bióticos. 

El A .C.T.H. y la corticoterapia se empíearon 
desde la observación de los primeros casos. Desde 
el punto de vista oftalmológico, además de la cor­
ticoterapia general, se utiliza la cortisona en ins­
tilaciones locales. 

Los antipalúdicos sintéticos, las sulfamidas, 
también han sido utilizados5 • En casi todos los ca­
sos, la terapéutica empleada de preferencia ha si­
do dual : antibióticos y esteroides. 

COMENTARIO 

La descripción que aquí se ha trazado del sín­
drome Ectodermosis Erosiva Pluriorificial corres­
ponde, en general. a la expresada en la mayoría 
de les reportes sobre este tema. Las lesiones son 
polimorfas, variables en número y en intensidad, 
lo cual explica la existencia de formas mo?t:t r-adas 
y formas graves, fatales. Al iniciar-se las p1:i~eras 
manifestaciones, aunque Ja terapéutica sea estable-

,,.1 

~~~;:'hi,'f(.· ~~;~_,¿·-e;~··· ·¿:}.:_!<"-,. ~ ·'.'i-i· .' '' ~ ' :r~ 

Foro 6. Eri:ema Exudativo Mubforme (Hebra ) . Sin le­
siones mucosas. Polimorfismo lesiona!. Forma clínica mode­

radamente grave. 

cicla oportunamente, es difícil predecir el pronós­
tico. Hay formas que, por su intensidad, tienen gran 
semejanza con el síndrome de Lyell. 

H a aumentado el número de comunicaciones, 
en los últimos años, en las cuales se refiere, en re­
lación etiológica con el síndrome, el antecedente 
de ingestión medicamentosa; principalmente sulfa­
midas de acción prolongada y penicilina. 

Las denominaciones Síndrome de Stevens 
Johnson y Ectodermosis Erosiva Pluriorificial se 
refieren a un mismo síndrome. La Dermoestomati­
tis descrita por Baader en 1925, ha sido plena­
mente identificada con la Ectodermosis Erosiva 
Pluriorificial. 

E ste síndrome es diferente del E ritema Exu­
dativo Multiforme, tal cual Hebra lo definió en 
1860. E l término, transformado por Kaposi en 
Eritema Polimorfo, modificó la connotación origi­
nal de Hebra y ex tendió la perspectiva del sín­
drome hacia entidades caracterizadas por lesiones 
cutáneas y mucosas. Por lo cual, si se distiguen la 
E. E. P. y el Síndrome de S. J. del Eritema Poli­
morfo, es sólo tomando en cuenta el concepto de 
Hebra; y si se consideran como variedades de un 
mismo proceso, es porque se considera la exten­
sión dada al síndrome por Kaposi (Eritema Poli­
mcrfo). 

(Por otra parte, ocurren en clínica síndro­
mes y enfermédades de diversa naturaleza , péro cu~ 

yas lesiones cután~~s son denominadas " tipo Eri­
tema Polimorfo", siendo independientes de este 
último síndrome: en la "Reacción Leprosa", 
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las manifestaciones cutáneas son del " tipo Eritema 
Pblimorfo"). - ' 

Así, hay razón cuando se dice Ectodermosis 
Erosiva Pluriorif icial o Síndrome de Stevens 
Johnson; también hay razón cuando se dice que 
este síndrome es sólo una forma clínica del Erite­
ma Poliformo (en la acepción extens3 del término) . 

RESUM E N 

Descripción del síndrome Ectodermosis Er~ 
siva Pluriorificial : síndrome agudo, febril , con ma­
nifestaciones esencialmente mucosas, habitualmen­
te observado en jóvenes. Aunque la mayoría de 
los casos evolucionan hacia la curación, existen 
formas graves, fatales . Las lesiones mucosas, siem­
pre presentes, se localizan en ojos, boca y uretra, 
Los síntomas cutáneos , inconstantes , son polimor-

fos: máculas. pápulas, vesículas, bulas, situadas en 
miembros superiores e inferiores y en la vecindad 
de las mucosas atacadas. Se señala el estado ac­
tual de su Etiopatogenia y Terapéutica. 

Se identifica le E. E . P. (Rendu-Fiessinger-
1916) con el síndrome de Stevens- J ohnson ( 1923) 
y con la Dermoestomatitis de Baader ( 1925) , re­
firiéndose en detalle la evolucion de los conceptos 
nosológicos desde las primeras publicaciones hechas 
por Rendu. Stevens y Johnson . Con relación al 
Eritema Polimorfo, se establece la diferencia exis­
tente entre el concepto original de Hebra (Eritema 
Exudativo Multiforme, 1860) aplicado a un sín­
drome con lesiones únicamente cutáneas, y el con­
c-..pto actual de Eritema Polimorfo, el cual, más ex­
tenso, involucra diversos síndromes mucocutáneos . 
Por lo cual , si se quisiese clasificar la E. E . P . 
dentro del Eritema Polimorfo. tendría que acla 
rarse que no se está refiriendo a la forma original 
descrita por Hebra . 
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