Cartas al Editor

Lamentablemente, en los trabajos realizados hasta la fecha en
pacientes pedidtricos y adultos, de nuevo su aplicacion es tardia,
y las estrategias tanto de VAFO como de VMC no estdn clara-
mente definidas. Mds importante atin nos parece la tendencia a
aplicar la técnica con “frecuencias bajas”: si bien Kolton demos-
tré que el volumen minuto objetivo durante la VAFO puede lo-
grarse con cualquier combinacion aproximada de volumen #i-

dal x frecuencia!!, nadie ha demostrado hasta la fecha las

)
ventajas de la aplicacion de alta frecuencia a “bajas frecuencias”,
mientras que si sabemos por datos experimentales que la ven-
tana de seguridad en su aplicacion es mayor, cuanto mayor es la
frecuencia empleada'?. En este sentido, y tratando de prevenir
los errores que se han ido cometiendo en los estudios prospec-
tivos realizados con VAFO en pacientes neonatales y pediatricos,
consideramos importante que los futuros trabajos tengan en
consideracion los siguientes elementos: @) se deberian comparar
estrategias “concretas” y bien definidas, tanto de VAFO como
de VMC, incluyendo en ambas alguna maniobra de reclutamien-
to alveolar; b) el disefo del trabajo deberia definir claramente un
rango objetivo de presion parcial de CO, (pCO,); ¢) los objeti-
vos del estudio deberian incluir variables claramente influidas
por el manejo ventilatorio (incidencia de dafio pulmonar induci-
do por ventilacion, duracion de ventilacion asistida, estancia en
unidad de cuidados intensivos (UCD), y d) deberia realizarse
por centros con experiencia en ambas estrategias. Ademas, den-
tro de la estrategia de VAFO se considera esencial utilizar un Gni-
co modelo de ventilador, e incluir en los parametros iniciales
frecuencias mas altas, aun a expensas de necesitar amplitudes
mayores para mantener el volumen minuto objetivo.

Mientras tanto, creemos que la VAFO constituye una técnica
de rescate eficaz y segura en el soporte ventilatorio de pacien-
tes de cualquier edad en los que la VMC no sea efectiva'3. El
momento de inicio de la VAFO y la experiencia del equipo que
la realice, pueden ser factores criticos en el pronéstico, y no
debe ser considerada como una “Gltima medida”, ni aplicada
sin una adecuada formacién en el manejo de la técnica. Su in-
dicacion electiva, podria constituir una opcion adicional de “pro-
teccion pulmonar”, si bien son necesarios mas estudios que de-
finan sus ventajas frente a otras estrategias protectoras
empleadas en VMC y perfilen sus indicaciones, el momento de
inicio y las protocolos que se van a aplicar en cada paciente.
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Alteracion pulmonar

y renal en sindrome

de Stevens-Johnson

de evolucion fatal.

Estudio anatomopatolégico

Sr. Editor:

El sindrome de Stevens-Johnson se considera una dermatosis
ampollosa aguda, de gravedad intermedia entre el eritema mul-
tiforme y la necrolisis toxica epidémica. Aparece por una reac-
cion citotoxica local, mediada por células T2, por lo general de-
sencadenada por farmacos® o micoplasma*. Su diagnostico
cierto es histologico: despegamiento y/o necrosis de todas las
capas epidérmicas con integridad dérmica. Lesiones similares
pueden ocurrir en otros epitelios, asocidndose manifestaciones
extracutineas!>9,

Se comunica un caso de sindrome de Stevens-Johnson/necr6-
lisis toxica epidémica por las graves manifestaciones extracuta-
neas existentes, documentadas histologicamente, hecho inusual.
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Nina de 5 anos. Después de 48 h de una picadura de insecto con
importante inflamacion, present6 fiebre (tomoé ibuprofeno) y exante-
ma en mejillas, recibi6, posteriormente, una dosis de claritromicina.
En 24 h progresa el exantema, aparecen flictenas y dificultad respira-
toria, ingresando en unidad de cuidados intensivos pediatricos (UCIP).

Exploracion. Temperatura, 39,5 °C; frecuencia cardiaca: 144 lat./min,
frecuencia respiratoria, 60 rpm; presion arterial, 111/72 mmHg; satu-
racion transcutanea de oxigeno, 89 %. Cianosis, exantema maculo-
papuloso, confluente, color rojo-vinoso en: cara, cuello, torax, raiz
de extremidades y algunos elementos en abdomen y muslos. Sobre
ellas habia flictenas de 0,5 % 0,5 cm, algunas confluentes, con signo
de Nikolski positivo, ausente en zonas sanas. Ictericia e hiperemia
conjuntival y faringea. Mucosa oral y vulvar friable. Quejido, aleteo
nasal, tiraje subcostal, subcrepitantes difusos en auscultacion. He-
patomegalia, 2,5 cm. Escala de coma de Glasgow, 15/15.

Exploraciones complementarias. Leucocitos, 4.840/ul, polimorfo-
nucleares, 80%. Serie roja y plaquetas normales. Urea, 34 mg/dl; crea-
tinina, 0,6 mg/dl; GOT, 166 U/l; GPT, 160 U/l; GGT: 299 U/l. Fos-
fatasa alcalina, 791 U/I; bilirrubina total, 5,09 mg/dl; bilirrubina
directa, 3,73 mg/dl; LDH, 2.921 U/], creatinfosfocinasa, 190 U/l; PCR,
4,2 mg/dl; gasometria con oxigeno a FiO,, 0,5: PaO,, 101 mmHg;
PaCO,, 28,8 mmHg; pH, 7,42; EB: —4,1. Inmunoglobulinas, comple-
mento y coagulacion normales. Inmunocomplejos, autoanticuerpos,
anticuerpos antinucleares y RAST a betalactimicos y eritromicina ne-
gativos. Serologias: Epstein-Barr VCA IgM 1/60, aumenta a 1/320.
PCR virus: parvovirus. Cultivos de sangre, faringeo, ocular y flictenas
negativos. Radiografia de torax: infiltrado intersticial en base dere-
cha. Ecografia abdominal normal.

Se inici6 oxigenoterapia, fluidoterapia, corticoterapia, eritromicina
intravenosa y tratamiento topico. Al segundo dia, presenta brusca-
mente hematuria, anuria e hipoxemia (PaO,, 60 mmHg; FiO,, 0,9)
que requieren dialisis peritoneal e intubacion. El octavo dia presen-
ta sepsis por Acinetobacter en sangre, piel y secrecion endotraqueal.
Con tratamiento, los cultivos son negativos tras 48 h. A las 72 h, sien-
do la coagulacidon normal, presentd bruscamente sangrado endo-
bronquial masivo y hematuria con anuria, y la paciente fallecio.

Resultados de autopsia

1. Ulceraciones cutdneas: fondo fibrinohemorragico. Dermis sub-
yacente normal.

2. Pulmoén: membranas hialinas diseminadas, signos exudativos
hemorragicos. Necrolisis total del epitelio de todos los bronquios
de pequeno y mediano calibre, sin reaccién inflamatoria subyacen-
te (fig. .

3. Rinoén y vias urinarias: focos de necrosis epitelial, pielocalicial
y ureteral con hemorrigica submucosa. Focos de necrosis fibrinoi-
de de paredes vasculares con numerosos macrofagos. Glomérulos,
tabulos e intersticio, normales (fig. 2).

Figura 1. Necrolisis total del epitelio bronquial.
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4. Higado: colostasis intrahepatica, intrahepatocitaria, centrolo-
bulillar con algunos trombos biliares, sin signos de cit6lisis o infla-
macion. Espacios porta normales.

5. Adenopatias mesentéricas y mediastinicas: pequenas, gran de-
plecion linfoide con marcador LMP1 (virus de Epstein-Barr) positivo,
acumulaciones de grandes macrofagos vacuolados con fenémenos
de eritrofagocitosis.

6. Medula 6sea: normal. Ausencia de sindrome hemofagocitico.

7. Timo: deplecion linfoide y necrosis de corptsculos de Hassal.

8. Bazo: deplecion de pulpa blanca. Pulpa roja muy congestiva.

9. Encéfalo, tiroides, corazon, pancreas, intestino y glandulas su-
prarrenales sin alteraciones macroscopicas ni microscopicas. Parati-
roides hiperplasicas.

En 1993, se llegd a un consenso para la clasificacion clinica de
las dermatosis ampollosas agudas’, en el que nos basamos para el
diagnostico de sindrome de Stevens-Johnson. Este pudo desen-
cadenarse por ibuprofeno, Gnico firmaco ingerido basalmente,
pero creemos destacable su relacion temporal con picadura de in-
secto, reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) positiva a par-
vovirus e incremento de IgM frente a virus de Epstein-Barr (VEB)
con marcador LMP1 positivo en células linfoides, muy indicativas
de infeccion mononucledsica y parvovirus activas.

En la revision realizada, no se ha encontrado relacion entre
picaduras y sindrome de Stevens-Johnson, ni entre picadura y
parvovirus o mononucleosis. Es conocida la relacion entre par-
vovirus y virus herpes con eritema multiforme, pero sélo Mat-
sumoto et al han asociado el parvovirus con un caso de sindro-
me de Stevens-Johnson®. No se ha encontrado ninguno que
relacione el VEB con sindrome de Stevens-Johnson.

La sintomatologia respiratoria, en este caso, fue precoz e in-
tensa. Lebargy et al! estudian 45 casos consecutivos de sindrome
de Stevens-Johnson, 10 con sintomas respiratorios precoces es-
taban hipoxémicos, todos requirieron ventilacion mecanica y el
70% fallecio!. Atribuyen la muerte a sindrome de distrés respi-
ratorio agudo o sepsis. En nuestro caso, los cultivos negativos y
los hallazgos histologicos descartan esta Gltima.

No se ha encontrado descrita la hemorragia pulmonar masiva
como causa de muerte, aunque si por obstruccion aérea secun-
daria a descamacion traqueobronquial®.

Los escasos estudios histologicas pulmonares recogidos!
muestran, como este enfermo, extensa necrosis del epitelio
bronquial con integridad de la ldmina propia y membrana basal,
sin infiltrado de células inflamatorias. A nivel alveolar se descri-
ben membranas hialinas, de dificil interpretacion al tratarse de
enfermos muy evolucionados!.

Figura 2. Hemorragia submucosa de uréler.
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La presentacion de hematuria, anuria e insuficiencia renal,
fueron tardias y agudisimas, los hallazgos anatomopatologicos
encontrados, no se han visto descritos en la bibliografia, aque-
llas que describen insuficiencia renal, lo refieren a nefropatias
glomerulointersticiales, atribuidas al agente causal de sindrome
y ausentes en este caso.

Es llamativa la simultaneidad de los agravamientos respirato-
rios y renal de forma aguda, quizas explicada por reactivacion
citotoxica a alguno de los numerosos farmacos administrados,
dados los despegamientos epiteliales con sangrado subepitelial
encontrados en ambos 6rganos.

La ictericia fue precoz y progresiva con integridad de la fun-
cion hepatica. Morelli y O’Brien'” recopilan 10 casos, con fun-
cion hepitica y ecografia normales. Las histologias fueron seme-
jantes al caso presentado.

En la actualidad en sindrome de Stevens-Johnson se reco-
miendan tratamientos enérgicos con corticoides®!112, plasmafé-
resis®8 e inmunoglobulinas®!3,

Aunque la biopsia cutdnea no fue concluyente por tardia, si lo
son los hallazgos en otras mucosas. Destaca la trascendencia de
las manifestaciones respiratorias precoces y la necesidad, quiza,
de usar tratamientos mis enérgicos cuando haya evidencia sobre
la eficacia de éstos.
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Hipertension pulmonar
primaria: tratamiento
con iloprost inhalado

Sr. Editor:

La hipertension pulmonar primaria es una entidad rara en la
poblacion general (1-2 casos/10° habitantes/afo), y mis atn en
la edad pediatrica, con predominio en mujeres. Aunque la edad
media de diagnostico es de 23 afios, se describen cada vez mas
casos en la infancia. El tratamiento es controvertido, sujeto a
constantes innovaciones, al disponerse de datos escasos y re-
sultados inciertos.

Se presenta el caso de un varon de 2 anos y 2 meses, remitido a
nuestro hospital por taquicardia de 200 lat./min, palpitaciones, dolor
centrotoricico y sincopes por esfuerzo en las dltimas 3 semanas. En
la exploracion se observa llanto enérgico sin cianosis, impulso de
ventriculo derecho aumentado, soplo sistolico II/IV con soplo dias-
tolico corto en borde esternal izquierdo y segundo ruido reforzado,
hepatomegalia de 2 cm, presion arterial normal y taquicardia sinu-
sal (130 lat./min).

La radiografia de torax (fig. 1A) demostré prominencia de arteria
pulmonar, con vascularizacion periférica disminuida. La ecocardiogra-

Figura 1. A) Radiografia tordcica inicial (la flecha indica
prominencia del arco pulmonar).B) Ecocardio-
grafia: gradiente de presiones pulmonares.
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