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RESUMEN

Antecedentes: El sindrome de piel escaldada estafilocécica (SPEE) es una condicién rara,
caracterizada por la esfacelacién de la piel como consecuencia de la accién de las toxinas
exfoliativas (TE) producidas por el Staphylococcus aureus. La terapia consiste en antibidticos
especificos y tratamiento de soporte con manejo interdisciplinario.

Caso clinico: Presentamos el caso de una lactante mayor quien ingresa con lesiones
ampollosas y esfacelacién de la piel que de corta evolucién que inicia en regién genital, con
progresién hasta comprometer el 40% de superficie corporal total, por lo que requirié
manejo en unidad de cuidados intensivos pediatricos (UCIP).

Conclusién: El SPEE a pesar de ser una enfermedad infrecuente, presenta una clinica
caracteristica la cual permite a los pediatras diferenciarlo de otras patologias infecciosas de
la piel y asi realizar un diagnéstico temprano.

Staphylococcal scalded skin syndrome in an older infant

ABSTRACT

Background: Staphylococcal scalded skin syndrome (SSSS) is a rare condition, characterized
by skin sputtering resulting from the action of exfoliative toxins (ET) produced by
Staphylococcus aureus. The therapy consists on specific antibiotics and supportive
treatment with interdisciplinary management.

Clinical case: We present the case of an older infant admitted with bullous lesions and skin
disruption of short evolution that begins in the genital region, with progression and
compromise of 40% of total body surface requiring management in the pediatric intensive
care unit (PICU).

Conclusion: SSSS despite being an infrequent disease, presents a characteristic clinical
feature that allows pediatricians to differentiate it from other infectious pathologies of the
skin, and thus make an early diagnosis.
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Introduccién

El sindrome de piel escaldada estafilocécica (SPEE) es una
condicién rara, descrita por primera vez en 1878 por Baron
Gottfried Ritter von Rittershain, quien presentd 297 casos en
nifos en un periodo de 10 afios. Se caracteriza por iniciar con
sintomas sistémicos como fiebre y malestar general, seguido
de una erupcién eritematosa generalizada y aparicién de
ampollas en piel con superficie delgada la cual rompe
facilmente con poca presién (1). La epidemiologia es poco cono-
cida describe aumento en todas las edades (2). La fisiopatologia
se centra en la inactivacién de la desmogleina 1 ubicada en los
queratinocitos de la piel, por las toxinas exfoliativas A y B del
Staphylococcus aureus, resultando en la esfacelacién de la piel
(3). El tratamiento consiste en iniciar manejo antibiético lo
antes posible, siendo de primera eleccién las penicilinas resis-
tentes a penicilinasa, dirigidias a tratar la infeccién por Sta-
phylococcus aureus sensible a meticilina (SAMS), aislados en la
mayoria de los pacientes (4).

Caso clinico

Paciente de 20 meses de edad quien ingresa a servicio de
urgencias por cuadro de 6 horas de evolucién consistente en
aparicién de lesiones ampollosas y esfacelacién de la piel que
inicia en regién genital, posteriormente en axilas, regién
perioral y cuello (figura 1), asociado a irritabilidad, sin picos
febriles. Como antecedente de importancia, fue diagnosticada
con otitis media aguda y tratada con amoxicilina completando
tratamiento por 7 dias. Al examen fisico se encuentra paciente
irritable, con lesiones ampollosas que corresponden al 3% de
la superficie corporal total, signo de Nicolsky positivo.
Hemograma muestra leucocitosis con neutrofilia, prueba
rapida estreptococo beta hemolitico grupo A fue negativo,
cultivo faringeo positivo para SAMS sensible a clindamicina.

Figura 1. Esfacelacion en cuello, regién superior de térax anterior y ampollas en
cara con eritrodermia

Se inicié manejo antibiético con ampicilina/sulbactam. A los
tres dias de estancia hospitalaria las lesiones progresan en
cara, térax, espalda y extremidades (figura 2), sin compromiso
de palmas, plantas o mucosas por lo que se escalona manejo
con oxacilina y clindamicina. Se trasladé a la unidad de cuidado
intensivo pedidtrico (UCIP) dado compromiso del 40% de la
superficie corporal total permaneciendo seis dias sin soporte
vasopresor o ventilatorio. Paciente con evolucién favorable con
mejoria de lesiones en piel (figura 3) y con egreso a los 14 dias
de hospitalizacién.

Figura 2. Esfacelacion en espalda

Figura 3. Mejoria de lesiones en espalda
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Discusién

El SPEE fue descrito por primera vez en 1878 por Baron
Gottfried Ritter von Rittershain; sin embargo, hasta 1891 se
aislé por primera vez el Staphylococcus aureus. El sindrome se
empez6 a estudiar con mds atencién hasta que Alan Lyell en
1956 describid la necrélisis epidérmica téxica (NET), una
erupcién similar a la producida en el sindrome de piel
escaldada estafilocécica. Posteriormente se evidencié que la
exfoliacién por Staphylococcus aureus produce una divisién de
la zona granulosa de la epidermis mientras que la NET produce
una divisién de la unién dermoepidérmica. En 1970 se demostré
la participacién de las toxinas del S. aureus en la fisiopatologia
(1) y hasta 1972 se describié en un adulto (4). La epidemiologia
es incierta aunque ha aumentado en todas las edades, siendo
predominante en neonatos y adolescentes y raro en adultos.
En Francia y Alemania se encontrd una incidencia entre 0.09-
0.56 por cada millén de personas, mientras que en Estados
Unidos se realizé un estudio multicéntrico, prospectivo de 4
afios en el cual se observé una incidencia anual de 7.6 casos
por cada millén de nifios y se estima una mortalidad pediétrica
entre 3.6-11% (2,5,6).

El Staphylococcus aureus, el cual coloniza fosas nasales u
ombligo, produce toxinas exfoliativas (TE) las cuales se pueden
absorber y circular por el torrente sanguineo para inactivar
especificamente a proteinas de unién en la piel. Sin embargo
se ha reportado que entre 15-40% de los humanos poseen
Staphylococcus aureus en piel sin signos o sintomas de infeccién
(3,7,8). Las desmogleinas 1 y 3 son proteinas transmembrana
encargadas a la adhesién celular junto con las desmocolinas.
Las TE causan ampollas dada su especificidad especial para
inactivar a la desmogleina 1 ubicada en el estrato cérneo, que
forma la barrera epidérmica, sin alterar a la desmogleina 3,
predominante en mucosas (3,9).

Las TE tienen 2 serotipos mayores, A y B (TEA y TEB). La
prevalencia de éstas TE varian segin los paises; en Estados
Unidos y Europa, el 80% de las toxinas producidas por
Staphylococcus aureus son TEA mientras que en Japdén hay
predominancia de TEB. El gen que codifica la TEA se encuentra
en el cromosoma, a diferencia del gen que codifica la TEB que
se encuentra en un plasmido; sin embargo, ambas TE poseen
el 40% de secuencias de aminoécidos iguales (10).

El cuadro clinico inicial puede ser muy inespecifico como
apariciéon de fiebre, hiporexia, irritabilidad y malestar general
con manifestaciones dermatolégicas posteriores como
erupcién eritematosa de la piel asociado a ampollas y
esfacelacién con poca presién (signo de Nicolsky positivo)
dejando areas expuestas asociadas a hipersensibilidad y dolor,
dentro de horas a dias (1,10,11). El impétigo bulloso es una
forma de SPEE localizado el cual es una de las infecciones
bacterianas més comunes y puede ocurrir a cualquier edad. En
neonatos, el SPEE es llamado también “enfermedad de Ritter”;
las lesiones en su mayoria se encuentran alrededor del ombligo
o perineo mientras que en los nifios mayores son mas comunes
en las extremidades, respetando siempre las mucosas (6,11,12).
En el caso presentado, las lesiones iniciaron en regién perineal
como suele suceder en los neonatos y. posteriormente se

expandieron a tronco y extremidades con gran compromiso de
la superficie corporal total con indicacién de manejo en la UCIP.

El diagnéstico es clinico y se recomienda identificar el
Staphylococcus aureus mediante cultivos de sangre, orina,
hisopado nasal o faringeo. La biopsia de piel se puede indicar
para descartar NET, el cual histolégicamente muestra un
desprendimiento de la unién dermoepidérmica a diferencia
del SPEE que evidencia desprendimiento de la capa granulosa
de la epidermis (1,4,8). En nuestro caso, se realizo el diagndstico
mediante la historia clinica y se confirmé mediante aislamiento
de SAMS en el cultivo faringeo, sin necesidad de cambio de
conducta médica.

El tratamiento requiere un enfoque combinado con
antibiéticos, hidratacién intravenosa, analgésicos, cuidados de
piel, y en casos severos monitorizacién en UCIP permitiendo
un manejo multidisciplinario (13). El antibiético debe ser
iniciado lo antes posible a pesar de que la clinica pueda seguir
empeorando durante otras 24-48 horas después de su inicio,
hasta que las TE hayan sido neutralizadas o excretadas via
renal. Se recomiendan penicilinas resistentes a la penicilinasa
para la infeccién por Staphylococcus aureus sensible a la
meticilina observada en la mayoria de los pacientes, como en
el caso presentado. En caso de alergia a los betalactdmicos se
puede iniciar clindamicina. En caso de no mejoria clinica, se
debe considerar Staphylococcus aureus resistente a meticilina y
se debe cambiar a glucopéptido hasta confirmacién por medio
de cultivos (4). La clindamicina adicional se puede emplear
como coadyuvante al manejo de primera linea, dada su
capacidad de inhibir la produccién de toxinas, aunque
actualmente no hay evidencia extensa que avale este manejo
terapéutico, dada la baja incidencia del sindrome (14). Se debe
tener en cuenta la epidemiologia local dado que en un estudio
realizado en Estados Unidos, observaron una resistencia a
oxacilina y clindamicina de 14% y 48%, respectivamente,
afectando mads a ninos menores; esto contrasta un estudio
retrospectivo realizado en China donde observaron una
resistencia de clindamicina hasta 86% y todos los casos fueron
susceptibles a oxacilina (15). En nuestro caso, la evolucién de
la enfermedad inicial con tratamiento con ampicilina y
betalactamasa fue térpida con progresién de lesiones y
aumento del compromiso de la superficie corporal total, que
llevé a cambiar manejo a oxacilina y clindamicina, con una
evolucién favorable.

La analgesia debe depender del dolor de cada paciente. La
mayoria requiere una infusién de opioides como el fentanil.
Los antiinflamatorios no esteroides estan contraindicados dado
el riesgo de sangrado de la piel y que se debe preservar al
maximo la funcién renal para la excrecién adecuada de las TE
(13). En nuestro caso, la paciente requirié morfina inicialmente
y fentanil en su estancia en la UCIP.

Los liquidos intravenosos se deben administrar para
compensar la pérdida de liquidos y prevenir la hipovolemia, al
igual que una quemadura extensa (4). Se debe considerar bolo
de plasma fresco congelado a 10ml/kg en nifios que estén
inestables clinicamente; en caso de requerirse un segundo bolo,
debe ser de diferente donante dada posibilidad de baja
disponibilidad de anticuerpos contra las TE en el primer
donante. Como ultima opcién, en caso de no mejoria clinica,
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se recomienda administrar inmunoglobulina humana a 0.4 g/
kg cada dia por 5 dias. (4,13).

Ante el riesgo de hiponatremia por pérdida de fluidos, se
recomienda mantenimiento con liquidos intravenosos isoto-
nicos, aunque esto difiere segin diferentes autores, sugiriendo
administrar solucién salina al 0.45% y dextrosa al 5%, restrin-
gidos a un 80% de los liquidos basales (4,13). En nuestro caso
se calcularon los liquidos con la férmula de Parkland para que-
maduras y se administraron a 3000 cc/m?/dia con riesgo de
sobredosis con dicha férmula. Adicionalmente se le colocaron
apésitos en piel indicados por dermatologia y descolonizaciéon
de SAMS con mupirocina tépica nasal. La paciente tuvo una
adecuada evolucién clinica por lo que se dio egreso a los 14 dias
de hospitalizacién.

Conclusién

El sindrome de piel escaldada estafilocécica a pesar de ser
una enfermedad infrecuente, presenta una clinica caracteristica
la cual permite a los pediatras diferenciarlo de otras patologias
infecciosas de la piel y asi realizar un diagnédstico temprano.
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