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RESUMO

A Sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) ¢ uma condicao rara e grave, caracterizada por descolamento epidérmi-
co e lesdes nas mucosas, principalmente na boca, olhos e genitais. Frequentemente desencadeada por reagdes
adversas a medicamentos, como antibioticos e anticonvulsivantes, a SSJ também pode ser causada por infec-
¢oes virais e, raramente, neoplasias. A SSJ forma um espectro com a Necrolise Epidérmica Toxica (NET),
diferenciando-se pela extensdo da pele afetada: na SSJ, menos de 10% da superficie corporal ¢ comprometida,
enquanto na NET o comprometimento ultrapassa 30%. Apesar de rara, com incidéncia de 1,2 a 6 casos por
milhao de pessoas, a SSJ tem alta mortalidade e morbidade, com complicagdes como infecgdes graves e danos
permanentes a pele e mucosas. O diagndstico precoce ¢ crucial, sendo baseado nas lesdes caracteristicas e na
historia de uso recente de medicamentos. Em alguns casos, € necessario realizar uma bidpsia para confirmar
o diagnostico. O tratamento envolve uma abordagem multidisciplinar, com cuidados intensivos, retirada ime-
diata do medicamento causador e modulacdo imunologica com corticosteroides ou imunoglobulina intraveno-
sa. Embora novas terapias, como a ciclosporina e coberturas especiais para lesdes, estejam sendo exploradas,
ainda ha uma necessidade de consenso sobre o protocolo ideal, além de avangos no diagndéstico e tratamento
personalizados.
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ABSTRACT

Stevens-Johnson Syndrome (SJS) is a rare and severe condition characterized by epidermal detachment and
mucosal lesions, primarily affecting the mouth, eyes, and genitals. Often triggered by adverse drug reactions,
such as antibiotics and anticonvulsants, SJS can also be caused by viral infections and, rarely, neoplasms.
SJS forms a spectrum with Toxic Epidermal Necrolysis (TEN), differing in the extent of skin involvement:
in SJS, less than 10% of the body surface is affected, while in TEN, the involvement exceeds 30%. Although
rare, with an incidence of 1.2 to 6 cases per million people, SJS carries high morbidity and mortality, leading
to complications such as severe infections and permanent damage to the skin and mucous membranes. Early
diagnosis is crucial, based on characteristic lesions and a recent history of medication use. In some cases, a
biopsy is necessary to confirm the diagnosis. Treatment involves a multidisciplinary approach, including in-
tensive care, immediate discontinuation of the causative drug, and immune modulation with corticosteroids
or intravenous immunoglobulin. While new therapies, such as cyclosporine and special wound dressings, are
being explored, there is still a need for consensus on the ideal treatment protocol, as well as advances in per-
sonalized diagnosis and treatment.
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1. INTRODUCAO

A Sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) ¢ uma reacdo de hipersensibilidade grave e rara, carac-

erizada por lesdes cutidneas extensas e comprometimento das mucosas, frequentemente resultando em

significativas complicagdes sist€émicas e alta mortalidade. Originalmente descrita em 1922 por Stevens e

Johnson, foi inicialmente diagnosticada como uma forma severa de eritema multiforme, uma condicdo der-

matologica identificada pela primeira vez em 1866 por Ferdinand Von Hebra. Entretanto, com o avango das

pesquisas, foi estabelecida uma distingao entre o eritema multiforme maior e a SSJ, consolidando-a como uma
patologia tnica e de gravidade extrema (PRADO et al., 2024)
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A SSJ, junto com a Necroélise Epidérmica Toxica (NET), forma um espectro de doengas cutaneas
graves, diferenciando-se principalmente pela extensdo do comprometimento da superficie corporal: enquanto
a SSJ afeta menos de 10% da pele, a NET pode comprometer mais de 30%, acarretando maior risco de mor-
te. Ambas, no entanto, compartilham caracteristicas clinicas semelhantes, como febre alta, bolhas cutaneas,
descamacdo epidérmica e lesdes dolorosas em mucosas, especialmente na boca, olhos e genitais (SILVA et
al., 2018).

Estudos indicam que a principal causa dessas sindromes ¢ a hipersensibilidade a medicamentos, sendo
que 50 a 80% dos casos de SSJ estao relacionados ao uso de farmacos (VIEIRA, 2016). Embora rara, com uma
incidéncia de 1.2 a 6 por milhdo de pessoas por ano no Brasil, a SSJ representa um desafio clinico significativo
devido a sua alta taxa de mortalidade e as complicac¢des de longo prazo que pode gerar, como perda de visao
e danos severos a pele e mucosas.

Assim, o0 manejo da SSJ exige uma abordagem multidisciplinar e urgente, com a interrup¢ao imediata
da causa subjacente e suporte clinico intensivo para minimizar os danos sistémicos € promover a recuperacao.
A gravidade da condi¢do e seu impacto devastador na qualidade de vida dos pacientes tornam imprescindiveis
novas investigacdes e avangos no diagnostico e tratamento dessa doenga complexa.

2. MATERIAL E METODO

O presente estudo trata-se de uma Revisdao Bibliografica realizada no periodo de agosto a outubro
de 2024. As buscas da literatura foram feitas na base de dados PubMed e SciELO por meio dos seguintes
Descritores em Ciéncias da Satde (DeCS): (Sindrome de Stevens-Johnson) AND (Hipersensibilidade) AND
(Emergéncia Dermatologica). Os critérios de inclusao foram: artigos nos idiomas portugués, inglés, espanhol
e francés, disponibilizados na integra. Os critérios de exclusdo foram: artigos duplicados, disponibilizados na
forma de resumo, que ndo abordavam diretamente a proposta estudada e que ndo atendiam aos demais crité-
rios de inclusdo. Apos a associacao dos descritores utilizados nas bases pesquisadas foram encontrados um
total de 18 artigos. Apds a aplicacao dos critérios de inclusdo e exclusdo foram selecionados 10 artigos, sendo
utilizados um total de 9 estudos para compor a coletanea.

3. RESULTADOS E DISCUSSAO

A Sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) ¢ uma reacdo mucocutanea grave e rara, caracterizada por
um descolamento epidérmico e lesdes cutdneas em areas de pele e membranas mucosas. Embora seja uma
condi¢ado infrequente, com incidéncia anual de aproximadamente 1,7 casos por milhdo de pessoas, a SSJ tem
alta morbidade e mortalidade, especialmente quando ndo diagnosticada e tratada precocemente. A Necrolise
Epidérmica Toxica (NET), frequentemente comparada a SSJ, difere na gravidade e extensao do comprome-
timento epidérmico. Na Sindrome de Stevens-Johnson, o descolamento epidérmico atinge menos de 10% da
superficie corporal, enquanto na NET esse valor ultrapassa 30%. A gravidade da SSJ reside ndo apenas na
destruicao cutanea, mas também no acometimento de multiplas mucosas, como as cavidades oral e ocular,
além da potencial evolucdo para complicagdes sistémicas (SILVA et al., 2018).

O desenvolvimento da Sindrome de Stevens-Johnson ¢ geralmente desencadeado por reacdes adversas
medicamentosas, principalmente pelo uso de antibidticos, anticonvulsivantes e anti-inflamatdrios ndo este-
roidais, que sdo os principais causadores, responsaveis por cerca de 30% a 50% dos casos (VIEIRA, 2016).
Ap6s alguns dias ou semanas de uso dos medicamentos mencionados anteriormente, alguns individuos podem

{niciar uma cascata imunologica desregulada, que resulta na destruicdo dos queratindcitos e na separagao
entre a epiderme e a derme. O reconhecimento precoce dos sinais € a retirada imediata do agente causador
sdo fundamentais para reduzir a progressdo da doenga, minimizar a morbidade e melhorar o prognostico

do paciente. A SSJ, ¢ mais comum em mulheres e adultos, ¢ uma condicdo médica extremamente urgente,
requerendo cuidados hospitalares intensivos e suporte multidisciplinar (PRADO et al., 2024)

A etiologia da SSJ esta fortemente relacionada a uma resposta imunolégica desregulada, desencadea-
da por medicamentos ou, menos frequentemente, por infecgdes virais, vacinas € neoplasias. A predisposicao
genética tem um papel importante no desenvolvimento da doencga, sendo que certos alelos do HLA (Antigeno
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Leucocitario Humano) parecem aumentar o risco de reagdes adversas. A presenca de fatores genéticos
especificos resulta em uma interacdo anormal entre o sistema imunolédgico e os farmacos, levando a ativacao
inadequada das células T CD8+, que sao responsaveis por iniciar o processo de apoptose dos queratindcitos
(SANTOS et al., 2018). A apoptose generalizada dessas células compromete a integridade cutanea, facilitan-
do a perda de fluidos e a invasdo por patdogenos. Esse processo ¢ exacerbado pela liberagdo de granzimas e
perforinas, proteinas que aumentam a permeabilidade da membrana celular, promovendo a necrose da pele. A
destruicdo tecidual caracteristica ¢ o que diferencia a SSJ de outras condi¢des dermatologicas menos graves,
como o eritema multiforme. Simultaneamente, a ativagdo descontrolada do sistema imunologico agrava a con-
dicdo, levando a um ciclo continuo de inflamagao e necrose. Além disso, o dano tecidual continuo cria um am-
biente propicio para infec¢des secundarias, complicando ainda mais o quadro clinico (VIEIRA et al., 2021).

Clinicamente, a Sindrome de Stevens-Johnson se apresenta inicialmente com sintomas inespecificos,
como febre, mal-estar, cefaleia, rinite € mialgias, que podem ser facilmente confundidos com quadros virais
comuns. Esses sintomas sao seguidos, dentro de alguns dias, por lesdes cutaneas caracteristicas, que incluem
maculas purptreas, lesdes em alvo atipicas e bolhas disseminadas. As bolhas tendem a evoluir para areas de
descolamento epidérmico, expondo grandes superficies de pele desnuda, o que contribui para a dor intensa e
o risco aumentado de infec¢do. As mucosas também sdo frequentemente afetadas, especialmente as da cavi-
dade oral, onde o rompimento de bolhas resulta em ulceras dolorosas e cobertas por exsudato fibrinopurulento
(VIEIRA et al., 2021).

O diagnostico da Sindrome de Stevens-Johnson ¢ primariamente clinico, baseado nas caracteristicas
das lesdes cutaneas e mucosas, assim como na histéria recente de exposi¢cdo a medicamentos. No entanto, a
confirmacdo diagnostica muitas vezes requer bidpsia cutanea, que demonstra necrose dos queratindcitos e
clivagem na jun¢ao dermoepidérmica, confirmando a destrui¢ao tecidual observada. O diagnostico diferencial
inclui uma série de outras dermatoses graves, como o pénfigo vulgar, a sindrome da pele escaldada estafiloco-
cica e o liquen plano, todas as quais compartilham algumas caracteristicas clinicas com a SSJ, mas apresentam
diferentes mecanismos subjacentes (NETO et al., 2019).

Ademais, a identificagdo do farmaco desencadeante ¢ uma parte crucial do diagnostico e manejo. Tes-
tes de provocagdo com medicamentos sdo raramente usados, devido ao risco elevado de reacdes recorrentes
graves. Portanto, o historico médico detalhado e a eliminacao cautelosa de medicamentos sdo essenciais para
reduzir o risco de futuras crises. Ferramentas diagnosticas mais avancadas, como a detec¢do de biomarcadores
imunologicos, ainda estdo em desenvolvimento, mas podem, no futuro, ajudar a prever quais pacientes estao
em maior risco (ROVIELLO et al., 2019).

O tratamento da SSJ envolve uma abordagem multidisciplinar, com foco principal na retirada imediata
do medicamento causador e na estabilizagao clinica do paciente. As intervengdes iniciais incluem cuidados
intensivos em unidades de queimados, devido a natureza extensiva das lesdes cutaneas, além de reposi¢ado de
fluidos e controle rigoroso da dor. Anticoagulantes sdo frequentemente administrados para prevenir compli-
cagdes tromboembolicas, e cuidados com as lesdes bucais e oculares também sdo fundamentais para evitar
sequelas a longo prazo. Solugdes topicas de anestésicos e antibidticos ajudam a controlar a dor e a prevenir
infec¢des secundarias nas mucosas e na pele (ROVIELLO et al., 2019).

Terapias farmacoldgicas sistémicas, como imunoglobulina intravenosa e corticosteroides, t€ém sido
usadas para modular a resposta imunologica e limitar a progressao da doenca. Embora a ciclosporina também
tenha demonstrado beneficios em alguns estudos, ainda ndo existe um protocolo terapéutico amplamente acei-

o devido a raridade da SSJ e a variabilidade na resposta aos tratamentos. Além disso, o uso de coberturas
de hidroalginato de prata nas lesdes cutaneas tem mostrado eficdcia na acelera¢ao da cicatriza¢do, embora
seu alto custo possa limitar sua disponibilidade em algumas regides (SILVA et al., 2018).

CONSIDERACOES FINAIS

A Sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) representa uma condi¢do médica grave e desafiadora, com alta
morbidade e mortalidade, principalmente quando nao tratada de forma precoce. A principal caracteristica da
SSJ ¢ o descolamento epidérmico em menos de 10% da superficie corporal e o acometimento das mucosas, o
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que a diferencia da Necrolise Epidérmica Toxica (NET). O diagndstico precoce, aliado a interrupgao ime-
diata do agente desencadeante, ¢ essencial para um melhor prognoéstico e reducdo da progressdao da doenca,
que pode resultar em complicacdes sistémicas e aumentar o risco de infecgdes graves (COELHO et al., 2021).

A etiologia da SSJ estd predominantemente relacionada a reagdes adversas a medicamentos, especial-
mente antibioticos, anticonvulsivantes e anti-inflamatorios nao esteroidais. O mecanismo imunoldgico desre-
gulado que resulta na destruicdo dos queratindcitos e no descolamento cutaneo ¢ amplamente influenciado por
fatores genéticos, como alelos especificos do HLA. Esses fatores genéticos predispdem certos individuos a
uma resposta imune exagerada aos medicamentos, resultando em necrose epidérmica e aumento da permeabi-
lidade cutanea. Essa complexidade imunoldgica torna a SSJ uma doenca dificil de prever e tratar, destacando
a necessidade de maior compreensdo da farmacogenética no manejo da sindrome (ROVIELLO et al., 2019).

O diagnostico da SSJ ¢ fundamentalmente clinico, baseado na observagao das caracteristicas das le-
sOes cutaneas e mucosas, assim como na histdria de uso recente de medicamentos. No entanto, a confirmacao
muitas vezes exige uma biopsia cutanea, que pode demonstrar as alteracdes histologicas caracteristicas da
doenga. O diagnostico diferencial com outras dermatoses graves ¢ crucial para evitar erros no manejo clinico.
Além disso, a identificagdo precisa do agente desencadeante ¢ de extrema importancia, pois a reexposi¢ao ao
medicamento pode desencadear novas reagdes, agravando o quadro clinico do paciente (VIEIRA et al., 2016).

O tratamento da SSJ ¢ complexo e exige uma abordagem multidisciplinar que envolva cuidados inten-
sivos e suporte clinico abrangente. A retirada imediata do agente causador, o manejo das lesdes cutaneas e a
modulagdo da resposta imune com imunoglobulinas ou corticosteroides sao passos essenciais no tratamento.
Embora novas abordagens terapéuticas, como a ciclosporina e coberturas especializadas para lesdes, estejam
sendo exploradas, ainda ha uma falta de consenso sobre o protocolo ideal (ROVIELLO et al., 2019). O de-
senvolvimento de novas ferramentas diagnosticas e terapias personalizadas com base na genética pode ser um
avango importante no futuro para melhorar os desfechos clinicos em pacientes com SSJ.
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