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Presentacion

del Caso 1

Vardn de 69 anos que ingresa de urgencia
por:

Cuadro urticariforme con exantema
pruriginoso coalescente de
aproximadamente 5 dias de evolucidon que
inicio en region facial y se extendio
progresivamente hacia cuello, torax,
abdomen y miembros inferiores.

Angioedema con afectacion palpebral y
dificultad deglutoria con sensacion urente
desde el dia anterior al ingreso.

T2 36’9 TA 106/70 Fc 100



Antecedentes

= Hipertenso, dislipémico, DM2

= Miocardiopatia dilatada, enfermedad coronaria, FA, arteriopatia
periférica...

= Fumador EPOC

= Enfermedad de Still del adulto diagnosticada a los 18a en
tratamiento con tocilizumab semanal y corticoides

= Polimedicado: 26 farmacos

=p Se toma punch de piel
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Alteraciones

analiticas

Fosinofilia: 6500 / microL (30%) (n 0-0’5)

Leucocitosis: 20.000 /microlL (n 4’5-11)

Trombocitopenia

Na bajo

K alto

GPT 117 (n 5-41) GOT 59 (n 4- 40)

GAMA GT 281 (10- 71)

LDH 466 (135-225)

Fostatasa alcalina 136 ( 40-130)

Urea y Creatinina altas

Filtrado glomerular 64’89



Reaccion a las
drogas con
eosinofiliay

sintomas
sistémicos
(DRESS)

Eosinofilia: 6500 / microL (30%) (n 0-0’5)

Leucocitosis: 20.000 /microlL (n 4’5-11)

Trombocitopenia

Na bajo

K alto

GPT 117 (n 5-41) GOT 59 (n 4- 40)

GAMA GT 281 (10- 71)

LDH 466 (135-225)

Fostatasa alcalina 136 ( 40-130)

Urea y Creatinina altas

Filtrado glomerular 64’89



Otros hallazgos

= Sangre periférica: eosinofilia con eosinofilos reactivos y
linfocitos reactivos. Sin células inmaduras .

= Cultivos (hemo y uro) negativos.

= Ac. Hepatitis negativos, treponema negativo



RegiSCAR Diagnosis Score for DRESS

Features No Yes  Unknown
Fever (> 38.5°C) -1 0 -1
Enlarged lymph nodes (=2 sites, >1 cm) 0 1 0
Atypical lymphocytes 0 1 0
Eosinophilia 0 0
700-1499 or 10%-19.9% 1
>1500 or >20% 2
Skin rash 0 0
Extent >50% 0 1 0
At least 2: edema, infiltration, purpura, scaling -1 1 0
Biopsy suggesting DRESS -1 0 0
Internal Organ Involvement 0 0
One 1
Two or more 2
Resolution in more than 15 days -1 0 -1
At least 3 biological inv done and 0 1 0

negative to exclude altemative diagnosis

Final score: <2 = no; 2-3 = possible; 4-5 = proi)able; $5 = deﬁnite




Bocquet et al

Erupcién cutanea relacionada a
farmacos®

Anormalidades hematologicas*;
Eosinbfilos = 1,5 x 10%1;
Linfocitos atipicos

Invelucro Sistémice™:
Adencpatias = 2 cm de didmetro;
Hepatitis con elevacién de transa-
minasas = 2 veces lo normal;
Nefritis intersticial; Neumonitis
Intersticial; Miocarditis

RegiSCAR

Erupcién cutinea aguda®

Hospitalizacion®

Sospecha de reacadn causada por farmacos®

Fiebre > 38°C**

Crecimiento de ganglios linfaticos en
= 2 sitios**

Involucro de = 1 érgano interno**
Anormalidades hematolégicas™™:
Linfocitosis o linfopenia; Eosinofilia;
Trombocntopema

J-SCAR

Erupcion maculopapular desarrollada en
mas de 3 semanas después de comenzar
el tratamiento con algun farmaco

Sintomas clinicos persistentes después de
la discontinuacién del farmaco causal

Fiebre > 38°C
Anormalidades hepdticas (ALT >
o afectacién de otros drganos

Anormahidades leucocitanas:
Leucoaitosis (> 11 x 10%L); Linfocitos
atipicos (> 5%); Eosinofilia (> 1,5 x 10%L)

Linfadenopatias

100 U/L)

Reactivacion del Herpesvirus-6

Bocquet et al: *Los 3 cnterios sSon necesarios para el ¢ diagnéstico. RegnSCAR *Criterios necesarios para el diagnéstico, **3 de Ios
4 criterios son necesarios para el diagnostico. J-SCAR: El Sindrome de DRESS clsico se define por la presencia de los 7 criterios,
el Sindrome de DRESS atipicc se define por la presencia de los primeros S criterios. Basada en Husain Z, Reddy BY, Schwartz
RA. DRESS syndrome: Part |. Clinical perspectives. J Am Acad Dermatol 2013; 68: 1-14.
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Diagnostico

Total Score: -1+142+1+2+1= 6 (definitivo)

“Dermatitis liguenoide y pseudolinfomatosa
compatible con DRESS”



Evolucion

=Se inicid tratamiento con corticoides y antihistaminicos
desde llegada

= Se nota mejoria clinica tras retirada de rivaroxaban. Se
retira amitriptilina por prudencia también. Alta a las 2
semanas.



Presentacion
del Caso 2

Paciente de 48 anos que ingresa de
urgencia por:

Cuadro de exantema pruriginoso
generalizado con micropapulas
confluyentes de 3 dias de evolucion y
fiebre elevada. Refiere cuadro similar
una semana antes de menor
intensidad. Lo relaciona con toma de
carbamazepina para neuralgia del
trigémino.



Antecedentes

= Sin otros antecedentes de interés. No AMC.
= Otros Farmacos: antihistaminicos

=p Se toma punch de piel



H-E, panoramica
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CD4, 200x




CD8, 200x




Ki67, 100x




Alteraciones

analiticas

Leucocitos y eosinéfilos normales

Linfopenia 560 /microL (n 1-4)

Trombocitosis

GPT 236 (n 5-41)

GOT 186 (n 4- 40)

LDH 434 (135-225)

Creatinina normal

Potasio elevado y Sodio bajo

Amilasa normal




Otros hallazgos

= Ac Hepatitis A, B, C, treponemas, autoinmunidad
negativos

= Hemocultivo negativo



RegiSCAR Diagnosis Score for DRESS

Features No Yes  Unknown
Fever (> 38.5°C) -1 0 -1
Enlarged lymph nodes (=2 sites, >1 cm) 0 1 0
Atypical lymphocytes 0 1 0
Eosinophilia 0 0
700-1499 or 10%-19.9% 1
>1500 or >20% 2
Skin rash 0 0
Extent >50% 0 1 0
At least 2: edema, infiltration, purpura, scaling -1 0
Biopsy suggesting DRESS -1 0 0
Internal Organ Involvement 0 0
One 1
| Two or more 2
Resolution in more than 15 days -1 0 -1
At least 3 biological inv done and 0 1 0

negative to exclude altemative diagnosis

Final score: <2 = no; 2-3 = possible; 4-5 = proi:able; 55 = definite



Diagnostico y Evolucion

Score: 3 (posible)

“Pseudolinfoma T secundario a carbamazepina”

v

Tratamiento con corticoides desde llegada. Se suspende
carbamazepina . Alta a los 8 dias.



Behera SK. et al. | Ortonne
(Revision) N. et al

Tabla Resumen hallazgos

clinicos

Fiebre

Adenopatias

Atipia linfocitica en s.p

Eosinofilia

Linfopenia o linfocitosis

trombocitopenia

Rash (maculopapular/

eritodermia)
Pustulas

Edema facial

Afectacion hepatica

Otros organos

Tiempo de resolucién

Defuncion

Score total

No

No descritas

Si
Si, severa

No
Si

Si

No

Si

Si

Si, rindn
15 dias

No
6 probable

Si

No descritas
Si

No

Si, linfopenia
No, trombocitosis

Si

Si
No
Si
No
8 dias

No
3 posible

90-100%
70-75

25%

(Anomalias
hematoldgicas)

23-50%
87-90%

25%
50-60%
11%

>15 dias walshs. et al)

15%

(50 casos)

28%
89%

39%

72%
44%



Tabla Hallazgos Chi MH. Et al Ortonne

(32 casos) N. et al.(50

inmunohistoquimicos
€asos)

Disqueratosis Si Muy focal 97%: Se relaciona con
afectacion renal

Queratinocitos apoptoéticos  Si No observados 60%
Vacuolizacién Si Si 91%
Espongiosis en epidermis Si Leve 78%
Infiltrado linfocitico Si Si 97%

perivascular

Implicacion de anejos No observada Si Frecuente
Linfocitos atipicos Si Si 28%
Eosindfilos Si Si 72% 20%
Pustulas subcdrneas Si 18%

CD4 Negativo Negativo = =

intraepidérm.

CD8 Positivo Positivo = =

intraepidérm.

Ki 67 Elevado Elevado = =

Eber CISH Negativo Negativo - -



Conclusiones

1. DRESS es un sindrome grave potencialmente fatal.

2. Histologicamente puede dar lugar a infiltrados linfoides
atipicos con epidermotropismo que no son un auténtico
linforna T cutaneo primario.

3. Son claves diagnosticas la positividad de los linfocitos
intraepidérmicos para CD8 con negatividad para CD4 vy el
alto indice proliferativo Ki67.
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