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Eritema multiforme

J.-C. Roujeau

El eritema multiforme es un sindrome eruptivo agudo que se define por la morfologia
de las lesiones. Esta definicion puramente clinica contribuye a una nosologia todavia
confusa. La erupcion puede ser invalidante cuando se asocia a la afectacion grave de
la mucosa. Su pronéstico es favorable, pero existe un riesgo importante de recidiva. El
eritema multiforme probablemente consiste en una reaccion inmunitaria inducida por
diversos agentes, de los que el virus del herpes simple 1 (VHS-1) es el mds frecuente.
Otras enfermedades infecciosas pueden estar implicadas, en particular la neumonia por
Mycoplasma pneumoniae. El posible papel de reacciones farmacoldgicas resulta con-
trovertido, pero es poco plausible. El tratamiento es sintomdtico. Las formas recurrentes
postherpéticas graves pueden prevenirse mediante un tratamiento antivirico a largo

plazo.
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H Nosologia

El propio concepto de eritema multiforme (EM) sigue
estando mal definido. ;Se trata de una enfermedad o de
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un espectro que incluye varios sindromes? Von Hebra
fue el primero en describir, en 1870, una enfermedad
aguda relativamente benigna, que se caracterizaba por
una erupcién cutdnea que debutaba de forma simétrica
en las extremidades y con tendencia a recidivar ', Las
lesiones elementales consistian en papulas que evolucio-
naban hacia una modificacién concéntrica del color, a
veces con una ampolla central. El término «polimorfo»
con el que lo denomin6 se referia claramente a la semio-
logia de cada lesion elemental. En esta descripcion, no
se mencionaban lesiones mucosas. Rendu ?, en 1916,
y después Fiessinger y Rendu en 1917 ¥4 comunicaron
una enfermedad aguda febril (posteriormente denomi-
nada ectodermosis pluriorificial) que se caracterizaba por
la inflamacién de todas las mucosas, asociada a una erup-
cion vesiculosa y a continuacion purptrica de las cuatro
extremidades. En 1922, Stevens y Johnson publicaron dos
casos de erupcion febril °!, que consideraban diferen-
tes del EM, cuya descripcion recuerda la de Fiessinger y
Rendu. En 1950, Thomas propuso reservar el término «EM
menor» a la forma cutanea benigna descrita por Hebra, y
el término «EM mayor», a las formas cutaneomucosas mas
graves (%, Posteriormente, el término de EM también se ha
atribuido a enfermedades caracterizadas por inflamacion
mucosa aguda sin lesion cutédnea "; estas formas pura-
mente mucosas se designan en Alemania con el nombre
de sindrome de Fuchs.

El concepto de «espectro del EM», todavia admitido por
algunos autores, considera que el sindrome de Stevens-
Johnson (SS)) y el sindrome de Lyell (necr6lisis epidérmica
toxica [NET]) constituyen sus formas finales, con una
afectacion cutdnea y mucosa mucho mas grave. En los
altimos afios, sin embargo, este concepto unicista se ha
replanteado por completo. Se ha propuesto volver a la
clasificacion original [® 7, distinguiendo, por una parte,
el EM menor y mayor con dianas tipicas de distribucién
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Figura 1. Eritema multiforme. Diana tipica con tres zonas
concéntricas que incluyen un disco central necrético, un anillo
intermedio edematoso y un anillo externo eritematoso.

acral y, por otra parte, el SSJ y la NET con maculas y vesi-
culas diseminadas o de predominio central. Un estudio
prospectivo a gran escala ha establecido la validez de este
enfoque, demostrando que el EM mayor diferia del SSJ
y la NET, tanto por las caracteristicas demograficas de los
pacientes afectados (predominio masculino, nifios y adul-
tos jovenes) como por la frecuencia de las recidivas, la
baja frecuencia de comorbilidad o la ausencia de causa
farmacoldgica patente 1%,

El EM mayor se asocia sobre todo a las infecciones
por virus del herpes simple (VHS), mientras que el SSJ
y la NET se deben principalmente a reacciones farmaco-
légicas. Aceptado por muchos 'V 12, este concepto sigue
siendo, sin embargo, objeto de debate ['*!, La literatura
médica continia comunicando cada afio con el nombre
de «eritema multiforme» decenas de casos de erupciones
cuyo «polimorfismo» se debe a la coexistencia de lesiones
elementales diversas (mdculas, placas, lesiones eccemati-
formes, lesiones urticariformes) y no asi al polimorfismo
notablemente constante de cada lesiéon elemental que
caracteriza al EM.

B Epidemiologia

El EM es una enfermedad ubicua y sin preferencias
étnicas. Se presenta a cualquier edad, pero sobre todo en
adultos jovenes. La mayoria de estudios indican una edad
promedio de 25-30 aflos con un pico de incidencia en
la tercera década de la vida 14171 Es frecuente cierto
predominio masculino mas o menos marcado %171, Se
desconoce la incidencia del EM y los tnicos estudios al res-
pecto implican casos que requieren hospitalizacién. Las
cifras varian entre 7-40 casos por millén y afio en Estados
Unidos ¥y 5-10 casos por millén y afio en Suecia !, Las
definiciones incluyen manifestaciones de SSJ.

Estos estudios hospitalarios sin duda subestiman la inci-
dencia de los EM menores.

B Aspecto clinico

Lesiones cutaneas

El diagnoéstico de EM es clinico y se basa en la semiologia
de las lesiones cutdneas. Las lesiones debutan clasica-
mente en el dorso de las manos [°. La extension de los
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Figura 2. Eritema multiforme. Dianas tipicas con un disco cen-
tral ampolloso.

Figura 3. Eritema multiforme. Dianas atipicas en relieve que
resultan sugestivas de eritema multiforme pero con sélo dos
zonas concéntricas y/o un borde mal definido.

elementos es variable, pero su distribucién es caracteris-
tica, con afectacion simétrica de las palmas, la cara dorsal
de las manos y los pies y las caras de extension de las
extremidades. Casi siempre respetan el tronco. La cara y
las orejas se ven a veces afectadas. Esta distribucién «acral»
constituye un elemento esencial del diagnéstico de EM.

Las lesiones primarias tienen un aspecto caracteristico
en «diana» (Figs. 1y 2). Estas dianas tipicas tienen 1-3 cm
de didmetro, forma regular y redonda, estan bien delimita-
das e incluyen al menos tres zonas concéntricas diferentes:
disco central eritematoso, a veces cian6tico o ampolloso,
rodeado por al menos dos anillos.

El anillo intermedio suele ser mas palido que el centro,
con relieve, palpable; el anillo externo es eritematoso. Las
dianas tipicas se asocian a veces a lesiones menos carac-
teristicas: papulas edematosas, redondeadas, sin necrosis
ni aspecto en «diana» o en «dianas atipicas» con sélo dos
zonas y/o un borde mal definido (Fig. 3).
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