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STEVENS JHONSON SENDROMU 
(SJS), TOKSİK EPİDERMAL 
NEKROLZİS (TEN), AGEP 
Stevens-Johnson sendromu (SJS) ve toksik epi-
dermal nekroliz (TEN), yaygın olarak ilaçlarla te-
tiklenen, yoğun nekroz ve epidermisin ayrılması 
ile karakterize edilen şiddetli mukokutanöz reak-
siyonlardır (1). SJS ve TEN yüksek morbidite ve 
mortaliteye sahip hastalıklardır. Çoğunlukla ilaçlar, 
nadiren enfeksiyonlar tarafından tetiklenir. İmmün 
sistem aracılı mukokutanöz exfolyatif lezyonlar ve 
multiorgan tutulum ile seyreder(2). Mukoza zarla-
rı, hastaların yüzde 90’ından fazlasında, genellikle 
iki veya daha fazla farklı bölgede (oküler, oral ve 
genital) etkilenir.

Epidemiyoloji 
Stevens-Johnson sendromu (SJS), toksik epi-
dermal nekroliz (TEN) ve SJS/TEN için insidans 

tahminleri yılda milyon kişi başına iki ila yedi vaka 
arasında değişmektedir (3). SJS/TEN her yaşta-
ki hastada ortaya çıkabilir. Kadınlarda erkeklere 
göre daha yaygındır ve erkek/kadın oranı yaklaşık 
1:2’dir(4). SJS/TEN’li hastalar arasındaki genel 
ölüm oranı yaklaşık yüzde 30’dur ve SJS için yak-
laşık yüzde 10’dan TEN için yüzde 50’ye kadar de-
ğişmektedir. Ölüm, hastalık başlangıcından bir yıl 
sonrasına kadar artmaya devam eder.

Etiyoloji 
İlaçlar, hem yetişkinlerde hem de çocuklarda 
Stevens-Johnson sendromu /toksik epidermal 
nekrolizin (SJS/TEN) önde gelen tetikleyicisidir. 
SJS/TEN riski tedavinin ilk sekiz haftasıyla sınır-
lı gibi görünmektedir. Daha uzun süre kullanılan 
ilaçların SJS/TEN nedeni olması olası değildir. 
Reaksiyon başlangıcından önceki tipik maruz kal-
ma süresi, ilacın ilk sürekli kullanımından sonraki 
dört gün ila dört haftadır(5,6). Çocuklarda, SJS/
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bir ila iki hafta sonra kendiliğinden düzelir.

Histopatoloji 
AGEP’nin histolojik özelliği süngerimsi bir sub-
korneal ve/veya intraepidermal püstüllerdir. Diğer 
özellikler arasında papiller dermiste belirgin bir 
ödem, tek keratinositlerin nekrozu ve perivasküler 
vurgulu nötrofillerin yüzeysel, interstisyel ve orta 
dermal inflamatuar infiltratı yer alır. Eozinofiller ge-
nellikle püstüllerde veya dermiste görülür.( 35,36)

AGEP tipik olarak, düzinelerce ila yüzlerce 
foliküler olmayan, steril, toplu iğne başı büyük-
lüğünde püstüllerin, fleksural vurgulu ödematöz 
eritem zemininde hızlı gelişimi ile kendini gösterir. 
Erüpsiyon genellikle rahatsız edici ilacın uygulan-
masından birkaç saat ila birkaç gün sonra ortaya 
çıkar. Erüpsiyon genellikle yüzde veya intertrigi-
nöz alanlarda başlar ve hızla gövdeye ve uzuvlara 
yayılır ve yaygın veya yamalı bir dağılım gösterir. 
Püstüler döküntüye bazen yüzde ödem ve pur-
pura (özellikle bacaklarda), atipik hedef lezyonlar, 
kabarcıklar veya veziküller gibi spesifik olmayan 
lezyonlar eşlik eder. Şiddetli AGEP vakaları, yüzey-
sel erozyonlar ve Stevens-Johnson sendromu /
toksik epidermal nekrolize (SJS/TEN) benzer bir 
klinik tablo ile sonuçlanan atipik hedef lezyonlar 
ve birleşen püstüllerle ortaya çıkabilir. Mukoza 
zarlarının tutulumu olağandışıdır ve mevcut ol-
duğunda, dudakların erozyonları ile sınırlıdır. Akut 
faz sırasında, 38°C’nin üzerinde ateş, nötrofil sayı-
sı >7000/microL olan lökositoz ve hafif eozinofili 
sıklıkla mevcuttur. AGEP’de organ tutulumu yaygın 
değildir

AGEP tanısı için klinik ve laboratuvar kriterleri 
aşağıdaki gibidir:

•	 İlaç tedavisine başladıktan birkaç saat veya 
gün sonra ateşli (≥38°C) püstüler erüpsiyonun 
hızlı gelişimi

•	 Arka planda ödematöz eritem üzerinde düzine-
lerce ila yüzlerce toplu iğne başı büyüklüğünde, 
foliküler olmayan püstüllerin klinik bulgusu

Belirgin nötrofili (>7000/microL) ile lökositoz

•	 Bakteriler için püstüler yayma ve kültür negatif

•	 İlacın kesilmesinden sonra döküntülerin hızlı 
çözülmesi

AGEP tanısını destekleyen histolojik özellikler şun-
ları içerir

Kornea içi veya subkorneal süngerimsi püstüller

•	 Püstüllerde veya dermiste eozinofiller
•	 nekrotik keratinositler
•	 Nötrofiller açısından zengin yüzeysel, interstis-

yel ve orta dermal infiltrat
•	 Kıvrımlı, genişlemiş kan damarlarının olmama-

sı

Yama testi — Bir veya birden fazla şüpheli ilaçla 
yama testi, AGEP’nin nedenini belirlemede faydalı 
olabilir. (37,38)Yama testi genellikle hastalığın çö-
zülmesinden dört ila altı hafta sonra yapılır. Pozitif 
bir test, şüpheli bir ilacın AGEP’nin nedeni oldu-
ğunu doğrulayabilir. Bununla birlikte, olumsuz bir 
sonuç, belirli bir ilacın nedensel ajan olduğunu dış-
lamaz. Pozitif yama testi reaksiyonları, test edilen 
ilaçlara ve spesifik şiddetli ilaç reaksiyonu tipine 
bağlı olarak vakaların yüzde 18 ila 58’inde meyda-
na gelebilir (39,40)

Prognoz 
AGEP, iyi prognoza sahip, kendi kendini sınırlayan 
bir hastalıktır. İlacın geri bırakılması, destekleyici 
bakımı ve kaşıntı ve cilt iltihabının semptomatik 
tedavisini içerir. Neden olan ajana yeniden maruz 
kalma, başka bir AGEP epizodunu indükleyebilece-
ğinden, hastalara sorun yaratan ilaçtan kaçınma-
ları konusunda tavsiyelerde bulunulmalı ve kendi-
lerine soruna neden olan ilacın jenerik ve marka 
adlarının yazılı bir listesi verilmelidir
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