BOLUM'28

VEZIKULOBULLOZ REAKS

STEVENS JHONSON SENDROMU
(SJS), TOKSiIK EPIDERMAL
NEKROLZIS (TEN), AGEP

Stevens-Johnson sendromu (SJS) ve toksik epi-
dermal nekroliz (TEN), yaygin olarak ilaglarla te-
tiklenen, yogun nekroz ve epidermisin ayriimasi
ile karakterize edilen siddetli mukokutandz reak-
siyonlardir (1). SJS ve TEN ylksek morbidite ve
mortaliteye sahip hastaliklardir. Cogunlukla ilaglar,
nadiren enfeksiyonlar tarafindan tetiklenir. immin
sistem aracili mukokutanoz exfolyatif lezyonlar ve
multiorgan tutulum ile seyreder(2). Mukoza zarla-
r, hastalarin ylizde 90'indan fazlasinda, genellikle
iki veya daha fazla farkl bolgede (okdler, oral ve
genital) etkilenir.

Epidemiyoloji

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

1

0zge KANGALLI BOYACIOGLU'

tahminleri yilda milyon kisi basina iki ila yedi vaka
arasinda deg@ismektedir (3). SUS/TEN her yasta-
ki hastada ortaya cikabilir. Kadinlarda erkeklere
gore daha yaygindir ve erkek/kadin orani yaklasik
1:2'dir(4). SJS/TEN'li hastalar arasindaki genel
oluim orani yaklasik ytzde 30'dur ve SJS i¢in yak-
lasik ylizde 10°dan TEN igin ylzde 50'ye kadar de-
gismektedir. Olim, hastalik baslangicindan bir yil
sonrasina kadar artmaya devam eder.

Etiyoloji

llaglar, hem vyetiskinlerde hem de cocuklarda
Stevens-Johnson sendromu /toksik epidermal
nekrolizin (SJS/TEN) onde gelen tetikleyicisidir.
SJS/TEN riski tedavinin ilk sekiz haftasiyla sinir-
li gibi gorinmektedir. Daha uzun sure kullanilan
ilaclarin SJS/TEN nedeni olmasi olasi degildir.
Reaksiyon baslangicindan onceki tipik maruz kal-
ma suresi, ilacin ilk strekli kullanimindan sonraki
dort gin ila dort haftadir(5,6). Cocuklarda, SJS/
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bir ila iki hafta sonra kendiliginden dizelir.

Histopatoloji

AGEP'nin histolojik ozelligi stingerimsi bir sub-
korneal ve/veya intraepidermal pustullerdir. Diger
Ozellikler arasinda papiller dermiste belirgin bir
odem, tek keratinositlerin nekrozu ve perivaskuler
vurgulu notrofillerin ylzeysel, interstisyel ve orta
dermal inflamatuar infiltrati yer alir. Eozinofiller ge-
nellikle pustillerde veya dermiste gordlir.( 35,36)

AGEP tipik olarak, duzinelerce ila yuzlerce
folikller olmayan, steril, toplu igne basi buyuk-
ligunde pustullerin, fleksural vurgulu 6dematdz
eritem zemininde hizli gelisimi ile kendini gosterir.
Ertpsiyon genellikle rahatsiz edici ilacin uygulan-
masindan birkag saat ila birkag¢ gin sonra ortaya
cikar. Erupsiyon genellikle yuzde veya intertrigi-
noz alanlarda baslar ve hizla govdeye ve uzuvlara
yayilir ve yaygin veya yamal bir dagilim gosterir.
PUstller dokuntlye bazen yilizde cdem ve pur-
pura (6zellikle bacaklarda), atipik hedef lezyonlar,
kabarciklar veya vezikiller gibi spesifik olmayan
lezyonlar eslik eder. Siddetli AGEP vakalari, yuzey-
sel erozyonlar ve Stevens-Johnson sendromu /
toksik epidermal nekrolize (SJS/TEN) benzer bir
klinik tablo ile sonucglanan atipik hedef lezyonlar
ve birlesen pustullerle ortaya cikabilir. Mukoza
zarlarinin tutulumu olagandisidir ve mevcut ol-
dugunda, dudaklarin erozyonlari ile sinirlidir. Akut
faz sirasinda, 38°C'nin Uzerinde ates, notrofil sayi-
sI >7000/microL olan I6kositoz ve hafif eozinofili
siklikla mevcuttur. AGEP'de organ tutulumu yaygin
degildir
AGEP tanisi igin klinik ve laboratuvar kriterleri
asagidaki gibidir:

llag tedavisine basladiktan birka¢ saat veya

glin sonra atesli (=38°C) pusttler erlipsiyonun

hizli gelisimi

Arka planda 6dematoz eritem zerinde dizine-

lerce ila yUzlerce toplu igne basi buyukligunde,

foliktler olmayan pusttllerin klinik bulgusu

Belirgin notrofili (>7000/microl) ile I6kositoz

Bakteriler igin pUsttler yayma ve kiltlr negatif

llacin kesilmesinden sonra dokiintilerin hizli
gOzllmesi

AGEP tanisini destekleyen histolojik ozellikler sun-
larr igerir
Kornea igi veya subkorneal singerimsi pustdller

Pistlllerde veya dermiste eozinofiller

nekrotik keratinositler

Notrofiller agisindan zengin ylizeysel, interstis-
yel ve orta dermal infiltrat

Kivrimli, genislemis kan damarlarinin olmama-
Sl

Yama testi — Bir veya birden fazla sipheli ilagla
yama testi, AGEP'nin nedenini belirlemede faydali
olabilir. (37,38)Yama testi genellikle hastalidin ¢o-
zllmesinden dort ila alti hafta sonra yapilir. Pozitif
bir test, supheli bir ilacin AGEP'nin nedeni oldu-
gunu dogrulayabilir. Bununla birlikte, olumsuz bir
sonug, belirli bir ilacin nedensel ajan oldugunu dis-
lamaz. Pozitif yama testi reaksiyonlari, test edilen
ilaclara ve spesifik siddetli ilag reaksiyonu tipine
bagli olarak vakalarin ylizde 18 ila 58'inde meyda-
na gelebilir (39,40)

Prognoz

AGER iyi prognoza sahip, kendi kendini sinirlayan
bir hastaliktir. ilacin geri birakimasi, destekleyici
bakimi ve kasinti ve cilt iltihabinin semptomatik
tedavisini igerir. Neden olan ajana yeniden maruz
kalma, baska bir AGEP epizodunu indukleyebilece-
ginden, hastalara sorun yaratan ilagtan kaginma-
lari konusunda tavsiyelerde bulunulmali ve kendi-
lerine soruna neden olan ilacin jenerik ve marka
adlarinin yazili bir listesi verilmelidir
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