MORBILIFORMNY POLIEKOVY EXANTEM S FEBRILITAMI A SYSTEMOVYMI PREJAVMI U 12-ROCNEHO DIEVCATA

makogenetické studie. Vysetrenie HLA aso-
ciacie mozno vnimat ako sucast prevencie,
hlavne v rizikovej skupine pacientov. V za-
hrani¢i sa Standardne vysetruje HLA asociacia
pred zacatim virostatickej lie¢by abakavirom
u pacientov s HIV (7, 8, 9).

Alopurinol: HLA-B 58:01

Karbamazepin: HLA 31:01

Lamotrigin a fenytonin: HLA-A 24:02

Dapsén: HLA-B 13:01

Abakavir: HLA-B 57:01

Na potvrdenie diagnézy DRESS syn-
dréomu je potrebny typicky klinicky obraz,
charakteristické laboratérne parametre
a hodnotenie skére na zéklade skérovacich
systémov. V praxi sa vyuziva hlavne skoére
J-SCAR (Japanese Research Committee on
Severe Cutaneous Adverse Reaction group),
ktorym je DRESS syndrém potvrdeny pri
splneni 7 z 9 kritérii (tabulka 2). Podla skére
RegiSCAR (The European Registry of Severe
Cutaneous Adverse Reaction study group)
musi pacient splfiat 3 z 5 hlavnych kritérii
(tabulka 3).

V klinickom obraze je typicky morbiliform-
ny exantém, svrbivy, so zac¢iatkom na trupe
a tvari, so Sirenim kaudalne na koncatiny.
Koza je infiltrovand, moze byt pritomny opuch
tvare, hlavne periorbitalne. Nie su vylucené
ani vezikuly, buly, sterilné pustuly aj purpu-
ra, niekedy byva exfoliativna dermatitida az
erytrodermia. Casté méze byt aj zdurenie
regionélnych lymfatickych uzlin a organové
postihnutie, naj¢astejsie obliciek (30-80 %)
a pecene (50-80%) (9).

Hepatopatia sa vac¢sinou prejavi asympto-
matickou elevaciou aminotransferaz a/alebo
alkalickej fosfatazy. V praxi vyuzivame hod-
notiace skore tzv. DILI - liekmi indukované
pecenové poskodenie (Drug Induced Liver
Injury), podla ktorého mozeme hovorit
o miernom poskodeni, stredne tazkom, taz-
kom a transplantacnom/fatalnom stadiu.

Zéavaznejsie formy su sprevadzané hepa-
tomegaliou, ikterom, zndmkami akutneho
pecenového zlyhania (hyperbilirubinémia,
koagulopatia, hyperamoniémia, porucha ve-
domia). Boli opisané pripady, pri ktory bola
nutnd urgentna transplantacia pecene (10).

Patogenéza DRESS syndrému (spracované podla 5)
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Lieky asociované so vznikom DRESS syndrému (5, 6)

Antiepileptika

karbamazepin, lamotrigin, valproat, fenytoin, fenobarbital, primidéon

Nesteroidné antiflogistika B .
lova, fenylbutazén

piroxikam, naproxén, ibuprofén, celekoxib, diklofenak, kyselina acetylsalicy-

Antidepresiva

fluoxetin, amitriptylin, klomipramin, bupropion

Antihypertenziva

enalapril, atenolol, celiprolol, amlodipin, kaptopril

Antimikrobialne latky
a sulfénamidy

trimetoprim-sulfametoxazol, vankomycin, ampicilin, amoxicilin, nitrofuran-
tion, doxyciklin, streptomycin, spiramycin, terbinafin

Iné

alopurinol, azatioprim, soli zlata, klopidogrel, atorvastatin, spironolakton,
mexiletin, omeprazol, efalizumab a dalsie

Skérovaci systém pre DRESS syndrém podla J-SCAR (10)

Makulopapuldzny vysey, ktory vznikol 3 tyzdne po uzivani podozrivého lieku

Pretrvavanie priznakov po vynechanf lieku

Febrility >38°C

Laboratérne znaky orgdnového poskodenia

Eozinofilia > 1,5 x 10%1 alebo leukocytdza > 11,0 X 10%, alebo atypické lymfocyty > 5%

Lymfadenopatia na viacerych miestach

Reaktivacia HHV6 virdzy

Skérovaci systém pre DRESS syndrém podla RegiSCAR ( 10)

Ano Nie
Febrility >38°C 0 -1
Zvacsenie lymfatickych uzlin 1 0
Eozinofilia lahké/tazka 1/2 0
Atypické lymfocyty 1 0
Rozsiahly kozny vysev 1 0
Mensi kozny vysev + 2 iné kozné postihnutia 1 0
Iné kozné ochorenie -1 0
Postihnutie 1 orgdnu/2 a viacerych organov 1/2 0
Dl¥ka trvania ochorenia viac ako 15 dnf 0 -1
Iné priciny vylicené 1 0

Sucet bodov: < 2 vyliceny, 2-3 moZny, 4-6 pravdepodobny, > 6 potvrdeny DRESS syndrém

Lie¢ba DRESS syndrému spociva vo vyne-
chaniinkriminovaného lieku a zavisi od stupna
zavaznosti, ¢asto vyZaduje multidisciplinarny
pristup. Mortalita ochorenia sa udava 5-10%
a priblizne 10-20% pacientov vyzaduje in-
tenzivisticku starostlivost. Medzi najcastejsie
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pri¢iny smrti patri akutne zlyhanie pecene,
fulminantna myokarditida, hemofagocytéza
a multiorganové zlyhanie. Castou smrtelnou
komplikéciou je bakteridlna alebo mykoticka
sepsa. Napriek tomu u vacsiny pacientov do-
chadza pocas niekolkych tyzdrov ku komplet-
ného zhojeniu (9, 11).
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