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

Diferencidlna diagnostika DRESS syndrému (spracované podia 9)

DRESS syndréom

SJS/TEN AGEP

Kawasakiho choroba

Vznik prejavov od zaciatku
uzivania lieku

2-6 tyzdriov

1-3 tyzdne 2-10dni

Klinicky obraz

morbiliformny exantém,
erytrodermia, exfoliativna
dermatitida, buly/pustuly-su
zriedka, Nikolsky fenomén-

buldzne Iézie, sliznicné prejavy,
epiderdlna nekrolyza, exantém
Nikolsky fenomén+

extrafolikuldrne pustuly

s edematoznym erytémom,
buly, sliznice 0

Nikolsky fenomén-

jahodovy jazyk, konjuktivitida,
palmérny erytém, edém ruk,
polymorfmny exantém

pankreatitida

nekréza

Koznd biopsia nespecificka, lymfocytarny epidermadlna subkornedlne/intraepidermalne
infiltrat, eozinofily, derméalny nekrolyza pustuly, perivaskularny infiltrat
edém s neutrofilmi, edém papildrnej
dermis
Hematologické zmeny:
eozinofily + - - -
atypické lymfocyty + - - -
leukocytdza s neutrofiliou
Systémové prejavy:
lymfadenitida + - - +
hepatitida + + +/- +/-
iné nefritida, tubuldrna nefritida, prerenalne karditida,
keratitida, tracheobronchidlna zlyhanie vomitus, diarrhea

SJS - Stevensov-Johnson syndrém, TEN — toxickd epidermdlina nekrolyza, AGEP — akdtna generalizovand exantematdézna pustuléza

Zhrnutim liecebného algoritmu spracova-
ného podla dostupnych zdrojov (9, 12) méze
byt:

vynechanie inkriminovaného lieku, zékaz

jeho uzivania,

lahsie stavy: topické kortikosteroidy (KS),

antihistaminika,

zévaznejsie stavy:

antivirotikd (pri pozitivnej séroldgii:
ganciklovir, foskarnet, cidofovir),
systémové podavanie KS (prednizén
0,2-2mg/kg denne),

pulzy metylprednizolénu (30 mg/kg
pocas 3 dni),

intraven6zne imunoglobuliny (pri Zivot
ohrozujucich stavoch: 2g/kg pocas 5 dni),
plazmaferéza, imunosupresia (cyklofos-
famid, cyklosporin, mykofenolat mofetil,
rituximab) — zvysené riziko infekénych
komplikacii,

Specificka lie¢ba postihnutych organov
(hemodialyza, umeld plucna ventila-
cia...).

I$lo o takmer 13-ro¢nu pacientku v neu-
rologickom dispenzéri od doj¢enského veku
pre Westov syndrém, ktory mozno definovat
ako subor symptémov charakterizovanych
epileptickymi/infantilnymi kf¢mi, abnormal-
nymi vzormi mozgovych vin nazyvanymi hyp-
sarytmia a mentalnym postihnutim. Pacientka
bola od januara 2014 dlhodobo bez lie¢by,
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nakolko bol jej stav stabilizovany. Zaciatkom
decembra 2022 sa u nej znova vyskytli za-
chvaty pocas spanku vo forme no¢nych ne-
koordinovanych pohybov, neartikulovanych
zvukov a s preklipkavanim ocami. Vysetrili ju
na neurologickej ambulancii, kde na zédkla-
de EEG stav ohodnotili ako fokalna epilepsia
svdazbou na spanok, do lie¢by bol po prvykrat
nasadeny lamotrigin.

Vo februdri 2023 bola prijatd na Neuro-
logické oddelenie do Detskej fakultnej ne-
mocnice v KoSiciach pre zhorsenie stavu
epilepsie. Objektivne pri prijati bola paci-
entka afebrilnd, mala klinické znamky do-
znievajuceho infektu hornych dychacich
ciest, v neurologickom naleze bez topickej
|ézie nervového systému. Vzhladom na pre-
biehajuci infekt sa spravili vytery z tonzil
a nosa bez zachytu patologickej flory, na-
zofaryngedlny sekrét nepreukazal chripku,
RSV ¢i adenovirusovu infekciu. Ordinovana
symptomatickd liecba a systémovo antihi-
staminikd. Vo vstupnom hemograme bola
pritomna lymfopénia, hladina C-reaktivneho
proteinu bola nizka, ostatné vysetrované
hodnoty boli v SirSej norme. V Case prijatia
bola nasadend monoterapia lamotriginom
vo velmi nizkych dévkach, navysend vecerna
davka. Vykonalo sa aktivacné EEG vysetre-
nie, v priebehu no¢nej deprivécie sa klinicky
zachvaty nepozorovali, EEG zdznam bol bez
pritomnosti $pecifickych grafoelementov,
bez zndmok fotosenzitivity.

V priebehu hospitalizacie bolo niekolkokrat
zaznamenané zvysenie telesnej teploty do
39°C, ordinované chladové inflzie a antipy-
retikd. Pri hyperpyrexidch nebola pozorovana
kféova aktivita, kontrolny antigénovy test na
infekciu covid-19 bol negativny. Dvadsatstyri
hodin od nastupu febrilit sa manifestoval mor-
biliformny exantém na hornych koncatinach, so
irenim na trup, tvar a dolné koncatiny (obra-
zok 2-6), bez opuchov sliznic, lahko svrbivého
charakteru. Opakovane bol podany hydrokorti-
z6n a systémové antihistaminikd intravendzne
s minimalnym efektom. Laboratérne pritomné
vysoké zapalové markery, CRP 86, hrani¢na
trombocytopénia, elevované hepatélne enzy-
my. Pred zacatim antibiotickej liecby sa doplnilo
kultivacné vysetrenie mocu, ktoré nepreukdza-
lo mocovu infekciu, mo¢ bol sterilny. Vzhladom
na laboratérne parametre a klinicky obraz bolo
vyslovené podozrenie na DRESS syndrém po
lamotrigine, nasledne bolo antiepileptikum
z liecby vynechané a naordinované hepato-
protektiva. Na odporucanie imunoléga boli
doplnené vysetrenia na vylucenie infek¢ného
podkladu tazkosti vratane sérologického vyse-
trenia na virusy CMV, EBV, HHV a kultiva¢nych
sterov, infek¢na etioldgia nebola verifikovana
klinicky ani laboratérne.

V kontrolnom hematologickom obraze bo-
la pritomna eozinofilia, elevované hepatélne
enzymy, C4 zlozka komplementu a IgE. Stav bol
hodnoteny ako DRESS syndrém a zacala sa in-
travendzna lie¢ba metylprednizolénom (SOLU-
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