STEVENS-JOHNSONOV SYNDROM JAKO VZACNA KOMPLIKACE MYKOPLAZMOVE INFEKCE

Prehled vybranych ziskanych koznich onemocnéni vedoucich sekunddrné ke ztrdté kozniho krytu

Neinfekéni stavy

Akutni kontaktni iritacni
(toxicka) dermatitida

Neimunologické onemocnénise vzacné tézsim pribéhem, kdy mlze
dojit k rozvoji vezikul nebo az splyvajicich bul ¢i nekréz nasledkem
piimého poskozeni kiize chemickymi ¢i fyzikalnimi noxami.

Fytofotodermatitida
(dermatitis striata pratensis)

Casté dermatitida vznikajici v 1ét& po oslunéni a kontaktu s fotosen-
sibilizujicimi ldtkami pfitomnymi v rostlinach (bolSevnik, karotka, celer,
petrzel, citrusové ovoce).

Autoimunitni puchyfnata onemocnéni (AIBD — Autoimmune bullous diseases)

IgA linedrni dermatéza

Jde o nejcastéjsi AIBD u déti, protilatky atakuji dermo-epidermalnijunk-
ci, tvoif se subepidermalni puchyre, zasaZzena byva i sliznice.

Pemfigus vulgaris

Je u déti extrémné vzacny. Byly popsany genetické predispozice,
mUZe byt vyvoldn po aplikaci 1€kl v odstupu dnli az tydnd. Dochézi
k produkci autoprotildtek, a tim k naruseni funkce adhezivnich pro-
tein0 a desmozomd, coz vede k rozvolnéni keratinocytl (akanto-
lyze). Vznikd intraepidermalni puchyft.

Zavazné polékové a/nebo parainfekéni exantémy

Stevens-Johnsontv syndrom (SJS)
a toxicka epidermalni
nekrolyza (TEN)

Jednd se o onemocneéni ze skupiny SCARs (Severe Cutaneous Adverse
Reactions), které jsou soucasti tzv. CADRs (Cutaneous Adverse Drug
Reactions). Jedna se o vzacné onemocnéni, jehoz incidence se
v Ceské republice pohybuje u SJS asi 3-4 pifpady na milion obyvatel
a rok a v pfipadé TEN 1 pfipad na milion obyvatel a rok. TEN je
zatiZzen vysokou letalitou.

Parainfekéni komplikace

Stafylokokovy syndrom oparené
ktize (SSSS - Staphylococcal Scalded
Skin Syndrome), Impetigo neonatorum

Jde o zavazné onemocnéni s celkovymi pfiznaky, vyvolané infekci
Staphylococcus aureus (omfalitida, infekce v oblasti hornich cest dy-
chacich, impetigo), ktery produkuje exfoliativni toxin (ET) jez zpUso-
buje vlastni epidermolyzu.

Purpura fulminans

Vzacné onemocnénis tvorbou rychle progredujicich hemoragickych
nekréz a diseminovanou intravaskuldrni koagulaci. Asociovana je zej-
ména u infekce meningokokem, pfipadné Streptococcus pneumoniae
nebo Streptococcus pyogenes, vyjimecné jinymi bakteriemi, viry &i pfi

mykotickych a parazitarnich nakazach.

kaspazovym systémem) keratinocytd, a to
predevsim v oblasti dermoepidermalni junk-
ce. Hlavni roli u obou téchto syndrom@ maji
zejména cytokiny a T-lymfocyty, a to nejen
cytotoxické CD8+ T-lymfocyty, ale zejména
pomocné CD4+ T-lymfocyty. Spoustéjicimi
faktory tohoto procesu mohou byt néktera
lé¢iva, resp. jejich metabolity (antibiotika,
antiepileptika, nesteroidni antiflogistika,
alopurinol), u déti zejména antikonvulziva
s aromatickou strukturou (karbamazepin,
fenytoin, fenobarbital), penicilinova a sul-
fonamidova antibiotika a nesteroidni anti-
flogistika. Dodnes bylo v souvislosti s témito
syndromy popsano vice nez 220 Iékd. Proto
je vhodné odebrat Iékovou anamnézu az do
dvou mésicl pfed vznikem prvnich projeva
onemocnéni.

U déti se etiologicky ¢astéji uplatnuji
infek¢ni agens, zejména infekce M. pneu-
moniae (6). Ve vsech vékovych skupinach
ovsem plati, ze u asi 5-10 % pfipadu se ne-
podafi najit vyvolavajici pfic¢inu. Rizikové
faktory tvofi probihajici chronicka systé-
mova onemocnéni, véetné malignit. Proces

probiha velmi komplikované. Rozvoj one-
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mocnéni pravdépodobné zavisi na rdznych
genetickych aimunogenetickych faktorech.
Proto se indikace a ddvkovani nékterych
Ié¢iv (karbamazepin, fenytoin, lamotrigin,
alopurinol) upravuje dle genotypizace
hlavniho histokompatibilniho komplexu
(Human Leukocyte Antigen, HLA-A, HLA-B)
a cytochromu P450 (7).
Stevens-Johnsonlv syndrom se zprvu
projevuje prodromalnimi pfiznaky charak-
teru horecky, maldtnosti, bolesti hlavy, kasle,
rymy, bolesti v krku, nevolnosti, prijmu,
bolesti svalt nebo kloub. Poté se objevu-
je makulézni, makulopapulézni exantém,
misty tercovitého vzhledu, nékdy s centralni
vezikulou ¢i bulou. Po¢atek exantému byva
vétdinou na obliceji a trupu, postiZzeny jsou
casto dlané i plosky a genital. Typicky byva
pfitomno také postizeni sliznic a konjunk-
tivitida. V ramci vlastniho onemocnéni pak
dochézi k tvorbé a progresi bul, které mo-
hou splyvat a vést tak sekundarné ke vzniku
rozsahlejsich erodovanych ploch do posti-
zeni 10 % télesného povrchu (BSA). Pokud je
postizeno 10-30% BSA, jedné se o pfechod-
nou formu mezi Stevens-Johnsonovym syn-

dromem a toxickou epidermalni nekrolyzou.
Pokud je postizeno vice nez 30 % télesného
povrchu, jednd se o toxickou epidermalni
nekrolyzu. U tohoto onemocnéni mdze byt
pozitivni tzv. pfimy Nikolského fenomén (pfi
vyvolani tlaku prstem na kdzi se epidermis
posune oproti koriu) a neptimy Nikolského
fenomén (pfi tlaku na povrch buly se bula
rozsifi do okoli). Pfimy a nepfimy Nikolského
fenomén vsak mlze byt pozitivni také u fady
jinych koznich chorob (napf. pemphigus
vulgaris, ¢i syndrom stafylokokové oparené
kaze).

Pro samotnou zavaznost stavu probi-
ha lé¢ba Stevens-Johnsonova syndromu
za hospitalizace na jednotce intenzivni pé-
Ce, ¢asto za multioborového pftistupu. Pri
lokalni lé¢bé ve stadiu exantému vyuzivame
lokaIni kortikosteroidy, vétsinou v kombi-
naci s antibiotiky, a to k potlaceni zanétlivé
reakce a snizeni rizika infekce. U erozivnich
ploch, napf. u urogenitdlniho postizeni, se
ukazuje jako efektivni aplikace neadheziv-
niho sterilniho kryti (mastny tyl), které mini-
malizuje mechanické drazdéni a podporuje
hojeni. Pfi postizeni dutiny Ustni se vyuzivaji
antiseptické vyplachy (napf. s chlorhexidi-
nem) a lokdlni anestetika (napt. lidokain),
ke zmirnéni bolesti a usnadnéni ptijmu po-
travy. Vzhledem k ¢asto pfitomné konjunk-
tivitidé je vhodné vysetieni oftalmologem.
Pti vzniku rozsahlych erodovanych ploch
jsou pacienti vétsSinou prekladani na chirur-
gicka oddéleni. Vzniklé kozni defekty maji
potencial na spontanni reepitelizaci (klicovy
je konzervativni pfistup v podpofe reepiteli-
zace), nicméné zejména infekéni komplikace
v oblasti exfoliované rany mohou vést k je-
ji konverzi a ztraté tohoto potencialu. P¥i
nekomplikovaném pribéhu onemocnéni
nezanechava na klzi jizvy, nékdy jsou pa-
trné posuny pigmentu (hyperpigmentace,
depigmentace). Z hlediska systémové te-
rapie je nutno dodat, ze dodnes neexistuje
spolehlivy terapeuticky koncept. Pfi tézkych
¢i protrahovanych pfipadech jsou pouzivé-
ny systémova imunosupresiva (kortikoste-
roidy, cyklosporin), pfipadné intravenézni
imunoglobuliny. Osvédcuje se zejména
pulzni intravenézni podani methylpred-
nisolonu v dédvce 10-30 mg/kg/den (maxi-
malné 1000 mg denné) po dobu tfi dnd.
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