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Toxisk epidermal nekrolys/Stevens-Johnsons
syndrom

Vad &r Toxisk epidermal nekrolys/Stevens-Johnsons syndrom?

 Allvarliga hudreaktioner med liknande manifestationer men med olika
utbredning och svarighetsgrad.

 ETT AV DERMATOLOGINS AKUTA TILLSTAND!

* Cytotoxisk immunreaktion som medfor celldod (apoptos) av
keratinocyterna i epidermis. | 80 % av fallen ar reaktionen utlost av ett
lakemedel. Infektioner, sarskilt Mycoplasma pneumoniae svarar for en
del av de 6vriga fallen.

* Utlosande lakemedel ar oftast insatt 1-4 veckor innan symtom

* Exempel pa utlésande lakemedel: antibiotika, antiepileptika,
allopurinol
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Toxisk epidermal nekrolys/Stevens-Johnsons
syndrom

Vad skiljer toxisk epidermal nekrolys (TEN) fran Stevens-Johnsons
syndrom (SJS)?

SJS SJS-TEN overlap TEN

<10 % 10-30 % >30 %

= utbredning av epidermal avlossning (% av hudytan)
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Toxisk epidermal nekrolys/Stevens-Johnsons
syndrom

Symtom och klinisk bild

* Sjukdomskansla, eventuellt feber, eventuellt lymfadenopati, eventuellt 6vre
luftvagssymtom.

« Darefter smartsamt exantem i ansiktet med snabb spridning till bal och extremiteter.

» Darefter blasbildning och hudavlossning i exantemet.

e Slemhinnai égon, mun och genitalt kan engageras.

* Potentiellt livshotande tillstdand med hog risk for sepsis!
Férekomst

e Mycket ovanligt.
* 0,5-2 fall per 1 miljon manniskor och ar.
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Stevens-Johnsons syndrom
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Toxisk epidermal nekrolys/Stevens-Johnsons
syndrom

Diagnos

* Klinisk bild

» Hudbiopsii kant av blasa/avlossat parti
* Noggrann lakemedelsanamnes

* Noggrann infektionsanamnes

Differentialdiagnoser
» Staphylococcal scalded skin syndrome (SSSS)
* Svar erythema multiforme

e Pemfigus, bullos pemfigoid
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Toxisk epidermal nekrolys/Stevens-Johnsons
syndrom

Behandling

* AGERA SNABBT (=pa klinisk misstanke)! ETT AV DERMATOLOGINS AKUTA TILLSTAND!
* Sjukhusvard kravs, oftast IVA.

e Satt ut alla icke livsnédvandiga lakemedel.

* FOrsok bromsa den cytotoxiska reaktionen.
* Vanligast: Prednisolon 0,5-1 mg/kg kroppsvikt eller engdngsdos TNF-alpha-hdmmare

*  Smartlindring, hudvanliga foérband, 6vervakning av vatskebalans och infektion

*  Multidisciplinart omhandertagande (IVA, hud, 6gon, gyn, infektion, tandlakare med flera)

Prognos
* Vid gott forlopp hudldakning inom 2-4 veckor. Tank pa arrbildningar och sammanvaxningar!

*  Mortalitet 1-5 % for SJS, 25-35 % for TEN
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