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Prehlasenie

Potencionalny konflikt zaujmov

Uéelom je vyluéne zdielanie vysledkov klinickych $tudii, skisenosti
z klinickej praxe a podpora odbornej diskusie.



Epidermalna nekrolyza
Klasifikacia:
Stevens — Johsonov syndrom - do 10% postihnutej koze

Lyellov syndrom - nad 30 % postihnutej koze
(Toxicka epidermalna nekrolyza)



Lyellov syndrom

Hypersenzitivha reakcia

Lieky: Allopurinol, Sulfonamidové ATB a iné ATB (Makrolidy, chinolony,
aminopeniciliny, cefalosporiny, TTC), Nevirapine, Antiepileptika zo skupiny
aromatickych aminov (Karbamazepin, Oxcarbazepin, Fenobarbital, Fenytoin),
Lamotrigin, NSAID, Pantoprazol,

Postinfekcne: Mycoplasma pneumonie, Chlamydia sp.

Ochoreniami spojivového tkaniva



Lyellov syndrom

Incidencia
Pediatrickd populacia 0,4-1,5/ milién deti /rok

Mortalita
Pediatricka populacia 0 - 7%
Dospela populacia —34% (sepsa, MODS)

DKAIM
Sumarne 3 pripady/15rokov



Diagnoza
Nastup priznakov - rychly
Anamnéza - chronoldgia liekovej anam.
Kozné lézie - multiformné
Sliznicné lézie - orofarynx, o¢i, genitalie, anus

Priznaky zapalu - nespecifické




Vyvoj ochorenia

Reepitelizacia

Koze a sliznic

Zaciatok
8.-10. den

Trvanie
2-3 tyzdne
Hojenie sliznic trva dlhsie




Multidisciplinarna

Symptomaticka

Chirurgicka a lokalna intervencia

Podporna

Prevencia infekcii a hypotermie, tekutiny,
nutricia, analgézia

Imunomodulacna

Nie su presvedcivé dokazy

Liecba



Kazuistika

8-rocna pacientka
RA: bez pozoruhodnosti
AA: negat.

OA: epilepsia v sledovani neurolégom

LA:

Navy$ovanie Lamotriginu ' ‘a,
. ) N \

Redukcia Valp.roatu |

Bez zmeny Brivaracetam ¥




1.den

Kozny nalez
Rychlo vzniknuty, progredujuci makulopapulovezikul6zny exantém, stomatitida,
opuch pier

Laboratorny nalez
Elevacia CRP, AST, ALT, nizSi Hb a Tro, elevacia leukocytov

Iné
Febrility, somnolencia, pozitivita PCR Parvovirus B19 zo séra

Terapia
Empiricka ATB a symptomaticka



2.den

Kozny nalez

Progresia, na sliznici pier a ust poCetné hemoragicke lézie, ragady, afty

Lamotrigin

Susp. priCina neziaducich ucCinkov - z lieCby vysadeny

Transport
Cestou RLP na DKAIM NUDCH



Stav pri prijati

* Orientovana, ubolena
* Hemodynamicky stabilizovana

* Celotelovy makulo-papulézny
exantém

* Na chrbte, tvari a HK buldzne
loziska

* Pery krvavé, suché, jazyk s
pluzgiermi

* Buldzny enantém sliznic DU

- Epitelopathia corneae o.u.




KoZny nalez

Tvar
Edematozne presiaknutie, erodované
buly, carovité osupovanie koze

Pery

Vlyrazne prekrvené, erozie s maximom v
ustnych kutikoch, deskvamacia




Kozny nalez

Koncatiny

Difuzny zivoCerveny
makulopapuldzny exantém,
diseminovany, vezikuly az buly s
tenkostennym krytom

Chrbat

Buly erodované, odlucena epiderma




KPaRCH UNB Ruzinov

Celkovy rozsah
80% TBSA

Osetrenie

Znesenie avitalnej epidermy na ramenach, ciastocne
na chrbate a na licach bilateralne

Evakuacia bul
Xenotransplantaty

Lokalne: Tyl, 1%roztok acidum aceticum, lalugen plus
krém, sterilné krytie




Status praesens localis

4. den

Suché splyvavé vezikuly od vlasatej Casti
tvare cez krk, trup spredu i zozadu, na
gluteach, a DKK cirkularne i na HKK po

prsty




Status praesens localis

* 7. den

Na predkoleniach suché krusty, stehna, chrbat, hrudnik pocetné buly v priemere 2 cm

3




Status praesens localis

° 9, den

- Morfy na HK,DK, trupe i tvari sa pomaly zatahuju, v exponovanych partiach- glute3,
’/ axily a v oblasti ust eSte macerované plochy




Status praesens localis

*11. - 14. den

| Tendencia ku spontannemu zhojeniu, vyrazne zlepsenie, este pritomné pluzgieriky na
| HK, menej na DK a trupe, tvar epitelizuje, pery krvacivé




Status praesens localis

*17. den

L Pritomné pluzgieriky na predkoleniach, ojedinele ramenach, pravom gluteu a bruchu,
inak plochy epitelizuju




Status praesens localis

*21. den

'/_' Plochy na tele kompletne zhojené, bez defektov, na perach ojedinele krusty,
plochy epitelizuju




Intenzivne krvac

Pokusy o oSetrova



Manazment
Imunomodulacna
Systémové kortikoidy, Cyklosporin, IVIG
Symptomaticka

Sedacia

Invazivne vstupy
Nazogastricka sonda, Centralny vendzny katéter

Lokalna liecba
Premastovanie koze

Konziliarne osetrenia
ORL, oftalmologické, KPaRCh



Pieskova postel

Silicone Filter shest

beads

Fluidization tank



Komplikacie

Gram negativna sepsa

Pozitivne hemokultury, cielena ATB lieCba

Sedacia

Snaha o zabranenie dalSiemu poskodeniu ev. intubaciou
Hroziaca aspiracia krvi

Hypoventilacia, pneumonia




Zaver

* \V/zache ochorenie

* Liekova anamnéza

* Osetrovatel'ska starostlivost

* Zvladnutie komplikacii
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