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OZET

Toksik epidermal nekrozisli bir olgu: Olgu sunumu

Toksik epidermal nekroz (TEN) epidermisin dermisten yaygin sekilde ayriimasi ile karakterize, bllloz eritema multiformeden Stevens-John-
son sendromuna kadar genis spektrumda bulgular veren bir hastaliktir. Antibiyotikler ozellikle de penisilinler, antikonviilzan ilaglar, nons-
teroid antiinflamatuvarlar ilaglar ve viral, bakteriyel ve Mikoplazma pnomoni enfeksiyonlari gibi kimi hastalar etyolojide yer alir. Yillik go-
rilme insidansi 0.4-1.2: 1 000 000’dur. Erkeklerde kizlara gore 1.5 kat daha sik gorilir. Bu yazida emmede azalmasi olan, ytksek ates, 0k-
suruk, halsizlik, 3-4 glindur artan cilt dokuntusu ve ishal sikayetleri ile hastanemize basvuran, hikayesinde co-trimaksozol tedavisi mevcut
olan ve TEN tanisini koydugumuz 7.5 aylik erkek ¢ocuk olgusu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Toksik epidermal nekroz, co-trimaksazol

ABSTRACT

A case with toxic epidermal necrolysis: Case report

Toxic epidermal necrolysis is characterized by a blistering and peeling of the top layer of skin. Toxic epidermal necrolysis represents the
most severe variant of a disease spectrum that consists of bullous erythema multiforme (EM) and Stevens-Johnson syndrome (SJS). This
disorder can be caused by a drug reaction most often penicillin, anticonvulsants, nonsteroid antiinflamatory drugs or another disease such
as viral, bacterial and mycoplasma pneumonia infections. The annual incidence of the disease is 0.4-1.2: 1 000 000. Boys are affected one
a half times than girls. In this report 7.5 months old boy admitted to the hospital with the complaints of high fever, cough, malaise, poor
sucking, three-four days exist cutaneous eruptions, and diarrhea with a history of co-trimoxasole treatment diagnosed as toxic epidermal

necrolysis is presented.
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GIRIS

oksik epidermal nekrolizis (TEN), Stevens- Johnson
Tsendromu ve eritema multiforme ilaclar veya infeksi-
yonlara bagll immunolojik olarak gelisen bir hastalik
spektrumu olarak adlandirilir. Bu hastaliklarin kabul edil-
mis uniform bir klasifikasyonu yoktur ve immunolojik
temeli tam olarak bilinmemektedir. Toksik epidermal
nekrolizis (TEN) epidermisin dermisten yaygin sekilde ay-
riimasi ile karakterize, eritema multiforme spektrumu
icinde kalan en agir form olarak kabul edilir. TEN ilk kez
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1956 yilinda Lyell tarafindan agir epidermal nekrozu olan
hastalarda isimlendirilmis. Her yil dinyada 0.4-1.2/mil-
yon siklikla goriilmektedir. Daha ¢ok eriskin yas grubun-
da gorulur fakat nadiren ¢ocuklarda gorulebilir. Erkekler-
de 1,5 kat daha siktir. Bu hastalik siklikla %70-80 bir ila-
an istenmeyen etkisine baglidir. Antibiyotikler, antikon-
vilzonlar, nonsteroid antiinflamatuvarlar bashca sucla-
nan ilaglardir (1,2,3). TEN'in yuksek mortalitesinin, erken
tani, uygun yogun bakim sartlari ve lyi bir izlem ile azal-
tilabilecegini vurgulamak amaciyla olgu sunulmustur.

OLGU

7,5 aylik erkek hasta ates yuksekligi, 0ksuruk, halsiz-
lik, emmede azalma, vicutta son 3-4 gundur gittik¢e ar-
tan dokinti ve ishal sikayeti ile basvurdu. Oykiide on
gun once idrar yolu infeksiyonu icin kotrimoksazol ice-
ren bir ilag aldigl 6grenildi. Oz ve soy gecmisinde baska
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bir 6zellik yoktu.

Fizik muayenede; agirlik: 7,5 kg (10-25p), boy: 66,5 cm
(10-25p), bas cevresi: 43,5 cm (25-50p) idi. KTA: 130/dK,
SS: 44/dk idi. Genel durumu kotu, ajite, uykuya meyilli
olup, sacl deride, govdede, sirtta, hemen hemen tim
vucutta makulo-papular ve bazilarinin tzerinde purpurik
lezyonlar olan dokuntiler mevcuttu. Ellerde ve ayaklar-
da bulloz dokuntuler, agiz cevresinde, skrotumda ve pe-
rianal bolgede soyulmalar, agiz icinde yaygin bulloz ka-
nama adaklarl ve bilateral purilan konjonktivit vardi
(Resim 1,2).

Resim 1: Agiz icinde ve agiz cevresinde yaygin biill6z kana-
ma odaklari, yiizde belirgin soyulma, sach deride, gévdede
makulo-papiilar ve bazilarinin iizerinde purpurik lezyonlari
olan dokiintliler ve bilateral piiriilan konjunktivit

Resim 2: Skrotumda-perianal bolgede soyulma ve makiilo-
papliler dokiintiiler

Laboratuvar bulgularindan Hb: 10.9gr/dl, Htc: 34, plt:
546000/mm’, WBC: 5060/mm’* (%47 PNL, %46 lenfosit),

BUN: 27mg/dl, kreatinin: 0.8mg/dl, AST: 215U/L, ALT:
182U/L, KS: 121mg/dl, ESR: 23mm/h, CRP: 1.56mg/d! olup,
PZ-APTZ :normaldi.

Tani amacl yapilan deri biopsisi eritema multiforme
ile uyumluydu (Resim 3).

Resim 3: Epidermisde ihmlidan globale dogru uzanan nek-
roz alanlari, dermoepidermal bileskede ayrilma ve dermoid
alandaki yangisal hiicre infiltrasyonunun epidermise tir-
manma egilimi izlenmekte.

TARTISMA

TEN derinin Ust tabakasinda genis alanlari tutabilen
belirgin soyulma ve bullerle karakterize hayati tehdit
eden deri bozuklugudur. ilk kez 1993 yilinda deri soyul-
masinin derecesi ve deri lezyonlarinin morfolojisine da-
yall bulloz eritema multiforme (EM), Stevens-Johnson
sendromu (SJS), ve TEN siniflamasi yapilmistir. Eritema
multiforme de “target lezyon” adi ile anilan deri lezyon-
lan ve genelde oral mukoza ile sinirll mukoza tutulumu
vardir. Total vucut yuzeyinin %10’dan daha az deri soyul-
masl vardir. Deri lezyonlari simetrik olup makulo-papuler
olabilir. Klinik siddetli degildir ve kendi kendine sinirlana-
bilen bir hastaliktir. Stevens-Johnson sendromu i¢ organ
tutulumu olsun yada olmasin iki yada daha fazla muko-
zal ylzeyi tutan diffliz, siddetli mukokutanoz tutulum ile
karakterizedir. TEN'in orta formu olarak kabul edilir. TEN
de ise Stevens- Johnson sendromundan farkli olarak to-
tal vucut yuzeyinin %30’dan fazlasinda deri soyulmasi
vardir. Hayati tehdit eden agir deri fonksiyon bozuklugu
ve mukozal tutulum ile sonuglanir (1,4,5).

TEN ¢ok siddetli bir ila¢ reaksiyonudur. Hastalarin he-
men hemen %90'nin Uzerinde bir ila¢ dykisu saptanabil-
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mektedir. Baslica sulfonamidler, aminopenisilinler, sefa-
losporinler, kinolonlar gibi antibiyotikler olmak Uzere,
antikonvulzonlar (Fenobarbital, fenitoin, karbamazepin,
valproik asit), non steroid antiinflamatuarlar(piroksikam,
tenoksikam) riski arttiran ilaclardir. Viral ve bakteriyal in-
feksiyonlar, ozellikle mikoplazma pneumonia etyolojide
suclanmaktadir. Ayrica transpant hastalarda graft versus
host hastaligl olarak bilinen siddetli bir reaksiyon TEN'i
baslatabilmektedir. Bazen tani konmus vakalarin 1/3’de
etyoloji saptanamamaktadir. Dokuntuler klasik olarak
ila¢ alimindan 7 ila 21 glin sonra baslar. Sensitize bir bi-
reyin tekrar bu ilacla karsilasmasi durumunda dokunti-
ler 1 ila 2 glin icinde cikabilir. Olgumuzun 10 glin once id-
rar yolu infeksiyonu icin kotrimaksazol kullandigl ogre-
nildi ve muhtemel etken olarak dusunuldu (1,4,5,6).

Patofizyolojisi tam olarak ac¢iklanamamakla birlikte
immun kompleks fenomeni sorumlu tutulmaktadir. Ge-
netik olarak yatkin bireylerin epidermisinde ila¢ meta-
bolitlerinin toplanmasi immunolojik sureci baslattigl ka-
bul edilmektedir. BOylece CD8+ T lenfositleri ve makro-
fajlar inflamatuvar kaskadi aktive ederek epidermal hic-
relerin yaygin apopitozuna yol actigl kabul goren hipo-
tezdir (1,5,7).

TEN 1-3 gun suren ates, oksuruk, bogaz agrisi, gozler-
de yanma, artralji gibi nonspesifik semptomlarla, genellik-
le yUuz ile govdenin Ust bolumlerinden baslayarak hizla ya-
yilan agril bir dokuntu ile akut olarak baslar. Dokuntuler
makal, genis eritem, atipik target lezyonlar ve purpurik
makuller seklinde baslayip yaygin buller haline alabilir.
Bunun sonucunda genis ¢apl deri soyulmalarina neden
olabilmektedir. Nikolsky bulgusu pozitiftir. Bazen dokuntu
olmaksizin yaygin, siddetli deri soyulmasi seklinde gorule-
bilir (1,5,6,8). Olgumuzun 3-4 glin Once baslayan ates yUuk-
sekligi, oksuruk, halsizlik, emmede azalma, ishal gibi
nonspesifik semptomlari vardi. Sacli deride, govdede, sirt-
ta, hemen hemen tim vicutta makulo-papular ve bazila-
rnin Uzerinde purpurik lezyonlari olan dokuntuler mev-
cuttu. Ayrica ellerde ve ayaklarda bulloz lezyonlar vardi.

En sik orafaringeal mukoza tutulumu gorilmekle bir-
likte okuler, genitoUriner, respiratuvar ve gastrointesti-
nal mukoza tutulumu olabilir. Hastalarin yaklasik
%69’unda orta derecede konjoktivitisden korneal Ulser-
lere kadar degisen goz tutulumu gorilmektedir. Gastro-
intestinal tutuluma bagh hemoraji, driner sistem tutulu-
muna bagl dizdri, respiratuvar sistem tutulumuna bagli
pronslarda sekresyon artisi, hipoksemi, intersitisyal infil-
trasyon, pulmoner ddem ve bakteriyal pnomoni gelise-
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bilir. Genis oranda epitelyal kayip pseudomonas aerogi-
nosa, staf aereus, gram negatif bakteriler ve kandida al-
bikans gibi bakteriyal ve fungal infeksiyonlarin olusma-
sina yatkinlik olusturur ve sepsis ile sonuclanabilir. Bu da
onemli morbidite ve mortalite nedenidir. Yine asir deri
kaybindan olusan sivi kaybi oral olarak tolere edilemez
ise hipovolemi, akut tubuler nekroz ve sokla sonuglana-
bilir (1,2,5,6). Olgumuzun agiz cevresinde, skrotumda ve
perianal bolgede soyulmalar, agiz icinde yaygin bulloz
kanama adaklar ve bilateral purilan konjonktivit vardi.
Genel durumu kotd, ajite, uykuya meyilli idi. Diger sis-
temlerin tutulumunu dusunduren klinik bulgu yoktu.

Hastaliga 6zgu belirgin bir laboratuvar bulgusu yok-
tur. Ancak sivi ve elektrolit kaybina bagli dehidratasyon,
elektrolit imbalansi saptanabilir. Hipovolemi, soka baglh
akut bobrek yetmezligi gelisebilir ve bunun sonucunda
bobrek fonksiyon testleri ylksek saptanabilir (1,3,5). Kan,
deri ve idrar kulturleri alinmaldir. Hastamizin rutinlerin-
de transaminaz yuksekligi disinda anormal bir bulgu
gozlenmedi. Kan, deri ve idrar kulturlerinde Ureme sap-
tanmadi.

Histopatolojik inceleme stafilokokkal scalded skin
sendrom (SSSS), paraneoplastik pemfigus gibi diger bul-
10z deri hastaliklarindan ayirt etmek icin gereklidir. Deri
biopsisi ve bazi vakalarda direkt immunflorasan ¢alisma-
lar benzer hastaliklari dislamada ve tanty1 dogrulamada
onemlidir (1,5,7). Tanlyl dogrulamak amaciyla yapilan de-
ri biopsisinde epidermisde ilimlidan globale dogru uza-
nan nekroz alanlari, dermoepidermal bileskede ayriima
ve dermoid alandan epidermise uzanan yangisal htcre
infiltrasyonu ile eritema multiforme ile uyumluydu.

Spesifik bir tedavisi yoktur. Hastalar yogun bakim
Unitesi yada yanik unitesinde tedavi edilmelidir. Deri
kaybina bagh siddetli sivi kaybi major riskdir ve intrave-
noz sivi-elektrolit replasmani yapilmalidir. Varsa iyon im-
balansi duzeltilmelidir. Nazal mukoza tutulumu olmayan
olgularda nazogastrik tlple yada parenteral olarak bes-
lenme saglanmalidir. infeksiyon bir diger onemli major
riskdir. Aclk olan deri lezyonlar dizenli olarak bakimi
yapilmali, sicak tutulmall ve antibiyotik pomat-antisep-
tik sollsyon-epitelizan pomatlardan olusan ozel hazir-
lanmis pedlerle kapatilmalidir. Bazi otorler bu lezyonlarin
kadavradan alinmis greftlerle yada suni deri greftleri ile
iyilesme oluncaya kadar kapatiimasini énermektedirler
(1,5,6). Okller lezyonlar oftalmolog tarafindan her gun iz-
lenip antibiyotikli goz damlalari ile sinesi gelisimi onlen-
melidir. Oral ve nazal debiler temizlenip, antiseptik
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spreylerin uygulanmasi da gerekmektedir (9).
Kortikosteroidlerin TEN tedavisinde kullanimi tartis-
malidir ve gunimuzde rutin olarak onerilmemektedir.
Bazi otorler hastaligl kontrol altina almada steroidlerin
yararl oldugunu belirtmesine karsin hastalig tetikleye-
bilecegide unutulmamalidir. Tedavide dikkatli olunmasi
belirtiimektedir. intravendz immun globulin kullaniminin
yararl oldugu belirtiimektedir. Antibiyotik kullanimi SSSS
ve sepsis olmadik¢a proflaktik olarak onerilmemektedir
(1,5,6). Olgumuz genel durumunun kotl olmasi ve lezyon
pakiminin daha izole bir yerde yapilmasi icin yogun ba-
kim bolimuine alindl. Acilen parenteral sivi ve genis
spektrumlu antibiyotik baslandi. Dermatoloji konsultas-
yonu istendi, lezyonlarin morfolojisi ve yaygin olmasi ne-
deni ile TEN olarak degerlendirildi. 30mg/kg/gun pulse
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