) PREHLEDOVE CLANKY

SOUCASNY POHLED NA PODAVANT INTRAVENOZNICH IMUNOGLOBULIN U PACIENTO S TOXICKOU EPIDERMALNI NEKROLYZOU

Jde o onemocnéni, jehoz incidence se podle
fady epidemiologickych studif pohybuje kolem
0,5-1,0 pfipadl na milion obyvatel za rok a pfimo
Umérné stoupa s vékem pacientd (3, 4). Starsi
pacienti uzivaji oproti mladsi populaci vice 1ékd,
pravdépodobnost rozvoje tohoto syndromu
se i proto v této vékové skupiné zvysuje. Vyssi
incidence TEN je zaznamendéna také u HIV pozi-
tivnich pacientd (5). Z dosud nejasného dlivodu
byvajf TEN Castéji postizeny Zeny.

I kdyz od popisu prvniho piipadu TEN uply-
nulo jiz vice nez 60 let, stdle nenachazime spo-
lehlivy terapeuticky pfistup k ttmto pacientlm.
Viysledkem je neuspokojivé vysoka letalita paci-
entl s TEN (30 az 60 %), kterd se za celou dobu
zasadnim zplsobem nezménila. Doslo ovsem ke
zméné v pric¢inach umrti. Drive pacienti umirali
na progresi zékladniho onemocnéni, dnes umi-
raji zejména na infekéni komplikace vyplyvajici
z charakteru terapie TEN. V terapii dominuje
podavaniimunosupresivnich preparatd, a proto
nepfekvapfi vyskyt sirokého spektra potencialné
patogennich mikroorganizm (napft. oportunni
patogeny), které zplsobuji u téchto pacient
infekce v rznych kompartmentech (6).

Existuje celd fada klasifika¢nich schémat
TEN, kterd vychézi z rGznych parametrd hod-
noceni, pfesto jedno z nejuniverzalngjsich bylo
vytvoreno jiz v pribéhu 90. let minulého stoleti
a je plné aplikovatelné i v dnesni dobé (obr. 1).
Definuje skupinu zdvaznych koznich vedlej-
Sich reakef tzv. pry¢ (SCARs, Severe Cutaneous
Adverse Reactions) jako podskupinu tzv. CADRs
(Cutaneous Adverse Drug Reacions) (7, 8). Pro
viechny zastupce ve skupiné SCARs jsou typické
tri znaky: 1) zavaznost (vysoka letalita), 2) obtizna
predikovatelnost, 3) frekventni asociace s uziva-
nim 1ékd. Zastupci skupiny SCARs jsou Stevens-
-Johnson(v syndrom (SJS), TEN, dale onemocné-
ni oznac¢ované jako DRESS (Drug Reaction with
Eosinophilia and Systemic Symptoms) a AGEP
(Acute Generalized Exanthematous Pustulosis).

Klinicka manifestace

Zé&kladni klinickou manifestaci je rozvoj
kozni exfoliace, kterd je zpUsobena apoptdzou
dominantné lokalizovanou v oblasti dermo-
-epidermalni junkce. Apoptotické keratinocyty
je mozZno zaznamenat postupneé také v dalsich
¢astech epidermis. Pro samotnou diagnézu TEN
je nezbytné, aby rozsah exfoliace byl minimalné
v rozsahu 30 % TBSA (Total Body Surface Area)

Obr. 1. Jedno z respektovanych klasifikacnich schémat zdvaznych buléznich onemocnéni (CARDs —
Cutaneous Adverse Drug Reactions, SCARs — Severe Cutaneous Adverse Reactions, SJS — Stevens-Johnsontyv
Syndrom, TEN - Toxickd epidermdini nekrolyza, DRESS — Drug Reaction with Eosinophilia and Systemic
Symptoms, AGEP — Acute Generalized Exanthematous Pustulosis) (7)

CADRs

Obr. 2. Proces exfoliace pfi amplifikacni fdzi na pravé ruce s expozici dermo-epidermdini junkce spolu
s postiZzenim koZnich adnex (foto archiv autora, publikovdno se souhlasem pacienta)

Tab. 1. Vybrané stavy lécené pomoci intravendznich imunoglobulind (26, 27)

Dermatologické indikace

Nedermatologické indikace

Toxicka epidermalni nekrolyza

Guillian-Barré syndrom

Chronicka spontanni urtikarie

Syndrom toxického Soku

Dermatomyozitida a polymyozitida

Myasthenia gravis

Atopicka dermatitida

Autoimunitni uveitida

Erythemamultiforme

Kawasaki syndrom

Systémovy lupus erytematosus

Transplantace kostni diené

Hemofilie

Hemolyticka anemie

Primarni a sekundarni humoralni imunodeficience

(9, 10). Pokud je tento rozsah v rozmezi 10-30 %,
jedné se o tzv. prekryvny syndrom (overlap TEN).
V piipadé, kdy je rozsah exfoliace do 10 %, jde
0 SJS. Tato skute¢nost je velmi ddlezitd z pohledu
progndzy pacienta. Velmi ¢asto jsou u téchto
pacientl postizeny také sliznice. Jedné se jeden
z velmi dulezitych znakd v rdmci diferencialnf
diagndézy mezi vyse zminénymi syndromy
a napr. stafylokokovym syndromem oparené kiize
(SSSS, Staphylococcal Scalded Skin Syndrome),
u kterého sliznice postizeny nikdy nejsou (11).
Primarné vsechny koznf afekce, které vznikaj

v prliibéhu tohoto onemocnéni, majf vzdy poten-
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cidl ke spontannf re-epitelizaci. Nicméné je nutno
také poznamenat, Ze tento potencial mohou velmi
rychle ztratit, zejména z ddvody, které zplsobuijf
tzv. konverzi rany (zména charakteru rany se ztra-
tou schopnosti spontanni reepitelizace). V tomto
piipadé se dramaticky méni samotné progndza
pacienta, protoZe v pfipadé prohloubeni trovné
postizeni existuje pouze jedna moznost definitiv-
niho uzéavéru plvodni exfoliované plochy, a tou je
autotransplantace dermo-epidermalnim Stépem.
Klicovym faktorem, ktery ovliviiuje pravdépodob-
nost konverze rany je piftomnost infekce (lokalnf
i systémové). Vzhledem k chybéjicimu koznimu
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