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Steven Johnson Sendromu: Olgu Sunumu

OZET

Stevens-Johnson Sendromu, akut baslangicli, genellikle kendini
sinirlayan, vezikiilobiilldz, deri lezyonlarmin yani sira en az iki mukozal
alanin tutuldugu bir hastaliktir. Etyolojide ozellikle ilaglar, cesitli
enfeksiyon ajanlar, malignite, kollagen doku hastaliklart rol
oynamaktadir. Stevens-Johnson Sendromu olgularin % 3-18’inde dliime
yol agmaktadir. Spesifik tedavisi yoktur. Sebep olan ajandan
uzaklasilmast ve destek tedavisi ilk olarak uygulanacak tedavi
yontemidir. Kortikosteroidler, intravendz immiinglobulinler,
immunsupresif ilaglar, hemodiyaliz, plazmaferez, hiperbarik oksijen
diger tedavi secenekleridir. Bu ¢alismamizda iist solunum yolu
enfeksiyonu nedeniyle ilag kullanimini takiben Stevens-Johnson
Sendromu gelisen olguya tedavi yaklasimini tartigmay1 amacladik.

Anahtar Kelimeler: Steven Johnson Sendromu, Tedavi, Intravendz
Immiinglobiilin

Steven Johnson Syndrome: A Case Report

ABSTRACT

Stevens-Johnson Syndrome is an acute, usually self-limiting disease of
the skin and mucous membranes. Vesiculobullous skin lesions with two
or more mucosal area are usually affected in this disease. Especially
drugs, various infectious agents, malignancy, collagen tissue diseases
are common etiological factors of Stevens-Johnson Syndrome. Rate of
the patients’ mortality with SJS is %3-%18. There is no specific
treatment. Early withdrawal of implicated agent and supportive therapy
as applied to the first treatment method. Corticosteroids, intravenous
immunoglobulin (IVIG), immunosuppressive drugs, hemodialysis,
plasmapheresis, hyperbaric oxygen is the other treatment options. In this
study, we aimed to discuss the treatment approach of Stevens-Johnson
Syndrome on a case that developed Stevens-Johnson Syndrome
following to use of drug for upper respiratory tract infection.

Key Words: Stevens-Johnson Syndrome, Treatment, Intravenous
Immunoglobulin
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GIiRiS

Stevens-Johnson Sendromu (SJS) akut baslangicli,
genellikle kendini smirlayan, vezikiilobiilloz, deri
lezyonlarmin yani sira en az iki mukozal alanin
tutuldugu bir hastaliktir. Dudaklar, dil, yanak
mukozasi, konjoktiva, kornea, larinks, Osefagus,
trakea, bronslar etkilenebilir. Solunum sisteminde
iilserasyon sik goriilerek plevral effiizyon ve biil
olusumu ile bronkoplevral fistiillere yol agabilir.
Myokardit ve atriyal fibrilasyon goriilebilir.
Ulseratif stomatit, korneal iilserler olusabilir (1,2).
Kiitan6z lezyonlar eritematéz makiiller seklinde
baslayip hizla ortasinda nekroz gelisip, soyulan
vezikill ve biillere doniisiir. Toksik epidermal
nekrolizis (TEN) ayn1 hastaligin spektrumunda yer
alan, mukozal membranlarda daha genis nekrolizis
goriilen ve viicudun %30’undan fazlasmm
tutuldugu tablodur. Yaygin viicut tutulumunun
oldugu olgularda mortalite %3-18’tir (1,2).
Hastaligin patogezi tam anlasilamamakla birlikte
keratinosit apopitozunun kontrol mekanizmasindaki
bozulma ile birlikte keratinositlerdeki fas ligand
ekspresyonundaki artisin nekrozu tetiklemede temel
rol oynadigr diisliiniilmektedir (3). Enfeksiyonlar,
ilaclar, malignite, radyasyon, gebelik gibi nedenler
hastalig tetiklemektedir (3,4).

SJS icin spesifik bir tedavi bulunmamaktadir.
Bununla birlikte siiphelenilen ilacin kesilmesi ve
destek tedavisi tedavinin temelini olusturur.
Tedavide kortikosteroidleri onerenler oldugu gibi
kullanilmamas1 gerektigini bildirenler de vardir (5).
Immiinopatogenezi net olmayan bu hastalik
grubunda immiinomodiilatér tedavilerin faydasinin
oldugu diisiiniilmekte ve yeni tedavi yaklasimlari
arastirilmaktadir (6). Biz de bu ¢aligmamizda ilag

kullanimma baghh meydana gelen steven johnson
sendromlu olgunun tedavi yontemlerini tartistik.
OLGU SUNUMU

10 yasindaki erkek hasta, el ayasi, ayak tabani ve
yiiziinde kizariklik, dudak ve agiz icinde yara,
gozlerinde kizariklik sikayetleri ile bagvurdu. Ilk
fizik muayenesinde konjoktivalarinda hiperemi,
yanak mukozasi, damak, tonsiller iizerinde
vezikiiler ve aftdz lezyonlari, dilde psédomembranl
stomatiti, yanaklarda eritemli zeminde papiiler
lezyonlari, el ve ayakta eritem, boyunda erode
alanlar mevcuttu. Oykiisiinden daha &nce saglikh
oldugu, iki giin once tonsillit tanist alip oral
sefuroksim aksetil tedavisi baglandigi o6grenildi.
Hastaya semptomatik tedavi baglandi. Takibinde el,
kol, ayak ve bacaklarinda vezikil, biil ve
purpuralar, anal bolgesinde erode yaralar olustu.
Cilt ve mukoza bulgular1 ile SIS diisiiniildii. 1.V
steroit tedavisi baslandi. Takibinde hastanin bir kez
generalize tonik klonik, iki kez de saga fokal
konviilsiyonu  oldu. Konviilsiyon esnasinda
hipertansiyonu da olan hastada hipertansif
ensefalopati  diigiiniildii. Atesi ve meningeal
irritasyon bulgulart olmayan hastanin biyokimyasal
parametreleri, géz dibi muayenesi, BOS bulgular
ve kranial MRG degerlendirmesi normaldi.
Hipertansiyonu  steroit yan  etkisi  olarak
degerlendirildi ve steroit tedavisi kesildi. Ug giin
IVIG 400mg/kg/gin dozunda wverildi. Cilt ve
mukoza lezyonlar1 tamamen gerileyen hasta geg
donem komplikasyonlar: takip edilmek iizere sifa
ile taburcu edildi. Hastanin tedavi 6ncesi (resim 1)
ve tedavi sonrasi (resim 2) goriintiilleri asagidaki
resimlerde goriilmektedir.

Resim 1. Tedavi 6ncesi lezyonlarin goriintiisi
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Resim 2. Tedavi sonrasi goriintiisii

TARTISMA

Stevens-Johnson sendromu ¢ocuklarda daha sik
olmak iizere yilda 0.4-1.6/milyon sikliginda
goriilmektedir. Erkeklerde kadinlara oranla daha sik
goriilmektedir (7). Stevens-Johnson sendromunun
etyolojisi tiimilyle acik olmamakla birlikte basta
enfeksiyonlar ve ilag kullanimi olmak {izere,
immuniteyi etkileyen pek ¢ok faktoriin rol oynadigi
bildirilmektedir (7,8).

Stevens-Johnson sendromunun etyolojisinde rol
oynayan yiizden fazla ajan bildirilmekteyse de
stilfonamidler, penisilin, sefalosporin, eritromisin,
fenobarbital, karbamazapin, diazoksit en sik
karsilagilanlardir ~ (7,8).  Roujeau JC  ve
arkadaslarmin yaptig1 ¢alismada ilaglar arasinda en
stk silfonamidlerin  SJS’na neden oldugu
saptanmistir (9). Sharma VK ve arkadaslar1 6 yil
siresince 500 hastada meydana gelen ilag
reaksiyonlarmi incelemisler ve SJIS-TEN’a en sik
antikonviilzan ilaglarm ikinci siklikla
antibiyotiklerin neden oldugunu tespit etmislerdir
(10).

Bizim olgumuz c¢ocuk yas grubunda ve erkek
olmasi nedeniyle riskin goreceli olarak yiiksek
oldugu gruba dahildi. Olgunun anemnezi
almdiginda tonsillit nedeniyle sefalosporin grubu
antibiyotik kullanimini takiben cilt ve mukozalarda
eritemlerin olugmus olmasi etyolojisinde kullanilan
antibiyotigin oldugunu disiindiirdii. SJS nadir fakat
hayati tehdit eden mukokiitan6z bir hastaliktir.
Eritema multiformeden TEN’e kadar genis bir
yelpazede ortaya cikabilir. (6) Lezyonlar viicut
yiizey alaninm %10’undan daha azimm etkiliyorsa
SIS, %30’dan fazla ise TEN, %10-30 arasinda ise

SJS/TEN overlap denilir (11). Bizim hastamizda tist
ve alt ekstremitelerde, vezikiilobiilloz lezyonlar,
gbzde konjonktivit ve oral mukoza ve dilde afidz
iilserler mevcuttu.

Stevens-Johnson sendromu i¢in Ozel bir tedavi
yontemi bulunmamaktadir. Siiphelenilen ilacin
kesilmesi tedavide ilk basamaktir ve destek tedavisi
ile birlikte SJS tedavisinin temelini olusturur.
Sitiphelenilen ilacin erken donemde kesilmesi
mortaliteyi onemli 6l¢lide azaltmaktadir (6). Destek
tedavisini sivi replasmani, yeterli beslenme destegi,
yara bakimi ve enfeksiyonlardan korunma
olusturmaktadir (5). Stevens-Johnson sendromu
tedavisinde sistemik steroid kullanimui tartismalidir.
Steroid kullanimm o6neren caligmalarin yani sira,
enfeksiyonlar, yara iyilesmesi {izerine olumsuz
etkileri ve gastrointestinal kanama nedeniyle tercih
etmeyen c¢alismalarda mevcuttur (11). Biz
calismamizda erken donemde iv streod tedavisi
basladik fakat olguda jeneralize tonik-klonik nobet
goriilmesi ve tansiyon yiiksekligi nedeniyle tedaviyi
kestik. Bu durum bize sistemik steroid kullanimi ile
ilgili kontrolli c¢aligmalara gereksinim oldugunu
gosterdi.  Diger tedavi yontemleri icinde
immunsupresif ilaglar, hemodiyaliz, plazmaferez ve
intravendz immunoglobulin sayilabilir (10,11). Biz
olgumuzda 3 giin sireyle IVIG 400 mg/kg/giin
kullandik ve tedaviye olumlu yanit aldik.

SONUC

Gilinlimiizde SJS’un tedavisinde semptomatik tedavi
protokolleri, intravendz steroit tedavisi, IVIG, gibi
tedaviler uygulanmaktadir. Ortak bir tedavi
protokoliiniin  saglanabilmesi  igin  kontrolli
calismalara ihtiya¢ oldugunu diisiinmekteyiz.
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