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Stevens-Johnson sendromu (SJS) nadir goriilen fakat hayati tehdit edebilen mukokutandz tutulumun
oldugu T hiicre aracili bir asir1 duyarlilik reaksiyonudur. Olgularin ¢ogu ilaglarla tetiklenmektedir.
Enfeksiyonlar, asilar, kimyasallar, sistemik ve malign hastaliklar da etiyolojide rol alabilir. Hastalik
genellikle ates, halsizlik, basagrisi, miyalji, artralji ve {ist solunum yolu enfeksiyonu gibi prodromal
semptomlarla baglar. Stevens-Johnson sendromu igin 6zel bir tedavi yontemi bulunmamaktadir.
Hastalik tanisinin hizla konmasi, sebep olan ilacin erken donemde kesilmesi ve destek tedavisi tedavinin
temelini olusturmaktadir. Sistemik steroid, intravendz immiinglobulin (IVIG) ve siklosporin gibi ilaglar

da tedavi amaciyla kullanilmaktadir.

Stevens-Johnson sendromu farkindaligini arttirmak, erken tani1 ve destek tedavinin dnemini vurgulamak

amaciyla SJS tanis1 alan bir olgu sunulmustur.
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ABSTRACT

Stevens-Johnson syndrome (SJS) is a rare but life-threatening, mucocutaneous, T cell mediated
hypersensitivity reaction. Most of the cases are triggered by a drug. Infections, vaccines, chemicals,
systemic or malign diseases may have also roles in etiology. Disease generally starts with prodromal
symptoms including fever, malaise, headache, myalgia or upper respiratory tract infection. There is no

specific treatment modality for SJS.

Diagnosing the disease rapidly, discontinuation of the suspected drug immediately, and supportive
therapy are the main steps in treatment. Medications like systemic steroids, intravenous immunglobulin

(IVIG) and cyclosporin are also used in treatment.

Our aim in presenting a case of SJS is to increase awareness of this disease, to emphasize importance of

immediate diagnosis and supportive therapy.

Keywords: IVIG, pediatric, paracetamol, Stevens Johnson Syndrome

ingilizce Kisa Bashk: Child with Stevens Johnson Syndrome
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Girig

Stevens-Johnson Sendromu (SJS) deri ve mukozalari tutan, hedef lezyonlar, yaygin biil olusumu
ve erozyonlarla karakterize, hayati tehdit edebilen, ciddi seyirli nadir goriilen bir hipersensitivite
reaksiyonudur (1). ilk kez 1922 yilinda Stevens ve Johnson isimli doktorlar tarafindan iki gocuk olguda
tanimlanarak isimlendirilmistir (2). SIS nin insidansinin 1-7/1 000 000 oldugu tahmin edilmektedir (3).
SJS her yasta goriilebilir. Olgularin %74-94’1 ilag tedavisi veya list solunum yolu enfeksiyonlariyla
tetiklenmektedir (4). Ozellikle cocuklarda ilag¢ tedavilerinden sulfonamid grubu antibiyotikler,
fenobarbital, karbamazepin ve Ilamotrijin, enfeksiyonlardan Mycoplasma pneumoniae ve
Cytomegalovirus enfeksiyonlar1 sorumlu tutulmaktadir (5). Asilar, kimyasallar, sistemik ve malign
hastaliklar da etiyolojide rol alabilir. Olgularin 1/3’{inde altta yatan bir neden saptanamamustir (1). HIV
ile enfekte kisilerde insidans genel popiilasyona gére daha siktir. Immiin yetmezligi olan, otoimmiin
hastalig1 olanlarda veya HLA-B*1502 ve HLA-B*1501 alellerine sahip kisilerde risk artmaktadir (6-7).
SJS’de viicut yiizeyinin %10’undan azi tutulmaktadir. Viicut yiizeyinin %30°dan fazla tutuldugu
duruma toksik epidermal nekroliz (TEN), %10-30 tutuldugu duruma ise SJS/TEN overlap sendromu ad1

verilmektedir. Mortalite riski SJS i¢in %10°dan az iken TEN’de daha siktir (>%30) (4).

Hastalik genellikle ates, halsizlik, basagrisi, miyalji, artralji ve iist solunum yolu enfeksiyonu
gibi prodromal semptomlarla baslar (4). Deri lezyonlari 6nce yiiz, govde lst kisminda ve ekstremitelerin
proksimalinde baslar, daha sonra hizlica tiim viicuda yayilir. Baglangigta pembemsi daha sonra ortasi
koyu renkli veya purpurik hedef tarzi makiiller goriiliir, vezikiilobiilléz lezyonlar vardir. Lokalize
alanlarda epidermal tabaka ayrilmasi ile karakterizedir. Hastalarin %90’indan fazlasinda mukdz

membranlar tutulur (8).

Sorumlu immiinolojik reaksiyonun masif keratinosit apoptozu oldugu, CD8+ sitotoksik T
hiicreler ve NK hiicrelerin apoptoza neden oldugu diisiiniilmektedir (9). Son zamanlarda bu hiicrelerde
bulunan sitolitik bir protein olan graniilozinin SJS ve TEN patogenezinde énemli rolii oldugu kabul

edilmektedir (10).
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Bu makalede SJS tanis1 alan bir olgu sunulmustur. Amacimiz SJS farkindaligini arttirmak, erken

tan1 ve destek tedavinin 6nemini vurgulamaktir.

Olgu Sunumu

3 yasinda, erkek olgu, 3 giindiir olan 39 C°’ye yiikselen ates, dokiintii ve kaginti nedeniyle cocuk
acil poliklinigine bagvurdu. Once dudaklarda baslayan, sonrasinda ellere ve viicuda yayilan i¢i su dolu
kabarikliklar olustugu 6grenildi. Dokiintiilerden dnce 2 doz parasetamol kullanma hikayesi vardi. Fizik

muayenesinde konjunktivalar1 hiperemikti, ag1z i¢inde aftoz lezyonlar, viicutta yaygin vezikiilobiilloz

lezyonlar mevcuttu (Resim 1).

Resim 1. SJS tanis1 alan olgunun cilt bulgular1, koldaki biill6z lezyonlar ve erode alanlarin goriiniimii

Oral alimmin koétii olmasi ve yaygin cilt lezyonlar1 nedeniyle yogun bakim iinitesinde izleme alindu.
Temas izolasyonu uygulandi. Tam kan sayimi, karaciger ve bobrek fonksiyon test sonuglart normal
simirlardaydi. Eritrosit sedimentasyon hizi: 20 (0-20) mm/saat, CRP: 97 (0-5) mg/L idi. Tzank
yaymasinda varisella zoster veya herpes simpleks viriis enfeksiyonu ile uyumlu bulgu saptanmadi.
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Olguda enfeksiyon bulgular1 oldugundan ve gocuklarda bu tablonun olusumunda siklikla Mycoplasma
pneumoniae ve herpes simplex viriisleri sorumlu tutuldugundan Klaritromisin ve Asiklovir baslandi, 10
giin siireyle verildi. Intravendz mayi, 2 mg/kg/glin metilprednizolon ve hidroksizin dihidroklortir,
novakain ve gliserinli agiz bakimi, yanaklar ve testisteki erozyona yonelik gentian violet, gdzleri i¢in
oftalmik pomad (Zovirax®), damlalar (Tobrased®, Netira®) ve viscotears jel® baslandi. Yatisi
sirasinda gelisen erode alanlar i¢in yara bakimi yapildi, yanik gibi tedavi edildi. Bogaz, idrar ve kan
kiiltiiriinde tireme olmadi. Viral belirtegler (Herpes simpleks ve varisella zoster IgM/1gG) negatifti. Cilt
biyopsisinde epidermis bazal tabakada belirgin vakuoler dejenerasyon, tiim epidermis tabakalari

boyunca ¢ok sayida nekrotik keratinositler goriildii (Resim 2).

- A ‘; : v /7
Resim 2. Histolojik kesitlerde, epidermis bazal tabakada belirgin vakuoler dejenerasyon, lenfosit ekzositozu ve
tiim epidermis tabakalar1 boyunca ¢ok sayida nekrotik keratinositler izleniyor. (Hematoksilen-eozin, x200)

Yatiginin 3. giiniinde lezyonlarinda artis olmasi nedeniyle intravendz immiinglobulin (IVIG) (1g/kg) 3
giin verildi. Yatisinin 17. giiniinde ates ve crp yiiksekligi nedeniyle alinan kan kiiltiriinde Candida
albicans tiremesi oldu ve Kaspofungin baslandi. Yaklasik bir ay siirecinde bulgular1 diizelen hasta

taburcu edildi. Parasetamol ve parasetamol igeren ilaglar kullanmamasi gerektigi anlatildi.
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Tartisma

Stevens-Johnson sendromu nadir goriilen fakat hayati tehdit edebilen mukokutandz bir
hastaliktir. SJS ve TEN’in ayn1 hastaligin farkli ciddiyetteki durumu oldugu kabul edilmektedir. SJS’de
viicut yiizeyinin %10’undan az1 tutulurken TEN’de %30’dan fazlasi tutulmaktadir. SJS ve TEN i¢in
tanisal kriterler olmadig gibi, histolojik bulgular da spesifik ve tanisal degildir. 38 derecenin iizerinde
ates, mukozit, ciltte hassasiyet ve biillerin olmasi gibi belirti ve bulgular SJS/TEN agisindan klinisyeni

uyarmalidir (4,11).

GOz, genitoiiriner sistem, gastrointestinal sistem ve respiratuar sistem de sik olarak etkilenir.
Olgumuzda gastrointestinal veya respiratuar sistem etkilenmedi. Testisteki lezyona yonelik yara bakimi
yapildi. Okiiler tutulum hastalarin %80’inde goriilmektedir. Kornea ulserasyonu sik olup, anterior uveit
veya panoftalmit de gelisebilmektedir (8). Agr1 ve fotofobi eslik eden semptomlardir. Okdiler tutulum

hastamizda da vardi. Akut konjonktivit bulgulari nedeniyle oftalmik pomad ve damlalar ile tedavi edildi.

Stevens-Johnson sendromunun en sik sebebi ilag kullanimidir (12,13). SIS ile parasetamol
iligkisinin oldugu bildirilmistir (14,15,16). Olgumuzda da dokiintiiler ¢tkmadan 6nce 2 doz parasetamol
kullanma Oykiisii vardi. Levi ve arkadaslari, SJS icin sulfonamid, fenobarbital, lamotrijin ve
karbamazepin gibi ilaglar yiiksek riskli olsa da parasetamoliin de sorumlu olabilecegini 6ne stirmiislerdir
(14). Dokiintiiler klasik olarak ilag alimindan 7-21 giin sonra ortaya ¢ikar. Ancak daha énceden duyarl
hale gelmis bir bireyin tekrar bu ilagla karsilasmasi durumunda dokiintiiler 1-2 giin i¢inde de ¢ikabilir.
Parasetamol ¢ocukluk caginda sik kullanilan antipiretik ve analjezik bir ila¢ oldugundan bulgularin
erken donemde ¢ikmasi beklenebilir. Biswal ve arkadaslar sekiz saat araliklarla verilen ili¢ doz

parasetamol sonrasi SJIS-TEN overlap sendromu tanisi alan bir olgu bildirmislerdir (16).

Akut donemde en sik erode cilt alanlarindan masif sivi kaybi, elektrolit bozuklugu, renal
yetmezlikle birlikte hipovolemik sok, bakteriyemi, insiilin rezistansi, ¢oklu organ yetmezlik sendromu
gibi komplikasyonlar goriilebilmektedir. SJS’1i hastalar sekonder bakteriyel enfeksiyon ve sepsis riski

altindadirlar (17). Bu hastalarda Staphylococcus aureus ve Pseudomonas aeruginosa en sik 6liim
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nedenidir. Hastamizda da temas izolasyonu uygulanarak, uygun yara bakimi yapildi. Sekonder

enfeksiyonlar agisindan yakin izlenerek erken donemde miidahale edildi.

Olgumuzun cilt biyopsisinde de goriildiigii gibi SJS erken doneminde histopatolojik olarak
epidermis bazal tabakada apoptotik keratinositler dikkati gekmektedir. ilerleyen donemde epidermal
tabakanin tiimiinde nekroz ve subepidermal biiller goriilebilir (18). Stevens-Johnson sendromu i¢in 6zel
bir tedavi yontemi bulunmamaktadir. Hastalik tanisinin hizla konmasi, sebep olan ilacin erken donemde
kesilmesi ve destek tedavisi tedavinin temelini olusturmaktadir. Siiphelenilen ilacin erken dénemde
kesilmesi mortaliteyi onemli Ol¢iide azaltmaktadir (19). Destek tedavisini sivi replasmani, yeterli
beslenme destegi, yara bakimi ve enfeksiyonlardan korunma olusturmaktadir (20). Sistemik steroid,

intravenz immiinglobulin (IVIG) ve siklosporin tedavi amaciyla kullanilmaktadir (21,22,23).

Stevens-Johnson sendromu tedavisinde sistemik steroid kullanimi, yara iyilesmesinde gecikme,
sekonder infeksiyon riskinde artis, gastrointestinal kanama gibi nedenler dolayisiyla tartismalidir.
Sistemik steroid kullanimiyla ilgili kontrollii ¢alismalar yoktur. Ozellikle ilaca bagli Stevens-Johnson
sendromunda erken donemde kullanilmasinin etkili olabilecegi gosterilmistir (24). Erken donemde
prednizolon (1-2 mg/kg/giin, 3-5 giin) kullaniminin mortalite ve morbidite iizerine olumsuz etkisi
olmamaktadir (25). Olgumuzda da 2 mg/kg/giin metil prednizolon baslanmisti ve azaltilarak kesildi.

Tedaviye bagli komplikasyon goriilmedi.

Son yillarda sik kullanilan diger bir tedavi sekli de IVIG’dir (23,26). Bizim olgumuza da IVIG
tedavisi 1 gr/kg 3 giin verildi ve IVIG tedavisiyle lezyonlarda belirgin gerileme gozlendi. Hastamizin
bu tedaviden fayda gordiigiinii diisiinmekteyiz. Cesitli dozlarda kullanilmakla birlikte 1-3 gr/kg/giin 3-
5 giin en sik kullanilan dozdur (27). Erken dénmede baslanan kombine IVIG ve steroid tedavilerinin
daha etkili oldugunu gosteren yayimnlar vardir (28-29). Ancak sistemik steroid ve intraven6z

immiinglobulin kullanimiyla ilgili kontrollii ¢aligmalara gereksinim vardir.
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Sonug¢ olarak, Stevens-Johnson sendromunda hastanin yakin izlemi ve destek tedavisi
onemlidir. Ozel bir tedavi yontemi yoktur, ancak hastalar IVIG tedavisinden fayda gérmektedir. Stvi,
elektrolit ve protein kaybi, sekonder enfeksiyonlar agisindan dikkatli olunmalidir. Gelisen

komplikasyonlara karsi uygun ve hizli tedavi ile mortalite riski azaltilmaktadir.
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