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Toxickd epidermdlni nekrolyza (TEN) a Stevens(iv-Joneso-
ndv syndrom (SJS) jsou pravdépodobné dvé klinické jed-
notky, jez se lisi procentem postizeni kozniho povrchu. Po-
dobnosti mezi nimi si viimla Bastuji-Garinova, ktera je jako
prvni povazovala za stejnou nemoc rdzného rozsahu. Patii
mezi vzacna onemocnéni v dermatologii, nebot postihuji
jen 1-6 pacientt z jednoho milionu osob za rok, 3krat cas-
té&ji se vyskytuji u HIV pozitivnich. Rozsah postizeni ma za-
sadni vliv na prognézu onemocnéni, ta se uréuje pomoci
skaly SCORTEN. Etiopatogeneze onemocnéni neni zcela
objasnéna, ale vi se, Ze nejcastéjsi pricinou jsou léciva, proto
reakce, u nékterych 1€kl byla popsana i geneticka dispo-
zice. Tyka se to zejména karbamazepinu, ale i fenytoinu,
alopurinolu, sulfametoxazolu, lamotriginu, abakaviru a oxi-
kamovych nesteroidnich antiflogistik. Druhou pficinou
byva infekce, a to infekce herpetickymi viry, Mycoplasma
pneumoniae nebo parvoviry. V procesu nekrézy keratino-
cytl a jejich apoptdze se uplatiiuje cytotoxicky protein gra-
nulyzin, monitorovani jeho hladiny by mohlo slouzit k mo-
nitorovani prognézy nemoci.

TEN/SJS zacina klinicky nespecifickymi prodromalnimi
piiznaky, které predchézeji 1-10 dnti splyvajicimu, Zivé cer-
venému exantému na obliceji, trupu, koncetinach, na dla-
nich a ploskach. Soucasné jsou postizeny sliznice. BEhem
nékolika hodin se objevuji na zarudlé spodiné puchyre,
které praskaji a zanechavaiji rozsahlé erodované plochy,
kdze se carovité odlupuje. Obtizna byva diferencialni dia-
gnostika, nebot TEN/SJS je tfeba odlisit od erythema ex-
sudativum multiforme, stafylokokového syndromu opa-
fené klze, linedrni IgA dermatdzy, akutni generalizované
exantematdzni pustulézy, generalizované fixni lékové bu-
I6zni reakce, 1ékové reakce s eozinofilii a systémovymi
symptomy, pemfigu (véetné jeho paraneoplastické formy)
a jinych. Proto je v diagnostickém procesu dulezita role der-
matologa. Naopak, v 1é¢bé nemocnych je zékladem uzka
mezioborova spoluprace.

Lécba TEN/SJS neni zatim jednotnd, neexistuje evropsky
standard. Zakladem je v¢asna diagnostika, urceni a elimi-
nace vyvolavajici pficiny, zahdjeni 1é¢by a transport nemoc-
ného do specializovaného centra (na jednotku intenzivni
péce nebo do centra popaleninové mediciny). Lécba je
symptomatickd a podpuirna, podobné jako u nemocnych

s popaleninami. Z celkové podavanych Iékli se nejcas-
t&ji vyuzivaji imunoglobuliny nebo kortikosteroidy, dale
cyklosporin, infliximab. Prognéza pacientt zavisi na trojici
rizikovych faktord, kterymi podle nékterych autord jsou:
piitomnost sepse pfi prijeti, vék nemocného a rozsah koz-
niho postizeni. Vzhledem k zadvaznosti TEN/SJS by bylo
vhodné, aby se nemocni vyhybali rizikovym 1ékiim, resp.
moznosti zkiizené reaktivity v nékterych skupinach (anti-
konvulziva). Na zakladé rozsahlych genetickych studif
vydala FDA doporuceni k provadéni genetického scree-
ningu HLA-B*1502 pred planovanou lécbou karbamaze-
pinem u pacientd jihoasijského plivodu a u véech nemoc-
nych test HLA-B*3101 pred zahdjenim terapie abakavirem.

Predlozené kazuistiky ze dvou prazskych pracovist jsou
velmi zajimavé a dokazuji, ze TEN neni tak vzacnym one-
mocnénim a Ze je tfeba na néj myslet. Vyvolavajicimi pfi-
¢inami byly sulfametoxazol/trimetoprim a ditiokarbamat
obsazeny v pesticidu. Zatimco sulfonamidy jsou casto pfi-
¢inou TEN, karbamaty byly publikovany v mezinarodnim pi-
semnictvi pouze 3krat, véetné prace kolektivu autoriz UVN
Praha. Na nasi klinice mame zkusenost s pacientkou s TEN
po lamotriginu, kterou jsme okamzité prekladali na Kliniku
popaleninové mediciny FN Kralovské Vinohrady Praha, ale
bohuzel je pravdou, Ze vedlejsim Iékovym reakcim se syste-
maticky vénujeme az v poslednich letech. Je tfeba pfipome-
nouti povinnost hlaseni nezadoucich tcink( Iékd, na kterou
se mozna casto zapomind. Nicméné i v ¢eském pisemni-
ctvi nalezneme kromé kazuistickych sdéleni i zkusenosti
slécbou TEN/SJS u 22 pacientt na Klinice popéleninové me-
diciny FN Kralovské Vinohrady Praha v letech 1998-2008.
Z celkem 27 praci ¢eskych autord od roku 1963 na toto téma
je jen 9 v dermatologickych ¢asopisech citovanych v data-
bazi PubMed. | to je vyzva pro nés, dermatology. Souhrnna
prace na téma TEN/SJS brnénskych dermatologt je z roku
2014: Ces Dermatovenerol 2014; 4(1): 15-19.
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