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A Stevens—Johnson-szindréma és a toxikus epidermalis necrolysis ritka, ugyanakkor igen stlyos bér- és nydlkahartya-
megbetegedést okozd hiperszenzitivitdsi reakcid, amelyet elsGsorban gyogyszer, illetve fertéz6 dgens valt ki. Bar ezek
a kérképek potencidlisan életet veszélyeztetd allapotot idéznek el, nem szabad megteledkezni a szemészeti kovetkez-
ményekrdl sem, amelyek hossz tivon jelent&sen befolydsoljak az egyén életminGségét. Esetismertetésiink célja fel-
hivni a figyelmet a fenti korképek szemészeti szovédményeire és a miel6bb megkezdett terdpia fontossagara. Az akut
fazisban a betegek 50%-dban jelentkezik szemészeti érintettség, ebben az idészakban a nagy mortalitds miatt elvesz-
het a fokusz a szemészeti intervenciérol. Az alibbiakban egy 17 éves beteg esetét ismertetjiik, akinél az epilepszia
kezelésére alkalmazott lamotrigin toxikus epidermalis necrolysist indukalt. Az égési intenziv osztilyon toltott, Ossze-
sen 54 nap elsé 4 hete rendkiviil kritikus volt. A teljes testfelszinre kiterjedd, epidermolysishez tarsuld szisztémas
szovédményeket — mint hypothermia, akut respiratorikus distressz szindréma, szepszis, akut tubularis elhalds, vérsze-
génység és az clektrolit-egyensuly stlyos zavara — sikeresen kezelték. A betegség szemészeti tiineteit kezdettdl fogva
jol kontrollaltuk. Két év elteltével a szem eliilsé szegmentumdaban nem volt jelentds szovodmény, a latdélesség teljes
maradt.
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Ocular aspects of toxic epidermal necrolysis

Stevens—Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis are rare but very serious hypersensitivity reactions that
cause skin and mucosal disorders, mainly caused by drugs or infectious agents. While this pathology is a potentially
life-threatening condition, the ocular consequences should not be overlooked, which may effect the long-term qual-
ity of life of the individual. The aim of this case report is to raise awareness of the ophthalmological complications of
these conditions and the importance of starting treatment as soon as possible. In the acute phase, 50% of patients
present with ocular involvement, during which time the focus may be lost from ophthalmic intervention due to high
mortality. In the following, we report the case of a 17-year-old patient in whom the use of lamotrigine induced
toxic epidermal necrolysis. The first 4 weeks (54 days in total) were extremely critical. The full-body epidermolysis
was associated with systemic complications such as hypothermia, acute respiratory distress syndrome, septicemia,
acute tubular necrosis, anemia and severe electrolyte imbalances, which were successfully treated. The ophthalmo-
logical symptoms of the disease were well under control from the beginning and were treated intensively and regu-
larly. After two years, there were no significant complications in the anterior segment of the eye, and the visual acu-
ity was fully preserved.
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Roviditések

BCVA = (best corrected visual acuity) legjobb korrigilt lité-
¢élesség; CD = (cluster of differentiation) differencidcios klasz-
ter; EEG = elektroencefalografia; HLA = humdn leukocytaan-
tigén; IVIG = intravénds immunglobulin; NSAID =
(nonsteroidal anti-inflammatory drug) nemszteroid gyulladas-
csokkentd gyodgyszer; PROSE = (prosthetic replacement of the
ocular surface ecosystem)

A Stevens—Johnson-szindréoma és a toxikus epidermalis
necrolysis ritka, életveszélyes, sutlyos bdrbetegségek,
amelyeket fert6zések vagy gyodgyszerreakcié okoznak, és
epidermolysissel jar6 erythemas macularis exanthema-
ként jelentkeznek. Altalaban a nyédlkahartyak is érintet-
tek. A Stevens—Johnson-szindromat és a toxikus epider-
malis necrolysist az érintett bdrfeliilet mértéke alapjan
kiilonboztetjik meg. Amennyiben az érintett tertilet ki-
sebb, mint a teljes bérfelszin 10%-a, Stevens—Johnson-
szindrémarél, mig 30%-nal nagyobb teriileti érintettség
esetén toxikus epidermalis necrolysisr6l beszéliink. 10%
és 30% kozotti borfelszin-érintettség esetén a két korkép
kozotti spektrumba tartozd entitasrdl beszélink [1].
A betegség éves incidencidja kevesebb, mint 8 /1 000 000
[2]. A Stevens—Johnson-szindréma és a toxikus epider-
malis necrolysis megjelenése a HLA antigénekkel is 0sz-
szefligghet.

A gyogyszerek koziil az esetek kozel 30%-aban antibio-
tikum valtja ki a kérkép megjelenését. Ezen beliil a leg-
nagyobb el6fordulasi ariny a szulfonamid hatéanyaga
antibiotikumok esetében figyelheté meg, a leggyakrab-
ban a kezelés meginditasat kovetd elsé heteken beliil va-
16szint a betegség kialakulasa [3]. Tovabbd az irodalom
beszamol esetekrdl, amelyek sorin nemszteroid tipust
gyulladasgatlék (NSAID-ok), illetve antikonvulziv sze-
rek (fenitoin, karbamazepin, lamotrigin) alkalmazasa
utan 1épett fel a kérkép mint komplikicié [4, 5]. T6th és
mtsai 2006 és 2020 kozott Magyarorszagon az esetek
29,2%-4ban a Stevens—Johnson-szindréma /toxikus epi-
dermalis necrolysis leggyakoribb okanak az NSAID-ok
hasznilatat igazoltak [6]. A fert6z6 4dgensek kozil a
Mycoplasma pnenmonine és a herpes simplex virus szin-
tén potencidlis etioldgiai faktorként keriilt azonosi-
tasra [7].

A HLA-B*1502 allél 6sszefiiggést mutatott a karba-
mazepinre kialakul6 Stevens—Johnson-szindrémaval, kii-
16n06s tekintettel a délkelet-dzsiai populdciéra [8].

A betegség birmely életkorban megjelenhet, de gya-
koribb a 46-63 éves korosztilyban, amely feltehetSleg
az idGsebb populacié gyakoribb gydgyszeralkalmazasi
szlikségletével hozhat6 Osszefiiggésbe. Gyermekek ese-
tében gyakoribb az infekcié mint etioldgiai faktor, a
gyogyszermellékhatishoz képest [3]. A nemek kozotti
megoszlas tekintetében a nék 1,5-sz6r nagyobb valdszi-
niiséggel érintettek, mint a férfiak, ezen beliil pedig a
varandos nék esetében 14-szer nagyobb a rizikd, mint az
dtlagpopuldci6 esetében [9-11].
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A kérkép patomechanizmusa nem tisztizott ponto-
san. Feltételezhetd, hogy sejt medialta citotoxikus reak-
ci6 vezet a bor keratinocytdinak apoptézisihoz a CD8+
sejteken keresztiil. A citotoxikus T-sejtekbdl és a termé-
szetes 0lGsejtekbdl felszabaduld granulizin szerepet jat-
szik a keratinocytik pusztulisiban. Megfigyelték, hogy
az emelkedett interleukin-15-szint és a bértiinet hélyag-
janak granulizintartalma korrerdl a betegség stlyossaga-
val [12-14].

A diagnozis felallitasa elsGsorban a klinikai kép alapjan
torténik. A fert6zéses eredetet immunszerologiai vizsga-
lattal, a gy6gyszer okozta Stevens—Johnson-szindrémat/
toxikus epidermalis necrolysist lymphocytatranszforma-
ciods teszttel igazolhatjuk [15].

A Stevens—Johnson-szindromaval és a toxikus epider-
malis necrolysissel kezelt betegek szisztémas komplika-
cidi a bor- és a nydlkahdrtyafelszin kirosoddsara vezethe-
t6k vissza. A betegek optimalis gydgyuliasihoz multidisz-
ciplinaris kezelés és égési intenziv osztilyos elldtas sziik-
séges. A szisztémas kezelés része lehet szisztémas
ciklosporin- ¢és szteroidkezelés alkalmazasa, plazmaferé-
zis, valamint intravénds immunglobulin (IVIG) adasa.
A betegség mortalitisa irodalmi adatok alapjin az elsé
hat héten 23% [16]. Szemészeti tiinetek gyakran mar a
kezdettdl végigkisérik a betegség lefolyasat [17]. A tal-
¢16k 60%-a tapasztal kés6i szemészeti szovédményeket,
amelyek stilyosak lehetnek, és jelentdsen ronthatjak a be-
teg életminGségét [18].

A kovetkezd esetismertetés soran gyogyszermellékha-
tas, nevezetesen lamotrigin indukalta toxikus epiderma-
lis necrolysis kovetkeztében kialakult generalizalt és sze-
mészeti komplikdcidkat mutatnak be a szerzék.

Esetismertetés

Szisztémas tiinetek és kezelésiik

17 éves nbbetegiink elGszor egy fakkal szegélyezett su-
garaton, vezetés kozben vesztette el rovid id6re az esz-
méletét. Mindez néhdny héttel késébb egy diszkd stro-
boszképja hatdsira megismétl6dott. Az ezt kovets
neurolégiai vizsgalat EEG-t javasolt, amely megtartott
alaptevékenység mellett generalizalt interictalis jeleket
abrazolt. Néhany héttel késébb a Holter-EEG-n bal
frontalis induldsd, szekunderen generalizal6dé intericta-
lis izgalmi jelek voltak igazolhatok.

Ezt kévet6en neurolégusa a juvenilis myoclonus-epi-
lepszia diagnézisra tekintettel lamotriginkezelést (2 x 50
mg) inditott, fokozatosan emelked$ dozisban. Harom és
fél hét utan a céldozis felénél a tinédzser szajaban fijdal-
mas aphthak jelentek meg, melyeket nyaki nyirokcsomé-
duzzanat kisért. Eppen ezért a gyégyszerdézis ismételt
felezését (2 x 12,5 mg), majd elhagyasat javasoltak szd-
mara.

Ezutin a szemészeti és szisztémas klinikai tiinetek
gyors, sorozatos megjelenését lehetett megfigyelni.
A szemek bevorosodtek, a beteg égé fijdalmat észlelt,
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ajkai megduzzadtak, valamint nyelvén és szajnyalkahar-
tyajan tobb fekély alakult ki. Laza jelentkezett, nyelési
zavar ¢és testszerte papulosus bérkititések jelentek meg.
Misnap teriileti gyermekosztalyra kertilt felvételre,
Stevens—Johnson-szindroma iranydiagnozissal. Sziszté-
mas szteroidkezelést (iv. Solu-Medrol) inditottak intra-
vénas fijdalomcsillapitds (iv. Algopyrin-ampulla) és folya-
dékpotlas (iv. Isolyte) mellett. A progredidlé tiinetekre
tekintettel még aznap a megyei gyermek intenziv osz-
talyra helyezték at. Masnapra a szisztémas szteroidkeze-
1és (iv. 125 mg Solu-Medrol) és a lokilis, szemészeti an-
tibiotikumtartalma szemcsepp (tobramicin, 3 mg/ml),
illetve miikonnycsepp (0,2% natrium-hialuronat) és md-
konnygél (karbomer, 2,0 mg/980 g) alkalmazisa mel-
lett a kétoldali conjunctivitis tovabb stlyosbodott, a szaj-
nydlkahartya-fekélyek konfludléan beboritottak a beteg
szdjiiregét és nyelvét, arcan, torzsén és karjan nagy kiter-
jedésti bullosus epidermolysis volt megfigyelhets. A ké-
sébbiekben a progredidlé bértiinetek a testfelszin 90%-at
érintették. A tovabb stlyosbod¢ folyamat miatt a beteget
ithelyezték a Bethesda Gyermekkérhdz Egéssériilt Gyer-
mekeket Gyogyité Orszagos Koézpontjanak Egés Inten-
ziv-Anesztezioldgiai Részlegére. Tekintettel kritikus 4l-
taldnos dllapotira, elektiv intubdcié tortént. IVIG-te-
rapidja (2 g/kg/nap, 3 napon at) kezd6dott, és szteroid-
terapidja folytatédott 10 napon it 50 mg Solu-Corteftel.
A bérén testszerte megjelent, zart és spontin megnyilt
bulldk, hatan és mindkét fels6 végtagjan Osszefiiggs de-
nudalédott tertiletek voltak megfigyelhet6k, valamint
testszerte pozitiv Nikolsky-tiinet volt igazolhat6. Els6
ellatasakor a mér levalt epidermis eltavolitisa tortént, va-
lamint steril fedGkotéssel fluidizaciés dgyba kertilt. Epi-
dermolysise a testfelszin 100%-ara terjedt ki. Bértiinetei
gyogyhajlamot négy hétig nem mutattak.

Testh6je holyaghémérével ellendrizve napokon it
33 °C és 34 °C kozott ingadozott, az extrém savozassal
jar6 hamhidny miatt. Egy héttel az elsé tiinetek jelentke-
zése utan kritikus hypothermia (31,9 °C) mellett alarmi-
rozé keringési tiinetek jelentkeztek (bradycardia, supra-
ventricularis extrasystolék). Az akutan kialakult gravis
hypothermia miatt kombindlt, aktiv melegitést végeztek,
holyagjat és gyomrat meleg folyadékkal oblitették, és igy
koriilbeliil egy 6ra alatt sikeriilt 33 °C-on stabilizalni a
héjét. Az ezt kovetS napokban a fenntartott aktiv mele-
gités mellett maghdje 34 °C és 35 °C kozott mozgott.
Héregulicidja a kezelése harmadik hetére normalizalé-
dott, és addig folyamatos, aktiv melegitésre volt sziik-
sége. Az extrém hypothermids szakban a szivmkodés
tamogatasira atmenetileg alacsony d6zist inotrop timo-
gatisban részesilt 5 pg/kg/min dobutaminnal. Kerin-
gése ezt kovetSen stabil volt. Hypothermia miatt dtme-
netileg empirikus L-tiroxin (1 x 25 pg) hormonpétlasban
részesiilt, mely laborkontroll és a pajzsmirigyszintek nor-
malizdloddsa utdn elhagydsra kertilt.

Az elhtiz6d6 hypothermia kovetkeztében akut vese-
elégtelenség alakult ki az intenziv terdpia 7. napjin, mely
az ionegyensuly felborulisihoz, oliguridhoz vezetett.
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A roml6 vesefunkcid, leukopenia, gyulladdsosmarker-
emelkedés mellett a beteg hypotensidssa vilt, ezért kom-
binaltan vazopresszoros (noradrenalin, 0,02 ug/kg/
min) és inotrop (dobutamin, 3 ng/kg/min) timogatast
inditottak alacsony dézisban. A vazopresszor elhagyasira
egy honappal a betegség kezdete utdn kertilt sor. A do-
butaminkezelés minimalis dézisban (3 pg/kg/min) a
normothermids idGszak elérése utin is folytatédott, elha-
gyasira a gépi lélegeztetés megsziintetése utin kertilt
sor, kozel egy honappal a beteg intenziv osztalyos felvé-
tele utdn.

Apoldsinak 2. napjitél hypernatraemia jelentkezett,
mely miatt folyadékpétlisa sdszegény, majd ionmentes
oldatokkal tortént. Emelt folyadékbevitellel (10 1/nap)
és furoszemid mellett j6 diuresis volt elérhetd, am emel-
lett extrém mértékd kaliumpotlds volt sziikséges, és a
kalciumszint folyamatos emelkedése volt megfigyelhetd.
A beteg kezelése hipotiazid-tablettival (2 x 25 mg) és
spironolaktonnal (inj. Aldactone, 25 mg) egésziilt ki,
mely mellett ionhdztartdsa fokozatosan javult, enyhe po-
lyuria mellett. Vesefunkciés értékei javulni kezdtek, majd
kezelése negyedik hetében elhagyhatéva valt a diureti-
kum.

Hemoglobinértéke a kezelés elsé két hetében stabil
volt, majd anaemia jelentkezett, ezért dsszesen 5 E vi-
lasztott vorosvértest transzfuzidjiban részesiilt. Ot hét-
tel a betegség kezdete utan bdrtiinetei konzervativ keze-
lés mellett javultak. Extubacidjira egy hoénappal a
felvételét koveten keriilt sor.

Szemészeti tiinetek és kezelésiik

A gyorsan megjelend toxikus epidermalis necrolysis kez-
dettdl fogva mindkét szemet érintette. Kezdetben mind-
két szem felsG és alsd szemhéja voros és duzzadt volt,
néhdny tihegynyi bevérzéssel (1. abra, A). A kotGhirtya
vegyes injekcidja, duzzanata volt megfigyelhetd, gennyes
szemréssel és aprd kotShartyavérzésekkel (1. dbra, B).
24 6ran beliill megkezd6dott a kotShartyahdm levalasa, a
vérzések sulyosbodtak, és a szemhéjak gyulladasa foko-
zodott. A szemhéj bSrének els6 necrosisa korilbeldl 10
nappal az elsé tiinetek utdn jelentkezett, melyet a szem-
pillik megfogyatkozasa kisért (1. abra, D). Két héttel a
betegség kezdete utin a szaruhartya tiszta és atlatszé
maradt a kotShartya haimjanak massziv levaldsa ellenére,
és limbalis dekompenzacio jelei nem voltak megfigyelhe-
t6k (1. abra, C). A fluoreszceines festés pontszerd szaru-
hartya-hamhidnyokat igazolt, amelyeket a fokoz6dd
szemszarazsig okozott. El8szor a betegség kezdete utin
négy héttel kovetkezett be a régdta vart fordulat, a bér és
a kotShartya ajboli  epitelizdloddsinak megindulasa
(2. dbra, A), majd ot héttel késGbb a szemkornyék min-
den nyilt sebe zarédott. Ekkor necrosis mar nem volt
megfigyelhetd, de a kotShartya enyhe hyperaemidja még
fennmaradt (2. dbra, B). Emellett a bal szem als6 for-
nixaban egy kis symblepharon képzddott. A szaruhdrtya
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1. 4bra A) Egési intenziv osztalyon késziilt felvétel, 2 nappal az els tiinetek megjelenését kévetden. Duzzadt, himfosztott alsé és felsé szemhéjbdr és meg-
fogyatkozott szempilldk lathatok. A fels§ szemhéjb8r pontszerl bevérzései is megfigyelhetSk. B) Az els§ tiinetek utdn 2 nappal, a szemrés feltarasit
kovetSen késziilt felvétel. Terdpids kontaktlencse-illesztés tortént. A kotShdrtya belovelltsége lithaté néhdny pontszerl bevérzéssel. Symblepharon
képzdédése ekkor alul nem volt megfigyelhetS. A szemrésben kevés valadék latszik. A pillasor feliil és alul is hidnyos. C) A betegség kezdete utdn 10
nappal, a kotShdrtya himjinak levildsa ellenére nem lathat6 limbalisGssejt-clégtelenségre utalé jel. D) Az els tiinetek utdn 10 nappal a nekrotizilt,
hdmfosztott szemhéjbdr és jelentésen megfogyatkozott pillasor figyelhetd meg

2. 4bra A) Az dpolisi id6 negyedik hetében a bér- és nyalkahdrtyafelszin epiteliziciéja megkezd8dott. B) Az 6todik héten késziilt felvétel. A szemhéjak bére
behdmosodott, a kotShdrtya tovabbra is belovellt. C) Harom hoénap elteltével a hegesedés kovetkeztében kialakult Meibom-mirigy-karosodds (nyilak)
és a fels6 pillasorban a szempillik rendellenes 4llasa dbrazolodik. D) Erdgas kotGhatya, nasalisan kis symblepharon (nyil)

tiszta, atlitszé volt, a fluoreszceines festés nem mutatott | (1 mg/ml) és tobramicin (3 mg,/ml) szemcseppet alkal-
hdmelviltozast. maztunk, valamint kétérinként viltakozva sajitsavé-

A szemészeti kezelés kozvetleniil a toxikus epidermalis | cseppet kapott. A kontrollvizsgilatokon kiviil nagyon
necrolysis megjelenése utin megkezd&dott. Kezdetben | fontos volt, hogy a fels§ és az alsé kotShdrtya fornixdt
mindkét oldalon kétérinként kombindlt dexametazon | mechanikusan, tivegpélcikdval attoroljik a hegesedés el-
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kertilése érdekében. Ezenkiviil a szemek kiszaradasanak
megel6zését tartdsitdoszer-mentes miikonnyel (Ocu-
logutta Viscosa FONO VIII, 10 mg), sajatsavé-szem-
cseppel és 50 mg/g dexpantenolt tartalmazé szemgéllel
biztositottuk. Harom héttel a kezelés megkezdése utin
csokkenthettiik a dexametazon (1 mg,/ml) és tobramicin
(3 mg/ml) kombindlt szemcsepp adagjit napi 5 x 1
cseppre, és a tovabbi szemészeti szerek alkalmazasat is.
A stirG csepegtetés pontos betartidsiban szdmithattunk
az intenziv osztly dpoldinak segitségére.

A 8. héttdl a beteg spontin tudta nyitni a szemét, ek-
kor mar nem volt altatidsban. A piciens nem szimolt be
szemkornyéki fijdalomrol, latasa a szubjektiv megitélése
szerint tiszta volt. Hirom hoénap elteltével a beteget el-
bocsitottik az égési intenziv osztilyrdl, ezt kovetSen
klinikinkon rendszeres szemészeti vizsgalaton vett részt.
Az els§ ambulans vizsgalaton a kotShéartya valtozatlanul
hyperaemids volt (2. 4bra, C), a szemhéjak hegesedése és
helyenként a Meibom-mirigyek elzar6dasa volt megfi-
gyelhetd, a pillik viltozatlanul hidnyosak voltak, enyhe
trichiasis mellett. Négy hoénappal a betegség kezdete
utan a legjobb korrigilt lit6élesség (BCVA) mindkét ol-
dalon 0,8 volt; a beteg sziraz szemre panaszkodott, a
kotShartya mindkét oldalon hyperaemids, a szemhéjak
szélei enyhén duzzadtak voltak, a szaruhdrtya valtozatla-
nul sima, csillogd volt. Hegek egy kis foka nasalis symb-
lepharontdl eltekintve a bal szemen nem voltak megfi-
gyelhetSk (2. abra, D). Fél évvel a betegség kezdete utin
a beteg tiinetmentes volt, a BCVA mindkét oldalon 1,0
volt; a paciens a szemszarazsigat miikonnyel kielégitGen
tudta kezelni. Utolsé szemészeti vizsgalatakor, hirom
évvel a betegség kezdete utan, a beteg valtozatlanul tii-
netmentes volt, teljes lat6élességgel, és életmindségét a
toxikus epidermalis necrolysis kezdete elStti dllapottal
azonosnak taldlta (3. dbra).

Megbeszélés

Az ismertetett esetben a szemészeti tiinetek mar a be-
tegség kezdetétdl jelen voltak. Noha irodalmi adatok
alapjan a toxikus epidermalis necrolysist talél§ betegek
90%-dban jelentkezik kronikus szemészeti komplikdcio,
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ezzel szemben betegiink csaknem szovédménymentesen
gyogyult. A toxikus epidermalis necrolysis kovetkezté-
ben kialakulé kiterjedt bér- és nyalkahdrtya-laesiok a
bérbarrier kirosodasa révén életveszélyes dehidraticio-
hoz, a termoregulici6 zavardhoz vezettek. Betegiink fo-
kozottan veszélyeztetetté valt kiilonféle fertézések, akar
szepszis kialakulasidra. Az érintett testfelszin kiterjedésé-
bdl adéddan a toxikus epidermalis necrolysis mortalitisa
nagy, eléri a 30%-ot, mig a Stevens—Johnson-szindréma
esetében a mortalitds 1-5% kozott mozog [19]. Bete-
giink szisztémas maradvanytiinetek nélkal épiilt fel.

A fent leirt eset jOl mutatja a kezdettdl fogva maxima-
lizélt célzott terdpia fontossigit, amely mind a sziszté-
mids, mind a szemészeti tiineteket lefedi. A gyors prog-
resszié  kovetkeztében ezek a betegek siirgGsséggel
orvosi segitséget igényelnek, illetve égési intenziv oszti-
lyon torténd elhelyezést. Az utébbiakbol adédodan els-
fordulhat, hogy a szemészeti terdpia megkezdése a sziik-
ségesnél késébbre tolddik. Szemészeti érintettség a
Stevens—Johnson-szindrémdval és toxikus epidermalis
necrolysissel diagnosztizalt paciensek 50%-aban alakul ki
miér a betegség akut szakiban [20]. A szemészeti sz0-
védmények lefolydsukat tekintve tobb fizisra bonthatok,
és az egyes szakaszok kezelési modszerei is kiilonboznek
egymdstol. Az tgynevezett prodromalis id&szak meg is
cl6zheti, de kovetheti is a bértiinetek kialakulasit. Ez a
szakasz lazzal, {ziileti és izomfajdalommal, keratocon-
junctivitisszel jar. A bértiinetek el@szor az arcon és a tor-
zson jelentkeznek. A bdrlaesiok kezdetben kiilonalld
foltok formdjiban jelentkeznek, melyek késGbb egybeol-
vadnak, azutin Iétrejonnek a vesiculak, majd ezek necro-
ticus levalasa [21].

Az akut szakaszban, amely az elsé két hétre tehetd, a
dominalé szemészeti tiinetek kozé tartozik a kotGhdrtya
gyulladdsa. Ez meg is elézheti a bdrtiineteket, de akdr
azokkal egytitt vagy azok megjelenését kovetSen is kez-
dédhet. Esetiinkben a kotShartya-érintettség az elsd
bértiinetekkel parhuzamosan alakult ki. A betegiinknél
is tapasztalt kotShartya-bevérzés, a szemhéjszél kifeké-
lyesedése, illetve a szaruhdrtya-hdmhidnyok kialakulasa is
az akut szak jellegzetes tiinetei [22]. A kezdeti szakasz-
ban elengedhetetlen a naponta végzett szemészeti vizs-

3. dbra

| A gyogyuldst kévetSen 2 évvel (A) és 3 évvel (B) késziilt felvétel. Mindkét oldalon békés eliilsé szegmentum, teljes litoélesség mellett
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gilat a kotShartya- és szaruhdrtya-himhianyok és a
szemfelszini gyulladas kovetése céljabol. A kontrollvizs-
galatok sordn kifejezetten fontos a szemhéjak kiforditdsa,
a gyulladdsos membranok levonasa, valamint az 6sszeno-
vések oldasa, illetve az elhalt conjunctiva-hamsejtek el-
tavolitasa fizioldgids sooldatos Oblitéssel. A preventiv
modon  alkalmazott antibiotikumos szemcsepp segit
megel6zni a kiterjedt hamhidnyok feliilfert6z&dését.
Erre a célra mi lokalisan tobramicinteripidt alkalmaz-
tunk. Lokalis ciklosporin- és/vagy szteroidcsepp alkal-
mazdisa a gyulladds csokkentése céljabél indokolt. Bete-
glinknél kezdett6l fogva Orinkénti dexametazon
szemceseppes terdpidt inditottunk, melyet a késébbiekben
fokozatosan csokkentettiink. Emellett elengedhetetlen a
strd mkonnyhasznalat a szemfelszin nedvesen tartasara
[23]. Noha betegiinknél a konzervativ terdpiaval jol
uralhatok voltak a gyulladasos tiinetek, sok mas betegnél
mitéti megoldas is indokolt lehet a nem gy6gyulé ham-
hidnyok kezelésére. A kezdeti fizisban amnionmembrin-
transzplantici6 javasolt mdtéti megoldas lehet. A beavat-
kozas soran a bulbaris és a tarsalis kotShartya-teriilet
amnionnal torténd fedésére is érdemes, hogy sor kertil-
jon. Abban az esetben, ha az amnionmembran-atiiltetés
nem Kkivitelezhet§, az Ggynevezett Prokera (BioTissue,
Miami, FL, USA) alkalmazasa lehet javasolt [24].

Az akut fazist a harmadik héttdl a kréonikus szakasz
koveti. Ebben az idGszakban a mar hosszt ideje fennallo
gyulladas kovetkezményei figyelhet6k meg. Az egyik jel-
lemz4 tiinet a gyulladas kovetkeztében kialakulé tarsalis-
bulbaris 6sszendvések megjelenése, melyek manifesztaci-
6ja dltalanossagban a negyedik hétre tehets. Ezen 6ssze-
novések tipusai a symblepharon (a bulbaris és a tarsalis
conjunctiva kozotti kéros Osszenovés), illetve az anky-
loblepharon (a fels6 és az alsé szemhéj Gsszenovése)
[25]. Szintén a krénikus szakaszt jellemzd tiinetek kozé
tartozik a szemhéjak gyulladdsa, a Meibom-mirigy-disz-
funkcid, a conjunctiva hegesedése, illetve ennek kovet-
keztében a szemhéj befelé forduldsa (entropium), vala-
mint a szempillak hibds dlldsa (trichiasis). A szerzdk altal
ismertetett betegnél a fenti komplikiciok (symblepha-
ron, Meibom-mirigy-diszfunkcié és trichiasis) a kezelés
nyolcadik hetében jelentkeztek. Esetiinkben a kezd6dé
synblepharon tivegpélcival torténd oldisa és a szemfel-
szin tartositoszer-mentes mikonnyel valé nedvesitése
javitotta a beteg panaszait. Ugyanakkor nem tapasztal-
tunk mds esetekben leirt limbalis Gssejt kirosodast/elég-
telenséget, illetve ennek kovetkezményeként kialakuld
szaruhdrtya-conjunctivalisatiét. LimbalisGssejt-elégtelen-
ség esetén — mivel a Stevens—Johnson-szindréma/toxi-
kus epidermalis necrolysis jellemzGen kétoldali megbete-
gedés — autoldg limbustranszplanticié nem jon széba.
Ugyanakkor donorszovetbdl limbusatiiltetés esetlegesen
végezhetS. Ugyancsak a limbalis Sssejtek elégtelensége
esetén a szaruhdrtya-atiiltetés kimenetele kedvezétlen
ezeknél a betegeknél hosszi tivon. Végss esetben Bos-
ton keratoprotézis betiltetése szaruhdrtya-atiiltetéssel
kombindlva javithat a latéélességen [26].

ESETISMERTETES

A Stevens—Johnson-szindroma/toxikus epidermalis
necrolysis komplikdciéja lehet még a tarsalis kotShartya
keratinizdlédasa, mely folyamatos mechanikus irritalé
hatdst fejt ki a szaruhartya felszinére [27]. Ilyenkor eset-
leg autoldg szajnyilkahartya-atiltetés végezhets [28].
A panaszokat tgyszintén mérsékli, ha a szaruhdrtya vé-
delmére specidlis kontaktlencsét, an. PROSE-t (prosthe-
tic replacement of the ocular surface ecosystem) helye-
ziink fel [29]. Jelent8s probléma a krénikus szakaszban a
szemszarazsig is, mely a mi betegiinknél is kezdetben
tapasztalhaté volt. Ennek javitdsa torténhet a mikonny-
cseppek mellett a konnypont zarasaval is, mely révén no-
velhetjiik a konnyvolument. A szemszirazsig kezelésé-
nek tovabbi moédszere a parcidlis nydlmirigy-atiiltetés
[28].

Kovetkeztetés

Nem teljes dézist lamotriginnel folytatott terdpia kovet-
keztében kialakult toxikus epidermalis necrolysissel diag-
nosztizlt 17 éves lednygyermek esetét ismertették a
szerz6k. A kritikus, magas mortalitast akut id6szakban is
torekedni kell a megfelel szemészeti terapidra, a hossza
tava szovédmények elkeriilése céljabol [30]. Az ismerte-
tett esetben az alkalmazott multidiszciplinaris kezelés és
konzervativ szemészeti terapia mellett sikeriilt megGrizni
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a beteg teljes latdélességét.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirasa, illetve a kap-
csolodod kutatémunka anyagi timogatasban nem része-
stilt.
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elkészitése. M. O. A.: Koncepcid és tervezés, a kézirat
elkészitése, a kézirat feliilvizsgalata, a beteg kezelése.
K. E.: A beteg kezelése. T. G., Sz. N., N. Z. Zs.: Szakmai
véleményezés.
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