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Anamnezs

K.I. 15,5 éves leany

I1./2. terhesseég|, terminusra, 2700 g sullyall, pviarszuletett,
zavartalan adaptacio.

Varicella, adenotomia (6€)
Ovodéskorban észlelt mentalis retardatio miatt specialis iskolabal jar.

2007. februarban tipusos GM roham), neurologiai gondozas,
valproat terapia, koponya MR neg.

2007. novemberben 1 hét alatt ket GM roham, terapial Flamotiigin

dec.21 .- 13z, torokfajas, hazorvos javaslatara Augmentin BUG.

dec.22. - arcpir, papulosus Kilitések, lLamolep: leall

dec.23. 4~ kiltések holyagossa valnak, terjednek a mellkasra), hatra,
nyelési nehezitettség, felvetel a gondozo intezetbe.

dec.24. - tovabbi progresszio, bullak = toxicus epidermalis necrolysis

80 mg methylprednisolon, IVIG 0,3 g/tskg,
centralis kantl, FFP, szupportiv th.
. - TF 40%-a hamhianyos )
— athelyezés Bethesda Egésosztalyra




Eelvetell elesett altalanos allapot meEdtartott ticat;
fiajdalmas bor="es nyalkahartyaleesioks oEdEmE

~ 1, nap: kotozes Ag-szulfiadiazinnal

szupportiv: terapiar (folyadek=-shocktalanitas);

ejjel hypovelaemia, hypotensioyeligiirehaEme i Os=IcERY,
+ 2. nap: testfelszin 80%:-a hamhianyos

(arc, nyak, torzs osszefolyoan, vegtagok foltokban), tenyer-talprbore kormokkel
lemezesen levalt), conjunctivitis, ajakverzes, haematuika),

legutbiztositas, gepi |elegeztetes,
nagy: dozisu szteroid (500 mg methylpredniselon)
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ErapieEEiolyes

r K(’jtéscsere, sebkezeles naponta, majd kétnaponta

Flammacerium, Dermazin, Betading, Nitroftrantoin

+ Szteroid 3 napig teljes adag, 6sszesen| 7. napid

# Folyadekhaztartas, elektrolit potlas (fesziiat!h), fieherjepotlias
# EEP yvt cc, K vitamin, etamsylat

+ Pentoxifyllin

# Gyomorvedelem

# Enteralis taplalas (NG szonda)

+ Szedalas/fajdalomcsillapitast + gepitlelegeztetes

XI1.27-1.8.
# Antiepjleptikum (phenobarbital monoterapia)

+ Antibiotikum tazobactam-piperacillin, majd vancomycin+amikacin

+ 9. naptol egyertelmd javulas, hamosodas
+ 11. napon generalizalt infekcios jelek

(laz, CRP emelkedes, pozitiv bakterologiai eredmeények)

AB valtas, lokalis kezeles







llexicUSIEpIdeialiISTRECIBIVSISHE

Alan Lyellr 19565 toxicls epidermalisTnECROINSIS

Altaldban gyogyszerindukalt
szulfonamidok, NSAID;,

phenobarbital, phenytoin, carbamazepin, Valproatsay,
LAMOTRIGIN,

allopurinel,
lokalis és szisztemas' kortikoszteroidok(!)

Patofiziologia: immunmedialt cytotoxicls FEakeio)
keratinocyta apoptosissal

Gyakorisag: 0,5-1,4 eset/ 1.000.000 lakos/ ev
no-ferfi arany 1,6:1
Mortalitas felnotteknel: 25-35% (10-70%)




llexicusrepidenmaliSTRECIBIVSISHIE

Prodromuim: 2-3 nap ayengeseal, 18z, Kohoges, akthralalia,
myalgia, fejfajas, etvagytalansag, hanVinger, hamnyeas

TUnetek
L3z
Conjunctivitis (bortinetek elott)

Bor: fajdalmas, erythemas maculak az arcon €s

a 'mellkason, melyek tovaterjednek az egesz testie,
osszefolyova valnak, majd a ham lemezesen levallilk:

Ajkak verzeses-porkos hamhianya

Nyalkahartya erosio (szadj-garat, légutak,
gastrointestinum, hugyutak, perinealis regio)
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J Am Acad Dermatol, 2007;56:181-200; Int Arch Allergy Immunol 2005;136:205-216
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llexicus; epldermaliSIIECTOINSISRVAE

Lehetseges kivaltor gyogyszer leallitasa
Korai athelyezes eges(intenziv) osztalVira

?

IVIG , szteroid, plazmafrerezis
cyclosporin A, cyclophosphamid, thalidemid, pentexiiylin

Szupportiv kezeles

Folyadekhaztartas, enteralis taplalas, fajdalomecsillapitas;
Napi kotescsere narcosisban, sebkezeles
Szemkezeles, nyalkahartyak apolasa
Verkeszitmenyek
Antibiotikum




Keszenem asigyelmet!
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