STEVEN-JOHNSON SYNDROME

Lot dich: NT HM
TLTK: Amboss 2024
TOM TAT

SJS 14 phan (ng da hiém gap trung gian mién dich gay bong nudrc va bong ldp thurgng
bi lan réng. SJ5 nhin chung dwrge kich hoat do cac thudc (eq, cac Is:hang sinh nhat dinh
va cac thudc Chﬂﬂg ﬁ:}ng kinh). Bénh nhan f:neu hién 1-3 tudn sau tiép xic véi thude co
biéu hién sdt va cdc triéu chimg khac gibng cim. Ton thuong da mun nudc
(vesiculobullous). dau tang va sau cing hinh thanh cac & leét lan rong. bdng ndng. lén.
Mang niém mac ciing dac trirng chiu anh huwdmg va bénh nhan bigu higén vai loét miéng,
loét sinh duc, vafhoac viém két mac nang. Khi > 30% ving da chiu anh hudng, bénh ly
durorc gm la TEN. 5J5va TEN lien quan dén i & tir vong cao, vi gy giam thé tich vathodc
sdc nhiém tring. Chén dodn chi }reu dura vao |am sang, nhung sinh thiét da cé thé héd
try chéan doan va loai trir cac nguyén nhan khac. Phurong phap diéu tri quan trong nhat
la ngung cac ﬂﬁum: nghi ng&. Bliéu tri hé tro (bd dich hoi strc. khang sinh) cd thé can
trong diéu tri soc.

BINH NGHIA

« Phan tmg da hiém gap trung gian mién dich gdy bong thuong bi lan réng, co fi 16
¥ vong cao
» 3J5 va TEN khac nhau vé mic d6 nang cia bénh (dwra vao dién tich bé mat ving
da ton thurong)
o =10%-5JS
o 10-30% - SJS/TEN chéng lap
o =30% - TEN (5J5 nang)

DICH TE

e Tile mac hang nam: ~ 5/1,000,000 ca
o D5 tudi khai phat: bat ki dé tudi nao.

o Gidi: MNir > Nam (5:3)
NGUYEN NHAN

o Yéutdthucddy: _
o Thudc (yéu 16 khdi phat thudng gap nhat, ~ 80% cac tnrdng hop)
» Khang sinh: sulfonamide (eg, TMP/SMX), aminopenicillins,
fifampicin)
* Corticosteroids
»  (Cac thudc antiretroviral (eg, nevirapine)



» Thudc dieu tri déng kinh: phenytoin, phencbarbital, lamotrigine,
valproic acid, carbamazepine, ethosuximide
Oxicam NSAIDs (eg, piroxicam)
Allopurinol
=  Sulfasalazine

& Nhiém tring: mycoplasma, CMV, herpas

o Hiém: vaccin, thai ghep

o Vo can
o Yéutd nguy co
= MNhiem HIV
o Kiéu hinh HLA nhat dinh
o en ma hoa cho men CYP

SINH LY BENH

.

. Benh sinh chira diroe hiéu rd nhung diroc cho 13 lién quan dén phan Lrng qua
man mudn (type IV): tang hoat dong te bao cytotoxic T-cell dac higu cho thudc —
gidi phdng granulysin (mdt protein ly gidi t& bao) khong 1é co ché — phd hay
keratinocytes.

BAC DIEM LAM SANG

» Pha tién triéu (bat dau 1-3 tudn sau khi ding thudc): sét cao (thudng > 39°C), mét
mdi, dau hong, dau cor, va/hodc dau khdp
» Céc tdn thirong da xudt hién 1-3 ngay sau khi khdi phét triéu chiing tién trigu
= Biéu hién theo trinh tuw;
1. Dat dé (purpuric), dau
» (o thé targetoid
*  Thuwong & mat va than minh
2. Tén thirong hinh thanh bong nude va'hoic mun nuwrdre, Nikolsky (+)
3. Hoai tir thirong bi lan réng va trot da {nhu bdng ndng dién mng]
4. Lanh: 1-2 tuan sau khi trot thurong bi va hoan toan trong vai tuan
= Mang niém mac: ludn ludn chiu anh hudng
=  Niém mac miéng & hong: viém miéng, luii, loét miéng
= Viém két mac ndng, loét gidc mac: so nh sdng, dau mat
* Viém niéu dao, viem sinh duc va'hoac loet quanh hau mon
= Loét thue quan vathodc hep (it gap). nuét kho
=  Ton thuong khi quan (it gap)
= Ton thuong rudt non, dai trang (hiém gap): tiéu chay, tiéu phan den,
long rudt. thing rudt _
= (¢ thé phat trien thanh séc
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CHAN BOAN




SJS chdl yéu la chan doan l&m sang (dira vao tién s ding thudc va nhiém tring, dic
biét 1a HIV) dwroc ho tror nhé sinh thigt da va cac chi st xét nghiém khac.

Sinh thiét da
= Hoai tlr keratinocyte
o Tham nhiém eosinophil
o Subepidermal split
Giam bach cau
T BUN
Tang dwdng mau
TAST, ALT

BIEU TRI
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Ngung cac thudc ‘nghi ngdr
Bicu tri hé tro: gmng VO hang
= B dich hai sirc va thay thé leong dich mat tiép theo
o Quan Iy vét thurong
= Biéu tri khang sinh trong fm*u:a'ng horp nhiém tring huyét
= Cyclosporin c6 thé [am cham dién bién
Hai chan chuyén khoa da liéu & mat
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CAC THUOC BIEU TRI

Steroids: Biéu tri sém voi steroids lién guan dén cai thién két cuc. Steroid uﬁng
24h-48h tir lic khdi phat bénh va giam dén trong 7-10 ngay sau do cho ket qua
tot nhat. Dexamethasone 8-16 mg/d dugc kl"ll.!'_l,u’EJ'I cdo, nhung lidu cao hon duge
xem xét néu can thiét Trc-ng trrérng hop dap LFng chua du, lidu corticosteroid cd
thé tang 4mg trong ngay tiép theo va danh gia lai trong ﬂgay t|ep theo.
Methylprednisolon diéu tri tan cdng (MPT) dugc tim thay gidp giam ndng dd
cytokine tién viém nhwr interferon-y, TNF-o, IL-6 va cai thién £ 1& sdng con & bénh
nhan TEN. Nhung vai di liéu khac cho thay viéc ding steroids lién quan dén tang
théi gian ndm vién. Do d6, viéc ding corticosteroid trong TEN van con tranh céi.
Cycosporin: Thudc diéu hoa mién dich thit hai trong diéu tri SJS-TEN. N6 tac dong
[én granulysin, mdt chat trung g|an quan trong cla chét theo chu trinh
keratinocytes; va do d6, gidp dirng dién tién bénh. Trong mat ngh|er| CLFU gan déy
tir An B4, cyclosporin ligu 3 mg'kg/liéu chia 3 lan trong 7 ngay va sau dé giam dan
trong 7 ngay t|3ap theo. 2
Tacrelimus: Gan day, 1 bénh nhén SJ5 do phenytein duoc cho tacrolimus liéu 0,12
mg'kg/d chia 2 lan. Bénh nhan cho thay cai thién dang ké trong vong 48 gio.
Tacrolimus gidm dan sau 3 ngay, vii tdc d6 0.5 mglkg/d.



s IVIG: Theo céc khao sat gan day, day la thudc diéu hoa mién dich thudmg ding
nhat, dugc dang trong diéu tri SJ5-TEN. No dugc ding vai lieu 2g/kg. IVIG liéu
thap duwéng nhu an toan va hiéu qua trong TEN. Két hop IVIG liéu thap va steroids
hiéu gua hon vi no lam giam fi le tr vong va gidp phuc héi nhanh so voi steroid
don dic trong TEM. . .

o Cac dieu tri khac: Cyclophosphamid, loc huyét trrong, NAC finh mach, cac thuodc
sinh hoc...
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