OBS! Utskriven version kan vara ogiltig. Verifiera innehéllet.

Galler for: Hudmottagning Uddevalla sjukhus

Innehallsansvar: Kirsten Kiissner, (kirku), Overldkare

Rutin
Giltig fran: 2025-10-30
Giltig till: ~ 2027-10-30

Granskad av: Flera granskare finns - se eftersattsblad

Godkand av: Erika Axelsson, (eriax), Verksamhetschef

Toxisk epidermal nekrolys
(TEN)/Stevens-Johnsons
syndrom (SJS) -
Checklista handlaggning

Indelning

e SJS <10% av kroppsytan med hudavlossning

e Intermediar form 10—30% av kroppsytan med hudavlossning
e TEN >30% av kroppsytan med hudavlossning

Vid samtliga av tillstdinden har 90% slemhinneengagemang.

(hudavlossnad kroppsyta= avlossnat plus omraden med positiv
Nikolskys tecken)

Konsfordelning:

Man: Kvinnor 1: 2

Riskfaktorer

Hiv-infektion

Malignitet, i synnerhet hematologisk

SLE

Samtidig stralbehandling eller behandling med UV-ljus
Genetiska faktorer, (till exempel karbamazepin och asiater)
Snabb insattning av hogdoserat lakemedel

Symtom talande for SJS/TEN

Lakemedelsinsattning eller febersjukdom senaste 5—28 dagarna

(eventuellt snabbare om patienten tidigare varit exponerad for

lakemedlet). Om det finns liakemedel som redan ar utsatta, titta pa

halveringstiden for att utvardera om det fortfarande kan orsaka symtom.
e Feber, ofta kring 39° och sjukdomskinsla senaste dagarna
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e Smartsamt exantem med snabb spridning

e Erytematosa makuldra omraden, targetoida lesioner, diffust erytem som
overgar i vesikler / bullae

e Positiv Nikolskys tecken

¢ Smairtsamma slemhinneerosioner i mun/lappar, 6gon, genitalt

e Omraden med epidermal nekros och avlossning

Differentialdiagnoser

Erythema multiforme

Staphylococcal scalded skin syndrome (SSSS)

Bullos impetigo

Linear IgA dermatos

Akut generaliseras exantematos pustulos (AGEP)

Pemfigus

Pemfigoid

Drug Reaction with Eosinophilia and Systemic Symptoms (DRESS)
Morbilliformt lakemedelsexantem

Utldsande orsaker

e Likemedel:
Fraga efter kinda lakemedelsreaktion/allergier
De vanligaste ldkemedlen som orsakade SJS/TEN ar:
Allopurinol
Antiepileptika, framfor allt aromatiska (fenytoin, fenobarbital,
karbamazepin) och lamotrigin
Furosemid
Antibiotika
Analgetika, framfor allt NSAID
Nevirapin (antiviralt lakemedel)
ACE-himmare
Protonpumpshammare
Cancerlakemedel (Thalidomid, Capecitabine, Afatinib,
Vemurafenib, Tamoxifen, immuncheckpoint inhibitorer)

e Infektioner:
Mykoplasmapneumoni (10—20 % vid SJS)
Herpes simplex
Annan infektion

I 25-33% av fallen, i synnerhet bland barn, hittas inget utlosande
lakemedel eller nagon utlésande infektion.
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Handlaggning

Vid misstanke om TEN/SJS gor foljande:

e Satt ut alla lakemedel som kan sattas ut

e Provtagning:
4 mm stansbiopsi for PAD (vid blaskant) och IF (perilesionellt). Begar
snabbsvar. Biopsier syftar till att bekrafta diagnosen, men viantan pa
biopsisvar ska inte fordroja handlaggningen.

e Lab: SR, CRP, blodstatus, Diff, leverstatus, S-urea, S-glc, S-bikarbonat,
kreatinin, Na, K, B-elfores, albumin

e Vid misstanke:
Herpes simplex PCR
Mykoplasma pneumoniae Ig G, IgM
Frikostig baktodling fran hud, kroppsoppningar, blod, urin
Lungrontgen (vid OLI-symptom)

e Kontroll av:
Blodtryck, puls
Smarta enligt VAS
Temp
Vikt
SCORTEN (validerad for bedomning dag 1 och 3 vid paborjad vard
for TEN/SJS) hudavlossnad kroppsyta= avlossnat plus omraden
med positiv Nikolskys tecken

Oberoende prognostisk faktor Poing

Alder > 40 ar 1

Malignitet Ja 1

Hudavlossnad >10% 1

kroppsyta Total poing | Mortalitet
Takykardi > 120/min 1 0-1 3%

S-urea > 10mm01/1 1 2 12%
S-glucos >14mmol/] 1 3 35%
S-bikarbonat <20mmol/I 1 4 58%
SCORTEN 7 >5 90%

¢ Vid slemhinneengagemang Gvervag frikostigt foljande konsulter:
o Ogon- for att forhindra sammanviaxning och framtida blindhet. I vintan
pé konsult kan Viscotears eller Occulentum simplex anviandas x 4.
o ONH- for att forhindra sammanvixningar i matstrupe/svalg/luftstrupe.
o Gyn- for att forhindra sammanvixning av slemhinnor i vagina. Fraga
efter fuktande/smorjande lokalbehandling, lokala steroider.
o Tandlakare.

o . O

Vardniva

Patienter med hudavlossning> 5% behandlas inneliggande.

Vid omfattande hudengagemang (> 20% eller >10% hos barn eller
aldre eller med annan svar skada/sjukdom) ska forflyttning till BRIVA
pa Linkopings Universitetssjukhus diskuteras. Patienter med
hudavlossning mellan 5-20% laggs efter lokal 6verenskommelse in pa
infektionskliniken NAL med tita konsultbedomningar genom
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hudldkaren. Se styrdokument Hudavlossning genom
lakemedelsreaktion eller infektion

Behandling pa avdelning

e NEWS
¢ Rumstemperatur 30—32° alternativt andra virmebevarande
atgarder.

Folj vatska och elektrolytbalans.
e Trombosprofylax med ldgmolekylart heparin samt mobilisering sa
snart som mojligt.
e Sakerstall naringstillforsel eftersom det foreligger stort
naringsbehov.
Adekvat smartbehandling styrt med hjalp av VAS.
Infektionskontroll pa grund av hog sepsisrisk.
Folj CRP, leukocyter, differential blodstatus.
Tempkontroll 3—4 x dagligen.
Steril hantering.

Upprepade odlingar fran huden, speciellt pa krustbelagda
omraden.

e Stillningstagande till antibiotikabehandling efter odlingssvar.
e Kom ihag fortlopande 6gon-, 6ron-nisa-hals- och gynkonsult.

Vanligen nar sjukdomsaktiviteten sitt maximum efter 5—7 dygn, dock
beroende av utlosande lakemedlets halveringstid.

Lokalbehandling/omvardnad

Hudavlossningens omfattning ska virderas dagligen.

Tvitta med ljummet koksalt. Overviga att tvitta/badda avlossnade
hudpartier med Prontosan/ klorhexidinlosning/kaliumpermanganat
0,1%. Om allméantillstand tillater daglig dusch med mjuk vattenstrale.
Ta hél pa blasor, men lamna bléstaket som ett biologiskt forband.
Overvag topikala antibiotika pd omriade med misstankt
infektion/kolonisering.

Smorj forsiktigt med vitt vaselin pa hel hud eller runt eventuella
blasor, tack med salvkompress (till exempel Jelonet).
Salvkompresserna kan, innan de ldggs pa huden tackas med ett extra
lager av vitt vaselin. Det ar viktigt att forband inte fastnar och blir
svara att ta bort. Vid hog grad av vatskning tack med uppsugande
forband, till exempel Aquacel extra. Nar saren, sarskilt i forloppet inte
vatskar sa mycket kan Mepilex transfer anvindas som saromlaggning.
Anvind absolut inte férband med haftande kant eller tejp.

Omliggningsmaterial fixeras hellre med bomullslinda, tubgas eller
nit. Overviig omliggning med silverinnehéllande forband (Aquacel
AG, Mepilex Ag) vid ytlig infektion, dock inte pa for stora hudytor pa
grund av risk for systemisk absorption. Klader och sangklader bytes
dagligen for att minska infektionsrisk. Eventuellt Metalline-lakan i
stillet for klader/sangklader.
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Ifall av slemhinnerosioner kan lokalbehandling med grupp 3 steroid
over max 5 dagar overvagas. Erosioner skyddas med vaselin.
Antiseptisk munskoljning (till exempel Klorhexidin) bidrar till
snabbare sarlakning.

Systemisk immunmodulerande
behandling

Det finns ingen 6vertygande evidens for att systemisk behandling
forbattrar 6verlevnaden jamfort med enbart understodjande
behandling. Ifall av systembehandling bor detta ske i tidigt stadium
direkt efter diagnosen. Komorbiditeter och patientens bakgrund bor
beaktas vid val av behandling. Vid langre symptomférlopp och utan
progression under de senaste 24 timmar ar nyttan av nyinsatt
systembehandling tveksam.

Som progression giller utbredning av rodnad eventuell med
blésbildning eller hudavlossning. Nya bldsor pa redan befintlig
hudrodnad riknas inte som progress.

Om systemisk behandling 6vervags rekommenderas foljande
alternativ:

TNF-hammare Etanercept 50mg s.c som engéangsdos
Kontraindicerad vid: sepsis, aktiv tuberkulos

Ciklosporin 3-5mg/kg/dag p.o. uppdelat pa 2 doser, ges i 2 veckor
Kontraindicerad vid sepsis, njurinsufficiens III-IV, akut njursvikt,
daligt installd art. hypertoni
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