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Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal
necrolysis (TEN) are severe life-threatening condi-
tions induced by pharmaceuticals. More than 100
pharmaceutical agents potentially implicated in
the development of TEN have been reported. The
medications most commonly causing TEN include
allopurinol, carbamazepine, sulfonamides, antibiot-
ics (aminopenicillins, cephalosporins, tetracyclines),
antimycotics, antiepileptics, and non-steroidal anti-
inflammatory drugs [1-3]. There have also been
reported cases of the so-called TEN-like lupus ery-
thematosus with a subacute course, extending over
weeks to months, without a known drug trigger.
TEN-like lupus erythematosus has been described
in patients with systemic lupus erythematosus. Skin
manifestations in patients with TEN-like lupus ery-
thematosus occur initially in sites of previous skin
eruptions typical of lupus and then gradually spread
over the entire skin surface [4, 5]. The differentiation
between toxic epidermal necrolysis and TEN-like lu-
pus erythematosus remains a major diagnostic chal-
lenge.

In this paper, we present a case of subacute toxic
epidermal necrolysis in a patient with lupus erythe-
matosus. A 66-year-old woman with systemic lupus
erythematosus, Sjégren syndrome and IgG k mono-
clonal gammopathy was admitted to the Department
of Dermatology for the diagnosis and treatment of
skin lesions persisting for approximately 6 months,
in the absence of improvement after outpatient treat-
ment (fig. 1). As reported by the patient, early skin
lesions presenting as small, round focal erythematous
and edematous lesions with a targetoid morphol-
ogy were limited to the skin of the hands. However,
they spread to the upper limbs and the trunk over
the course of a few weeks. Two months prior to hos-
pital admission, because of an exacerbation of skin
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Zespot Stevensa-Johnsona oraz toksyczna nekroliza
naskérka (toxic epidermal necrolysis - TEN) stanowiq ciez-
kie, zagrazajace zyciu schorzenia wywolane przez leki.
Opisano ponad 100 lekéw, ktére moga wywotywacé TEN.
Do lekéw, ktére najczedciej wywoluja te chorobe, naleza:
allopurynol, karbamazepina, sulfonamidy, antybiotyki
(aminopenicyliny, cefalosporyny, tetracykliny), przeciw-
grzybicze leki imidazolowe, leki przeciwpadaczkowe
oraz niesteroidowe leki przeciwzapalne [1-3]. Znane sa
przypadki tzw. wariantu toczniowego toksycznej nekro-
lizy naskérka z podostrym przebiegiem w czasie tygodni
lub miesiecy, bez ustalenia dziatania czynnika wyzwala-
jacego w postaci leku. Wariant toczniowy opisywany byt
u pacjentéw z toczniem rumieniowatym ukltadowym.
Zmiany skorne w przebiegu toczniowego wariantu TEN
powstaja poczatkowo w miejscach wczesniej istniejacych
wykwitéw typowych dla tocznia, a nastepnie rozprze-
strzeniaja sie na cala powierzchnie skéry [4, 5]. Rézni-
cowanie toksycznej nekrolizy naskérka i tzw. wariantu
toczniowego toksycznej nekrolizy naskorka (TEN-like
lupus erythematosus) jest niezwykle trudne.

Przedstawiamy przypadek podostrego rozwoju
toksycznej nekrolizy naskérka u pacjentki z toczniem
rumieniowatym. 66-letnia pacjentka z toczniem ru-
mieniowatym ukladowym, zespotem Sjogrena oraz
gammapatia monoklonalng IgG «, zostala przyjeta do
Oddzialu Dermatologii w celu diagnostyki i leczenia
wystepujacych od okolo 6 miesiecy zmian skérnych,
w zwiazku z brakiem poprawy po leczeniu w wa-
runkach ambulatoryjnych (ryc. 1). Wedlug pacjentki
pierwsze zmiany skérne w postaci drobnych, okragtych
ognisk rumieniowo-obrzekowych prawdopodobnie
o morfologii tarczy strzelniczej ograniczaty sie do skéry
rak, a nastepnie w czasie kilku tygodni rozprzestrzeni-
ty sie, zajmujac kolejno skére koriczyn gérnych i tuto-
wia. Z powodu zaostrzenia zmian skérnych pacjentka,
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Figure |. Patient on admission to the department. Confluent erythematous pat- }é}
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ches, erosions, and bullae

Rycina |. Pacjentka przy przyjeciu na oddziat. Widoczne zlewajace sie rumienie,

nadzerki i pecherze

lesions, the patient was consulted on an outpatient
basis by a rheumatologist who prescribed treatment
with hydroxychloroquine at a dose of 200 mg/day
and sulfasalazine at a dose of 1000 mg/day. Despite
the treatment, the patient’s skin lesions worsened, and
multiple flaccid bullae and erosions of the vermilion
border were observed. On admission to the Depart-
ment of Dermatology, the patient was in general good
condition. Physical examination revealed numerous
confluent focal erythematous and edematous lesions.
Within them, multiple flaccid blisters filled with se-
rous fluid and erosions covered partially with yellow
scabs were identified. Nikolsky’s sign was positive.
The skin lesions were painful and accompanied by
a burning sensation. The most severe skin changes
were found on the trunk and thighs. Erosions were
noted on the vermilion border and on the hard palate.
On admission, the patient was on chronic treatment
with hydroxychloroquine (200 mg/day) and predni-
sone (5 mg/ day). Sulfasalazine had been discontinued
for unknown reasons 4 weeks before the hospitaliza-
tion. Laboratory tests showed the following results: C-
reactive protein - 59.96 mg/1, LDH - 309 Ul leukopenia
(WBC) - 3.01 thousand /mm?, thrombocytopenia (PLT)
-106 thousand/mm?®, reduced levels of total protein,
albumin and calcium, and leukocyturia. Anti-nuclear
antibodies (ANA) at a titer of 1 : 2560 were detected
in the blood serum. The immunoblot test showed the
presence of anti-nuclear antibodies SS-A (Ro), Ro-52
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2 miesigce przed przyjeciem do szpitala, byla konsulto-
wana ambulatoryjnie przez reumatologa, ktéry wlaczyt
do leczenia hydroksychorochine w dawce 200 mg/dobe
oraz sulfasalazyne w dawce 1000 mg/dobe. Nastepnie
doszlo do zaostrzenia zmian skérnych z powstaniem
licznych pecherzy o wiotkiej pokrywie oraz nadzerek
na czerwieni wargowej. Przy przyjeciu na Oddziat pa-
cjentka byla w stanie og6lnym dos¢ dobrym. W badaniu
stwierdzono liczne, zlewajace sie ogniska rumieniowo-
-obrzekowe, w obrebie ktérych widoczne byly liczne
pecherze o wiotkiej pokrywie wypelnione trescig suro-
wiczg oraz nadzerki, czesciowo pokryte zéttymi strupa-
mi. Objaw Nikolskiego byt dodatni. Zmianom skérnym
towarzyszylo uczucie pieczenia oraz bél. Najwieksze
nasilenie zmian skérnych stwierdzono na tulowiu oraz
udach. Na czerwieni wargowej oraz podniebieniu twar-
dym stwierdzono nadzerki. W chwili przyjecia na od-
dziat pacjentka zazywata na state hydroksychlorochine
w dawce 200 mg/ dobe oraz prednizon w dawce 5 mg/
dobe. Sulfasalazyne odstawiono z nieznanych przyczyn
4 tygodnie przed hospitalizacja. W wynikach badan la-
boratoryjnych stwierdzono wartos¢ biatka C-reaktyw-
nego - 59,96 mg/1, LDH - 309 U], leukopenie (WBC)
-3,01 tys./ mm?®, maloptytkowosé (PLT) - 106 tys./mm?®,
obnizony poziom biatka catkowitego, albumin i wapnia
oraz leukocyturie. W badanej surowicy wykryto prze-
ciwciala przeciwjadrowe w mianie 1 : 2560. W badaniu
metoda immunoblotu wykazano obecnos¢ przeciwciat
przeciwjadrowych SS-A (Ro), Ro-52 oraz SS-B (La).
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and SS-B (La). No abnormalities were found on chest
X-ray. Ultrasound of the abdominal cavity revealed
an abnormally enlarged spleen. Treatment with meth-
ylprednisolone pulses (1.0 g for 3 consecutive days)
with concomitant empirical antibiotic therapy was
initiated. In the next step, prednisone at a dose of
0.75 mg/kg/day was added to the regimen, and hy-
droxychloroquine was discontinued. On day 7 of hos-
pitalization, the patient’s condition deteriorated. New
targetoid lesions and extensive detachment of the epi-
dermis were observed. Histopathological examination
of a skin specimen taken from erythematous lesions
showed full-thickness epidermal necrolysis and peri-
vascular infiltration consisting of lymphocytes. Based
on the clinical picture and results of additional ex-
amination, toxic epidermal necrolysis was diagnosed.
The patient was transferred to the Intensive Care Unit
(ICU) for treatment escalation. During the patient’s
ICU stay, a total of six plasmapheresis treatments
were performed. Glucocorticosteroid therapy was
continued, and symptomatic and topical therapies
combined with rehabilitation were started. The pa-
tient required periodic transfusions of blood products
and albumin supplementation. The treatment brought
about a gradual improvement in the patient’s general
condition, and inhibited the progression of toxic ne-
crotic epidermal detachment. The patient was trans-
ferred to the Dermatology Department, where treat-
ment with prednisone (30 mg/day) was continued,
resulting in complete resolution of erosions.

Toxic epidermal necrolysis is a severe cutaneous
adverse reaction precipitated by medications, with
a potentially life-threatening course. Every patient with
suspected SJS/TEN should be immediately referred to
hospital to confirm the diagnosis, assess the severity of
the pathological process, and institute treatment. In the
treatment of TEN, early diagnosis, immediate discon-
tinuation of drugs suspected of inducing the patient’s
skin reaction, and prompt introduction of supportive
therapy are of key importance. Supportive treatment
consists of appropriate wound and skin care, proper
hydration and nutrition of the patient, correction of
electrolyte imbalances, pain management, and preven-
tion and treatment of potential infections. Regular oph-
thalmological examinations are recommenced to detect
and treat ocular complications. Aside from supportive
treatment, there are currently no recognized therapies
for toxic epidermal necrolysis. Therapeutic modalities
used in clinical practice include glucocorticosteroids,
intravenous immunoglobulins, cyclosporine, plasma-
pheresis, and anti-TNF drugs. To date, there are no reli-
able scientific data on the effects of individual drugs on
the course and outcomes of toxic epidermal necrolysis.
However, there is a growing body of evidence show-
ing that cyclosporine at a dose of 3-5 mg/kg/day has
a potential to slow the progression of SJS/TEN [6, 7].
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W RTG Klatki piersiowej nie stwierdzono nieprawidto-
wosci. Badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej wy-
kazato powiekszenie $ledziony. Do leczenia wiaczono
metyloprednizolon dozylnie w pulsach w dawce 1,0 g
przez 3 kolejne dni pod ostong antybiotykoterapii em-
pirycznej, a nastepnie prednizon w dawce 0,75 mg/kg
m.c./dobe oraz odstawiono hydroksychlorochine. W 7.
dobie hospitalizacji obserwowano pogorszenie stanu
ogoblnego chorej, pojawienie sie nowych zmian skoér-
nych o typie tarczy strzelniczej oraz nasilone spelzanie
naskoérka na duzej powierzchni skéry. W obrazie histo-
patologicznym wycinka pobranego z zmian rumienio-
wych wykazano martwice naskérka na catej grubosci
oraz okolonaczyniowy naciek zlozony z limfocytow.
Na podstawie obrazu klinicznego oraz wynikéw badar
dodatkowych ustalono rozpoznanie toksycznej nekro-
lizy naskérka. Pacjentke przekazano na oddziat inten-
sywnej terapii w celu leczenia. W czasie hospitalizacji
na oddziale intensywnej terapii wykonano 6 zabiegéw
plazmaferezy, kontynuowano glikokortykosteroidote-
rapie, wdrozono leczenie objawowe, miejscowe oraz
rehabilitacje. Chora okresowo wymagata transfuzji pre-
paratéw krwiopochodnych oraz suplementacji albumi-
nami. W wyniku zastosowanego leczenia obserwowano
stopniowa poprawe stanu ogélnego oraz zahamowanie
postepu toksycznego martwiczego oddzielania sie na-
skorka. Pacjentke przekazano na Oddzial Dermatologii,
gdzie kontynuowano stosowanie 30 mg prednizonu na
dobe, uzyskujac calkowite wygojenie nadzerek.
Toksyczna nekroliza naskorka stanowi ciezka,
skorna reakcje niepozadana zwiazang z lekami,
o przebiegu potencjalnie zagrazajacym zyciu. Kaz-
dy pacjent z podejrzeniem SJS/TEN powinien zo-
sta¢ niezwlocznie skierowany do szpitala w celu
potwierdzenia diagnozy, oceny nasilenia procesu
chorobowego oraz ropoczecia leczenia. W terapii
TEN kluczowe znaczenie ma wczesne rozpoznanie,
natychmiastowe odstawienie podejrzanych o wywo-
tanie reakcji skérnej lekéw oraz szybkie wdrozenie
leczenia wspomagajacego. Leczenie wspomagajace
obejmuje prawidlowe zaopatrzenie ran i pielegnacje
skory, odpowiednie nawodnienie i odzywienie pa-
cjenta, wyréwnanie zaburzen elektrolitowych, lecze-
nie przeciwb6lowe oraz prewencje i leczenie ewen-
tualnych zakazen. Wskazane sg regularne badania
okulistyczne w celu wykrycia i leczenia powiklan
ocznych. Poza leczeniem wspomagajacym nie ma
obecnie uznanych terapii toksycznej nekrolizy na-
skorka. W praktyce klinicznej stosowane sa glikokor-
tykosteroidy, dozylnie immunoglobuliny, cyklospo-
ryna, plazmaferezy oraz leki anty-TNF. Dotychczas
brakuje wiarygodnych danych naukowych o skutecz-
nosci poszczegolnych lekéw na rokowanie i przebieg
toksycznej nekrolizy naskoérka. Istnieje jednak coraz
wiecej dowodow, Ze cyklosporyna w dawce 3-5 mg/
kg m.c./dobe moze spowolni¢ postep SJS/TEN [6, 7].
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