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. |k olarak 1956'da Alan Lyell tarafindan "derinin haslanmasina benzeyen bir
dokuntu” olarak tanimlandi.

* TEN insidansi tahmini olarak yilda milyonda 1-1,4 vaka arasindadir. TEN
etiyolojisinde cogunlukla ilaclar karsimiza cikmaktadir.

« Akut baslangic

* Tipik klinik belirtiler

o Hizli seyir

« Deri hassasiyeti

« Pozitif Nikolsky belirtisi

« Gevsek ve bUyUk buUllerin genis, erode alanlar birakarak acilmasi



* Deri yuzeyinin %30'undan fazlasinda ayrnismalar
« 2 veya daha fazla mukozanin tutulumu

* Oral mukoza tutulumu siddetl

» Efiyolojide %80-90 oraninda ilaclar sorumludur.

* Ayrica, basta HIV olmak Uzere cesitli
enfeksiyonlar, graft versus host hastaligi, asilar,
radyoterapi, lenfoproliferatif hastaliklar ve baz
kimyasal ajanlara maruz kalma da etken olabllir.

- |diyopatik TEN olgularn da bildirilmistir.



RIKS FAKTORLERI

* HIV enfeksiyonu.

« Kanser.

« SJS/TEN gecmisi

» Allede SJS/TEN Oykusu.
« Genetik faktorler.



KOMPLIKASYONLARI

« Sepsis

Akciger tutulumu.

Gorme bozuklugu.

Kalicr cilt hasar (katlanti bolgelerinde skatrisler)
Vajinal yapisiklikiar.

Duygusal rahatsizlik.

Komplikasyon risk yUksek grup: 70 yasin Uzerindeki kisiler, karaciger sirozu,
metastatik kanseri olan kisilerdir.



T
ETIYOLOJIDE EN SIK BILDIRILEN
ILACLAR

- Nonsteroidal antiinflamatuarlar

- Allopurinol,

- Lamotrijin,

- Fenitoin,

- Valproik asit, Fenobarbital

- Karbamazepin gibi antikonvulsanlar,

- Antibakteriyel stlfonamidler ve antiretroviral nevirapin yer alr.

« Diger daha az iliskili ilaclar tetrasiklin ,doksisiklin, siprofloksasin, sefalosporin ve
amoksisilin

* Nivolumab , Pembrolizumab
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PATOGENEZ

» Genetik bir bilesen (kisisel) ve Granulysin, IL-15,
IL-13, Fas ligandi gibi diger birkac kemokin,
keratinosit hucre olumu ile iliskilendirilmistir.

*|L-33 ve TGF-betal, SJS/TEN'de hastalik siddetini
degerlendirmek icin potansiyel biyobelirtec
olabllir

e Interldkin-15'in Granulysin Uretimini upregule
etfigli ve SJS/TEN'de ciddiyet ve mortalite ile
iliskill oldugu ileri surblmustur.




PATOGENEZ

* Artmis perforin , Granzyme B, TNF-alfa ve FasL
duzeyleri SJS/TEN lle iliskili bulunmustur.

« BUI sivisinda artmis granulysin konsantrasyonu

S.

S/TEN siddetiyle korele bulunmustur.

* B

- calismada bul sivisinda TNF-a, interferon

Y(INF-y), IL-6, IL-1, IL-10, and IL-18 seviyelerinin
arttigr gosteriimistir.






. st

N SJS/TEN PATHOGENESIS

blister Nuad

; ) detachmentof | .. PTSD
y ' fever

2. necrotic = apoptotic

s keratinocytes -~ ke‘t)a m\ocytes i vision loss
- NG

=] o 2 mucosal
= involvement

¢ ® sepsis
L s ® P
» o o : o
s
a'f:'t;:‘r;rr‘\I s ol v * “pertorin®*

3 granzyme B

DERMIS

J 1 @
0C N & : .—) f
*

W
@~ epidermal }
y drug- detachment
. \ specific
() T-cell
lymph node offerent ur : o
¥ lymph
— e o — >
. \ R — erosive
S e I~ L ] hemorrhagic
2 o) e " o lesions
7 o #»* granulysin / IFN
J L

pain weakness

peptide

sTmec o wa

drug
( ¢ ‘-:LT-‘L'\,’ 1(:11@

',‘"’\—/ ‘J“
ve

v
@ ¥ granulysin

Keratinocyle >

White et al. J Allerev Clin Immanol



/,f‘
/TEN TANISI ICIN POTANSIYEL

BIOMARKERLER

*Akut faz sirasinda SJS/TEN hastalarinin derilerinde CCL-27 seviyeleri
yUkselmistir.

*Nekroptozun veya diger adiyla programlanmis nekrozun SJS/TEN'deki
rolU bircok calismanin odak noktasi olmustur.

*Nekroptoz, apoptozdan farklidir, cUnkU hUcre 6lumu, zar gecirgenligini
degistiren ve kaspazlarn katilimi olmadan hocre lizisi ile sonuclanan dis
tetikleyicilerin sonucudur.

*Nekroptotik keratinositler, RIP3'U hastalann serumlarna salar ve seviyeleri
nekroptoz derecesi ve hastaligin ciddiyeti ile iliskilidir. Dolayisiyla RIP3
seviyeleri SJS/TEN ve eritema multiforme ayrimini belirleyebilir.

Frantz et all .Medicina 2021, 57, 895



CUTANEOUS

Case Reports > Cutis. 2019 Apr;103(4):E6-E8

Asboe—Hansen sign in toxic epidermal necrolysis

ling ', Kathryn L Anderson 2, William W Huang 2

sand

*Asboe-Hansen isareti (indirekt Nikolsky
belirtisi'veya "Nikolsky Il isarefi olarak da bilinir), §
bUIUN tepesine basing uygulandiginda bir bulun }*
bitisikteki bUlsUz deriye dogru genislemesidir.
*TEN tanisi koymak icin faydali bir test . |
*SJS ve TEN'deki dikkate deger morbidite ve
mortalite nedeniyle, dogru tani klinikopatolojik
korelasyona dayandigindan, lezyonel biyopsi
bolgesi icin Asboe-Hansen isareti denenmelidir.




TUkenmez et all. TURKDERM 2005; 39:
136-141




Fig. 20.7 Mucosal
involvement in Stevens
Johnson syndrome. A
. ) L&

ans of the with this

Wolfram H. et al) Bolognia 4™ Edition
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Fig. 20.9 Clinical features of toxic epidermal necrolysis (TEN), A Detachment
of large sheets of necrolytic epidermis (>30% body surface area), leading to
extensive areas of denuded skin. A few Intact bullae are still present

B Extensive symmetrnic hemorrhagic crusting of the face with areas of
denudation. € Epidermal detachment of palmar skin. D Note the rolled and
folded sheets of detached epidermis at the edge of denuded skin In addition
to widespread erythema and intact bullae

Wolfram H. et al) Bolegnia 4™ Edition 2018.




PATOLOJI

* Frozen ve rutin histopatolojik degerlendirme acisindan iki biyopsinin alinmasi
onerilir.

« Biyopsi epidermisi icermelidir; temel patolojik degisikliklerin epidermiste
oldugu unutuimamaldiur.

« TUm epidermis nekrotik gorunUmdedir. Hasar ozellikle bazal ve spindz
tabakadadrr.

« Subepidermal ayrisma saptanabilir. Genellikle papiller dermiste hafif
dUzeyde bir mononukleer hucre infiltrasyonu gozlenir .

« Dermisin gorece daha az etkilenmesi “Dermal sessizlik” olarak da adlandirilrr.
Eritema multiforme ve bulloz pemfigoid de dermis etkilenir.
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b - Wi e Fig. 2 Histopathological findings in TEN. a Extensive subepidermal

v hemorrhage, hemosiderin deposition, completely detached necrotic
epidermis without significant inflammatory filtrates. H&|
- w. magnification x50, b Completely detached necrotic epidermis. H&I
\ magnification *400. ¢ Sparsely adhering necrotic epidermis in bordes

arca, H&E, magnification 400

. Clinic Rev All

anne L. et a

Fig. 20.13 Toxic epidermal necrolysis - histopathologic features. Apoptotic
keratinocytes are present individually and in clusters within the epidermis
Subtle vacuolar changes along the basal layer are accompanied by minimal
infammation, with scattered lymphocytes within the epidermis fesy, Lo




AYIRICI TANI

Eritema multiforme major

Pemfigus vulgaris

Likenoid ila¢ erupsiyonu

Stafilokoksik haslanmis deri sendromu

Bulloz pemfigoid

Jeneralize fiks ila¢ erupsiyonu

Lineer IgA bulloz dermatozu

Akut jeneralize ekzantematdz pUstiloz (AGEP)
Paraneoplastic pemfigus

Fototoksik erUpsiyon

Akut veya subakut kutandz lupus ile birlikte epidermal nekroz (Rowell syndrom)
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AYIRICI TANI

Fixed drug eruption (a) Extensive disease showing pigmented macules, some with blistering (b) bullous
variant resembling SJS and (c) acute fixed drug eruption showing indurated oedematous plagues

Drug reaction with eosinophilia
and systemic symptoms (DRESS)
showing (a) exfoliative dermatitis
with severe scaling in a background
Lichenoid drug reaction (LDR) showing (a) pigmented macules (b) violaceous erythema of the lips and of erythema and (b) indurated
(c) recurrence on re-exposure o the same drug. The depigmented area represents original sequelae of LDR erythematous macules
and the violaceous areas developed on re-exposure 1o the drug and papules

Peter et al. J Allergy Clin Immuhno! Prac




AYIRICI TANI

Acute generalized exanthematous pustulosis (AGEP) (a) classic flexural Vasculitis showing (a) palpable purpura on the lower legs and
pustules (b) small pustules on a background of indurated erythema (b) a more severe variant showing blisters and uleceration

Stevens Johnson syndrome (SJS) and toxic epidermal necrolysis (TEN) (a) focal tender erythematous macules on the palms in SJS (b) focal areas of
early epidermal necrosis in a background of erythema in a pregnant woman with SJS (¢ and d) stripping of the epidermis on the back and palms m TEN

D

Peter et al. J Allergy Clin Immuno! Pract



STUJI-GARIN VE ARKADASLARI

TANIMLAMI1S

| SCORTEN Mortalite

Prognostic factors Points riski

Age >40 years 1

Heart rate >120 bpm 1 SCORTEN O‘] > 32%
Cancer or hematologic malignancy 1

BSA involved on day 1 >10% 1 SCORTEN 2 > ] 2] %
Serum urea level (>10 mmoli) 1

Serum bicarbonate level (<20 mmol/l) 1 SCORTEN 3 > 353%
Serum glucose level (>14 mmol/l) 1

SCORTEN 4 > 58.3%

SCORTEN Mortality rate (%)
0-1 3.2

> 12.1 SCORTEN 5 veya > 90%
j Z;j daha fazla

S 90
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A contemporary snippet on clinical presentation and
management of toxic epidermal necrolysis

Piyu Parth Naik

Affiliations + expand
PMID: 36118413 PMCID: PMC9476246 DOI: 10.1177/2059513122112238"
Free PMC article

« Son zamanlarda SCORTEN'e alternatif
olarak ABCD-10 skoru tanimlanmistir
(Yas, Bikarbonat, Kanser, Diyaliz, %10
vUcut yuzey alani).

full te r\t




Table 5. SCORTEN and ABCD-10 Scoring System:s.

SCORTEN ABCD-10
Parameter Weight Parameter

Age > 40 years 1 Age > 50 years
Malignancy—Yes Serum Bicarbonate < 20 mmol/L
BSA detached > 10% Active Cancer—Yes
Serum bicarbonate < 20 mmol/L Dialysis prior to admission—Yes
Serum urea nitrogen > 28 mg/dL
Serum glucose > 252 mg/dL
Tachycardia > 120 bpm
Maximum score possible

BSA Involvement > 10%

D | [ Y Y WY g

Table 6. Estimated mortality in patients with S]S/TEN.

Estimated Mortality in Patients with SJS/TEN

SCORTEN Score Estnmatiﬁ"‘?donallty ABCD-10 Score Eshmate(c‘iyl;/lortahty
0-1 3.2 2.3

12.1 5.4

35.3 12.3

58.3 25.5

45.7

67.4

83.6

Frantz et all .Medicina 2021, 57, 895

—_—
—

U] W] I M| =

=90

vV
o)




« Hastaligin 6zelligi nedeniyle genis serili, karsilastirmali, kanit
dUzeyi yUksek calismalar gerceklestirlememektedir.

* Bu nedenle tedavide cok sayida secenek kullanimasina
ragmen etkinligi kanitlanmis bir ila¢ bulunmamaktadrr.

» Son yillarda ozellikle TEN'li hastalarin dncelikle yanik
merkezinde, olasi degilse yogun bakim Unitelerinde takibi
daha cok kabul gormeye baslamistir

« Hastaligin siddeti ve verilen saglik hizmetinin kalitesi
hastaligin prognozunu ve dogal olarak da mortalite oranini
belirler.




TE

DAV

« Mortalite orani TEN' de %30-60 arasinda degismektedir.

« Sepsis ve coklu organ yetmezligi en dnemli olum
nedenleridir.

» Pulmoner emboli, akut solunum sikintisi sendromu (ARDS),
kalp yetmezligi, gastrointestinal kanama, sivi ve elektrolit
dUzensizligi ile bobrek yetmezligi diger 6lum nedenleridir.

» Sanftral kateter kullanimindan sepsis riski nedeniyle
olabildigince kacinimalidir. Bu amac icin periferik
damarlarin tercih edilmesi Onerilmektedir
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1. DESTEKLEYICI TEDAVI

« Sivi elektrolit dengesinin saglanmasi ve beslenme destegi
« Dis ortam isisinin ayarlanmasi: 30-32°C olmalidir

. Infeksiyondan korunma ve gelisimiyle mUcadele etme; (Dogrudan antibiyofik
baslanmasi Onerilmez; deri, mukoza, kan vb. érneklerden yapilan kUltUrlerde Ureme
olursa, bu sonuca uygun antibiyotik secilmelidir.

« GOz bakimi (2 saatte bir gbz damlalarn, fizyolojik salin ve gerekirse topikal antb)
« Solunum destegi

« AQr ve anksiyetenin kontrolu; morfin gibi analjezikler ve diazepam gibi trankilizanlar
kullanilabilir,

« Tromboemboliriski degerlendiriimeli ve gerekli durumlarda hasta heparinize
edilmelidir.

» Stres Ulseri gelisiminin dnlenmesi dnemilidir



S B
2-TOPIKAL TEDAVI

BUyuk saglam buller dikkatle direne edilmeli, kb¢cUk buller oldugu gibi
birakilmaldir.

Kiviim bolgelerindeki nekrotik epidermis infeksiyon riskini azaltmak icin nazikce
debride edilmeli.

Anogenital bolgedeki erozyonlar icin antiseptik ozellikte ilaclar kullanilabilir,
Bu amacla Povidon iyodin, klorheksidin veya gumus nitrat secilebillir.

GUmus sulfadiyazin kullaniimamalidir.

Epidermis ayrildiktan sonra erode alanlar yapay membranlarla veya biyolojik
ortUlerle kapatilabilir
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3-SISTEMIK TEDAVI

« YUksek doz sistemik steroid (80-100 mg/gun)
 VIG(Intravenoz immunglobulin 2gr/kg)

« TNF-A inhibitorleri (etenercept ve infliximab)
« Siklosporin,

« Plazmaferez,

« Penfoksifilin,

« Siklofosfamid

« Granulosit koloni stimUle edici faktor



META-ANALIZ SONUCLARI

« GUNUMUze kadar yapiimis sadece iki tane randomize kontrollu calisma
mevcut. Dolayisiyla tedavi sonuclar tarfismali

« Yapilan retrospektif bir calismada siklosporin hizli reepitalizayson ve dusik
mortalite orani ile kortikosteroid ve siklofosfamidden guvenli bulunmustur.
Siklosporin 2-3mg/kg/gun seklinde kullaniimis.

« TEN hastalarnin lezyonlu derisindeki keratinositlerde ve makrofajlarda TNF-a
ekspresyonunun arttigr gozlenmis.

« Ayrica bul sivisinda yuksek oranda TNF-a seviyeleri dlculmus. Vaka
calismalarinda 5mg/kg infliximab ile olumlu sonuclar bildirilmistir.



HANGI TEDAVI OLUM RISKI
ALALTIYO

« Sistemik kortikosteroidler, TNF-alfa inhibitorleri, siklosporin, talidomid, N-

N

R

asetfilsistein, IVIG ve destekleyici bakim tedavilerinin oldugu tUm calismalarn

karsilastinldigr bir metaanalizde:

 Siddetli reaksiyonlarda steroidler yerine etanersept ile tedavi etmek, dlum

riskini azaltmis . Etanersept, steroidlerle karsilastinldiginda mortalitede azalma

saglayabilir.

« Ortalaoma olarak, etanersept (50 mg tek doz) verilen her 1000 kisi i¢in 83 Kkisi,

steroid verilen her 1000 kisiden 163'U (genellikle enfeksiyon) TEN
komplikasyonlarindan olur. (91 katilimcinin oldugu 1 RKC'den elde edilen
kanit).



> J Dermatolog Treat. 2020 Feb;31(1):66-73. doi: 10.1080/09546634.2019.1577548. Epub 2019 Feb 19.

Biologic TNF-alpha inhibitors in the treatment of ] View ulltext

Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal
necrolysis: a systemic review

¢ Cite

Shan Zhang T, Shunli Tang L Sheng Li ', Yunlei Pan b, Yingguo Ding
[1 Collections
Affiliations + expand

PMID: 30702955 DOI: 10.1080/09546634.2019.1577548

*/hang ve arkadaslarinin metaanaliz calismasinda 27

makale degerlendiriimis.

*21 vaka raporu , 4 vaka serisi ve 2 tane de randomize
cift kor bir calismanin sonuclarnna gore (91 hasta)

*Anti TNF ajanlarin TEN/SJS hastalannda etkili oldugu ve
yan etkilerin tolere edilebilir oldugu belirtilmisftir.




> J Cutan Med Surg. 2021 Nov-Dec;25(6):598-615. doi: 10.1177/1203475421993779.

ub 2021 Feb 25.

A Systematic Review of Efficacy and Safety of

Monotherapy and Combination Therapy With

Biologic for Stevens—-Johnson Syndrome and Toxic

Epidermal Necrolysis 0 Collections

Muskaan Sachdeva ', Khalad Maliyar ', Marisa G Ponzo 2

Affiliations + expand

* Incelenen 38 makalenin 27'si (%71,1) vaka raporu, 6'si
%15,8) vaka serisi, 3'0 (%7,9) retrospektif inceleme ve 2'si
%5,3) randomize kontrollU calismayi icermekteydi. Danhil

%qnen hastalann yas araligl 2 ile 85 olup ortalama yas 46.4
idi.

« Calsmanin sonucunda hem biyolojik monoterapi hem de
kombinasyon tedavisinin SJS/TEN'de daha iyi sonuclar

verdigi belirtiimis,

 Diger taraftan anti TNF-alfa tedavisi, ozellikle etanersept,
monoterapi olarak daha iyi sonuclar gosterdigi bildiriimis.




Evaluation of Combination Therapy With Etanercept
and Systemic Corticosteroids for Stevens—-Johnson

Syndrome and Toxic Epidermal Necrolysis: A m

Multicenter Observational Study

000

* SJS-TEN hastalarinda kortikosteroidlerle etanersept
kombinasyonu veya kortikosteroidlerle IVIG kombinasyonu
kullanan hastalann kombinasyon tedavisinin etkinligini ve
guvenligini degerlendiren cok merkezli gozlemsel bir calisma
2022 Mayista yayinlanmis. 2014-2019 villart arasi vakalar

» Efanersept ve kortikosteroidlerle kombinasyon tedavisi alan
hastalarda gercek mortalite, kortikosteroid monoterapisi
alanlara ve kortfikosteroidlerle kombine IVIG alanlara gore
daha dUsuktu sirasiyla (%0, %6.63 ve %4.76). IVIG
kombinasyonu tek basina steroidden daha efkili bulunmus.



Randomized Controlled Trial > J Clin Invest. 2018 Mar 1;128(3):985-996. doi: 10.1172/JCI93349.

e M e
Epub 2018 Feb 5.

VIEW ARTICLE
FULL TEXT

- |

Randomized, controlled trial of TNF-a antagonist in | A
CTL-mediated severe cutaneous adverse reactions

Tayvan da yapilmis randomize kontrollU calisma, 26 hasta
calismaya dahil edilmis

Korfikosteroid ile etanercept karsilastinimis

Etanercept klinik sonuclannin daha iyi oldugu ve SCORTEN
skorunu daha hizli disirdigu gdzlemlenmis.

Etanersept, bul sivilarinda ve plazmada TNF-a ve granulozin
sekresyonlarini azalttigl ve Treg populasyonunu artirdigl
gOzlenmis.

Bu markerler siddetli SJS-TEN'de mortalite ile iliskiliydi.



« SJS/TEN hastalarnnda IVIG kullanimi halen tartismalidir. Bununla birlikte, son
meta-analizler, yuksek doz IVIG'nin (<2 g/kg) SJS/TEN mortalitesini
azaltmada yararl bir etkiye sahip oldugunu gdstermistir. Bu nedenle
randomize kontrollU calismalar gereklidir.

Barron SJ et al. International Journal of Dermatology. 2015 Jan; 54(1):108-115



« TEN hastalannda ilk IVIG kullanimi 1998 yilinda Viard ve

arkadaslan tarafindan yayinlanmis. Bu calismada on
orfa siddetli TEN hastasinda farkllh dozlarda (0.2-
0.75/mg/kg/gun) IVIG kullaniimis ve hepsi sag kalmistir.

* IVIG'In, FAS'I invitro olarak bloke eden antikorlar
icerdigi ve FAS - FASL bilesiginin  olusumunu
engelleyerek apopitozu onledigi gdsteriimistir.

« IVIG yUksek dozlarda antiinflamatuvar etkinlige de
sahip oldugu icin, cocuk ve yaslilarla, diabetes mellitus
ve HIV enfeksiyonlu immunsUprese hastalarda
kortikosteroidlere tercih edilimektedir.

IVIG



Stevens—Johnson Syndrome and Toxic
Epidermal Necrolysis: Assessimient of

Medication Risks with Emphasis on
Recently ZVMarketed Drugcs. The EurosCAR-
Study

Aurileairie Flabomoll 7

« ImmUnoglobulinleri immuUnoglobUlinsizierle karsilastiran bircok calismada :
tartismall veriler mevcut.

« Prins ve arkadaslarn tarafindan yapilan calismada TEN —IVIG calismasinda
%88 basar elde etmisler. Prins et all. Arch Dermatol, 2003,139:26-32

* Trent ve arkadaslarinin yaptigr calismada SCORTEN ile degerlendirdikleri
hastalannin IVIG tedavisi sonrasi 16 hastadan sadece birinin oldugunU
SA p’rqm|§lor (IVIG verilen hastalarda %83 daha yiUksek oranda hayatta kalim gdzlendi)

« Ortalama olarak, immunoglobulin verilen her 1000 kisiden 55'i olme riski
tc;glrlc(ielgi immunoglobulin verilmeyen her 1000 kisiden 167'si olme riski
altindadir.

 ImmUnoglobulin verilen kisilerin cildi neredeyse U¢c gin daha hizli iyilesti ve
insanlar hastanede ki gun daha az kaldi.

 The EuroSCAR (2008) calismasinda IVIG ile ilgili tartismali sonuclar var.



—— T
IVIG KULLANIM ALANLARI

« Primer immUn yetersizlikler IVIG'In dermOTOk)jideki kullanim
. Sekonder immin alanlan:
yetersizlikler (kronik -otfoimmun bullu hastaliklar,
miyelositik [6semi, graft -dermatomiyozit/polimiyozit
versus host hastaligl, kemik skleroderma,
iligi transplantasyonu TEN

sonrasi),

Idyopatik trombositopenik -atopik dermatit
ourpLra, cocukluk cag: -kronik ofoimmun Urtiker

HIV enfeksiyonu ve - plyoderma gangrenosum
Kawasaki sendromudur. - Job Sendromu (HIES)



IVIG YAN ETKILERI

 Genellikle hafiftir.

« InfUzyondan 30-60 dakika sonra, kizariklik, kas agrisi, bas agrisi bulanti, kusma,
goguste sikisma hissi, hirltili solunum, kan basinci degisiklikleri ve tasikardi
gelisebilir.

» Bu etkiler infOUzyonun kesiimesi veya yavaslatiimasi ile kolayca kontrol altina
alinabillir,

* |gA eksikligi olan hastalarda anafilaksi gelistigi gdzlenmistir.

« Bunlann disinda, hemolitik anemi, gecici ndtropeni, akut bobrek yetersizligi,
infUzyondan 7-10 gun sonra ¢cok nadiren aseptik menenjit gelistigi bildirilmistir.
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Genetik iliskili , aile dykUsU dnemli

En sik ilaclar sorumlu

Mukozalarin siddetli tutulumu, deride agr, ates, gbrmede bulaniklik, halsizlik
Biyomarkerler (Granulysin ,Galectin-7 ,CCL-2 , RIP3 (receptor-interacting kinase-3)
SCORTEN VE ABCD-10 skorlamalari 8lum riskini belirlemek icin dnemli

Yogun bakim ve deri bakimi cok dnemli

Enfeksiyondan korunma

« Anti TNF gjanlarnn (Etenarcept ve infliksimab) etkinligi kanitlanmis
. Steroid ve IVIG birlikte 8l0m riskini azaltir.
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