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La NECROSI EPIDERMICA TOSSICA (TEN) e |la SINDROME DI STEVENS-JOHNSON
(SJS) sono due patologie cutanee gravi, potenzialmente mortali, caratterizzate
da eritema esteso e formazione di papule e vescicole che porta allo
sfaldamento, scollamento dell’epidermide e formazione di erosioni cutanee

(Jackson K, Brown D, 2017).

y

10% dei casi

(Hanson L. M.
e Bettencourt A. P., 2020)

CAUSE

e Immunocompromessi: frapianto di \
midollo, tumori maligni, HIV,
condizioni reumatologiche croniche.

* Infezioni: polmonite da Mycoplasma,
Herpes Simplex.

* Malattie autoimmuni: Lupus
Fritematoso. J

90% dei casi
(React-Lombardia, 2009)

* Antiepilettici: Lomotrigina, Fenitoing, \
Carbamazepina, Ac. Valproico,
Fenobarbitale.

* FANS.
* Allopurinolo.
* Nevirapina.

Entrambe hanno la stessa fisiopatologia e
vengono CLASSIFICATE in base alla % di
superficie corporea (TBSA) coinvolta.

|

< 10%: Sindrome
di Steven-
Johnson

|

|

10-30%: Overlap
sindrome

* Antibiotici: Aminopenicilline,
Tetracicline, Cefalosporine.

Frantz R., Huang S., Are A., Motaparthi K, 2021

> 30%: Necrosi
Epidermica Tossica




ENTITA' DEL PROBLEMA

INCIDENZA ANNUALE: 1-7 casi circa per milione di persone all’'anno. Le DONNE, i PAZIENTI

PEDIATRICI di etd < 10 anni e gli ADULTI di eta > 80 anni sono i piu Colpiti (Frantzr., Huang's., Are A., Motaparthi K,
2021).

TASSO DI MORTALITA’: dal 12 al 46 % a 6 settimane dall’esordio, a seconda del grado estensione
di desquamazione epidermica (rodriguez-Martin, . et al., 2019).

CARATTERISTICHE PRINCIPALI: la reazione compare generalmente entro
2-4 settfimane dall’inizio della terapia ed € possibile un’evoluzione verso
la TEN.
Precocemente: edema dolente ed eritema al palmo delle mani e
della pianta dei pied..
Macule: irregolari, spesso simili a lesioni a bersaglio atipiche piatte e
sormontate da bolle.
Lesioni cutanee: inizialmente a volto e parte alta del fronco, poi altri
distretti cutanei.
Aree di distacco epidermico: possono confluire tra loro. Sulle aree
eritematose puo comparire il SEGNO DI NIKOLSKY: distacco per
pressione tangenziale sulla cute od estensione di una bolla alla
digitopressione.
Lesioni erosive: delle mucose (90% dei pz) e cutanee (soprattutto
sulla parte superiore del tronco).




CONSEGUENZE E COMPLICANLZE




PRESA IN CARICO

* Esami ematochimici / _ o . L
(emocromo, VES, PCR, pannello Alterata integrita cutaneaq, rischio
elettrolitico, funzionalitd infezione e sepsi.

spatica, test coagulazione...). VALUTAZIONE INIZIALE E Alterazione dell’immagine corporea.
o bsie cutanee. CONTINUA E ANAMNES!: Dolore acuto.

eRX torace.

: : : Rischio di squilibrio idroelettrolitico e
e Anamnesi patologica prossima e . . .
remota. alterazione dello stato nutrizionale.
* Pemfigo volgare. * Precedenti reazioni a farmaci. Rischio legato alla sopravvivenza.

« Dermatosi bollosa da IgA lineari. * Valutazione dei processi umani ICNP (2019)
«Sindrome della pelle scottata secondo il MAPU (2018).

da Stafilococco (SSSS).
* Eritema Multiforme Major
(EMM). .
L Posizionamento presidi: CVP in caso
e el | di cute integra, SNG e CV.
B Esecuzione ECG.
: - Esecuzione tricotomia.
Posizionamento su letto fluidizzato:
completo di lenzuola sterili.

stanza singola
Scheda di segnalazione con conftrollo dell’'umidita e

di sospetta reazione . _ o
avversa a farmaci temperafura ambiente tra 25-28 °C.

(ADR) (Eginli A., Shah J., Watkins C., Krishnaswamy G., 2017).




SCHEDA UNICA DI SEGNALAZIONE DI SOSPETTA REAZIONE AVVERSA (ADR) . . o . - e o A 9
s o e s o kg s o s s s s Rsansae s smmeoianca e s e sveinseze) i 1URTE Qi opeeratori sanitari ed i cittadini sono tenuti a segnalare

1. INLZWALI DEL

PRERT oo e famemmaseoe fasemi femesswscoe [T qUAlSIASE sOspetta reazione avversa (grave e non grave, nota e non
 DesCmaONE DeLLA REABONE o VENTUALE oSy 551 TSRO ETRSED|7 T 0L LA READONE: nota) dovuta a farmaci e vaccini di cui vengono a conoscenza

2 GRAVE

R eememeenee|  NEI'AMbito della propria attivita.

O INVALIDITA" GRAVE O PERMANENTE
Ol HAMESS0 IN PERICOLO DI VITA
[ ANCMALIE COMGENITE! DEFICIT NEL NECHATO

S onave Sei sezioni principali:
TS & Informazioni sul paziente.

' MIGLIORAMENTC
{ REAZIONE INVARIATA © PEGEIORATA

Informazioni sulle reazioni avverse.

16 AFWMI INTRAPRF&F - snecificas .3. DECESSOIL _I'I_'ﬁm I ! ! ! : . . . . |
 —— Informazioni sui farmaci sospetti/interagenti e concomitanti.
1 G250 o Saspemsine: COMpAE | CArg o 103 12 & NON m5=nNB'||1|-:m SoenoeE

Informazioni una descrizione del caso.
Informazioni sulla fipologia di segnalazione.

[NFORMAZIONI SUL FARMACO

HY FARMAMTWI @NEDETTH N Arms Aolis Trarisifs masl-insic®

SARNANE IR Sl

o e oo XA Informazioni sul segnalatore.
C) 12 LOTTO, 12. DOAGQIDIE

— — " PER CONSIDERARE VALIDA una scheda

" Nal caso ol vacoing specificans anche U nUMens di Jos! &0 af nehlamoe & Fora della SommInisTazions

oo o e sSie e edim segnalazione da un punto di vista regolatorio

7. LA REAZIONE E” MIGLIDRATA DOPD LA BDIFENSIONET asifno Bsi/no cosi /o

18. IL FARMACO E' 3TATO RIPREZOT a5l no Esiino c:5i f no

o oo mommner | wdine  mdie adiv essa deve riportare almeno quattro elementi
T ———— - minimi, i quali sono definiti obbligatori dalla
- vigente normativa:

1. Un paziente (almeno un'informazione tra

[£2. S0 CONCOMITANTE D ALTRI PRODOTTI & BASE DI PIANTE OFFICIMALIL OMEOPATICL, INTEGRATORI ALIMENTARL, ECC. (spesiicare): inizio “, SeSSO, d O-I-o di nGSCi-I-O , e-l-d O period O
[23. CONDIZIONI COMCOMITANTI PREDISPONENTI {58 ¥ frmacs 505petio & LN vacoing riporars Fanamnas! ed eventual vacoin! somministratl nefle £ setimane g e S TO Zi O n G | e ) . \\\\ ’Il'

| Un farmaco sospetto.
Una reazione avversa.

INFORMAZION! SULLA SEGNALAZIONE
24, QUALIFICA DEL SEGHALATORE [25. DATI DEL SEGNALATORE

IO MEDHCO D1 MEDICINA GENERALE |0 PEDIATRA DI LUBERA ECELTA NOME E COGNOME

W

e — — Un gegngb’[ore. “OP|
jO EFECIALIETA | ALTRO: [TEL E FAX FMNL hecco
[26. DATA DI COMPILATIONE [27. FIRMA DEL SEGHALATORE

[28. CODICE ASL [23. FIRMA DEL RE3PONSASILE DI FARMACOVIGILANZA



https://www.aifa.gov.it/moduli-segnalazione-reazioni-avverse

Scale validate, gestione farmacologica e

non

Gestione Monitorare desquamazione mucosa vie

(Linee guida europee per la cura delle ustioni, 2017)... do'ore aeree (Hanson L. M. e Bettencourt A. P., 2020),

Gestione

Empatia e comunicazione
terapeutica (Craven R.F., Hirnle C.J.,
Jensen S., 2015), mobilizzazione

precoce (Linee guida europee per la cura

delle ustioni, 2017)...

alterata
immagine
corporeg

Gestione de
rischio d
squilibrio

idroeletiroliti

Reintegro fluidi (protocollo SIUST,
2021), NPT e NE (Eginli A., Shah J.,
Watkins C., Krishnaswamy G., 2017),
immunoglobuline ev (Hinkle J.L,
CheeverK.H, 2017),
immunonutrienti (protocollo SIUST,
2021)...

co e
nutrizionale

broncoscopid (HarrT., French L. E., 2010)...
acuto PIa | ’

Gestione

rischio di
Qravvivenz
a
ASSISTENZA

MULTIDISCIPLINARE Toilette, emollienti topici antimicrobici

(Linee guida europee per la cura delle ustioni, 2017),
colliri e conformatori ottici, spray
Jra anfinfiammatori e anestetici orali (Jackson
a cute K BownD.2017), unguento corticosteroide
topiCO (Creamer D., et al, 2016)...
e delle

mucose

Prevenzio \“\

° ° ,
ne rischio é’”
infezione . :

Sorveglianza attiva (Jackson K., Brown D., 2017),

e sepsi igiene delle mani e DPI (Eginli A., Shah J., Watkins C.,
Krishnaswamy G., 2017), monitoraggio TC, PCR
(Creamer D., et al, 2016)...




RIASSUMIAMO COSA FARE:
. Identificazione precoce del farmaco responsabile.
. Immediata sospensione del farmaco responsabile.
. Compilazione della scheda di segnalazione di sospetta reazione a
farmaco.
. Promozione dell’educazione dei pazienti sulla corretta assunzione
dei farmaci e le possibili reazioni avverse (Creamer D. et al, 2016)

VANTAGGI LIMITI

Interventi di provata Carenza di approfondimenti U
D efficacia. e conoscenze.
Centri di cura specializzatiin - Sono stafi condoftti pochi
aumento. studi clinici controllafi
randomizzafi (Frantz R., Huang S., Are

A.. Motaparthi K, 2021). ‘“\ '” :
i

OPI
Lecco
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