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LYELLŮV SYNDROM

Plk. MUDI‘. Vladimir DBALÝ, CSC., pplk. MUDr. Adolf IESENSKÝ
Oddělení pro nemoci kožní s ambulantní částí ÚVN v Praze

[náčelníkz plk. MUDr. Vladimir DBALÝ, CSc.)

jednou Z Oblastí, v které úzce Spolupracu-
jeme S Oddělením čelistní a Obličejové chirur-
gie, jSOu choroby S postižením Sliznice dutiny
ústní, která bývá SpOlupOStiženża u mnohých
kožních chorob. Z této Skupiny je k'asuistika
naší nemocné, která Zároveň dokumentuje jed-
nu z nejdramatičtějších kožních chorob, kte-
rou řadíme do urgentní medicíny.

V rOce 1956 popsal Lyell v British journal
' Of Dermatology generalizovanou buléznierup-

ci ıa nazval ji tOXickOu epidermální nekrOlý-
zou [2]. Ide O akutně vzniklou dermatitidu
S nekrotickým OdlučOváním epidermis, nápad-
ně připomínající Opařeninu II. st. [odtud epO-
nymum cOmbuStifOrme]. DO r. 1972 bl u nás
publikováno 22 případů [7]. EtiOlOgie není jed-
notná, podle další práce Lyella v r. 1967 [3],
v které Shrnul poznatky O 128 případech toho-
to onemocnění, přicházejí v úvahu:

1. StaflkOkOvá infekce u kojenců a malých
dětí, kde často předchází impetigo, purulentni
ooniunctivis či rhinitis. Stafylokok je proka-
ZOván téměř ve všech případech, klinický Ob-
raz je Stejný, ale vysoké teploty a toxické stavy
vzácnější, prognóza lepší než u forem dospě-
lých. Tato forma je identickä s dříve uváděnOu
Zvláštní klinickou jednotkou Dermatitis exfo—
liativa neonatoruın Rittervon Rittershain [5].

2. Forma medikamentôznî, kterä se často ná-
padně podobá Stevens-IOhnsOnOvě Syndromu.
Nejčastější příčinou jsou pyraZOlidinOvé deri-
váty a SulfOnamidy, byly však popsány i po
barbiturátech, fenolftaleinu, hydaintonu aj. Pro-
gnóza nepříznivá, letalita až 50 0/0, podle ně-
kterých autorů jde o nejtěžší formu exsudativ-
ního erytému a je identická S dřívějším „akut-
ním řeZnickým pemphigem“, pemphigus acutus
febrilis gravis [1].

3. Vznik na podkladě jiných dermatóz, které
Se tzv. lyeliZují. Tento přechod byl pozorován
u pemphigu, pustulózní pSOriáZy, morbil, vżari-
cely a u herpes ZOSter.

4. IdiOpatická forma, především u žen Střed-
ního věku, kde Se nedá prokázat vliv léků ani
infekce, ataky Se IOpakují a mortalita je u d'ané
Skupiny nejvyšší.

je zajímavé, že 2/3 Se vyskytují u dětí do 10
let, kde je mortalita nejnižší [do 10 0/0], u do-
spělých Se pohybuje mezi 25-50 0/0, nejvyšší
u formy idiOpatické, velmi Závažná Zůstává
u medikamentózních [25 0/0]. Ženy Onemocní
častěji než muži, V prognóze narozdíl Od po-
pálenin nezáleží tolik na rozsahu, jako na k-On-

Klinický průběh Onemocnění lze rozdělit do
4 fází [7]:

1. Krátkodobá fáze prOdrOmální, která před-
chází 7-14 dnů příznakům na kůži. Projevuje
Se neurčitými chřipkovými Obtížemi, revmatOid-
ními bOleStmi, konjunktivitidou, Subfebriliemi a
pálením kůže a Sliznic.

2. Fáze eXSudativní: Na bolestivé kůži vzni-
kají urtikarielní erytémy, Zprvu v axilách ıa
tříSlech, rychle Se šíří na trup a končetiny,
brzy je pozitivní Nikolského fenomén. Na takto
Zanícené kůži Se vysévají plihé puchýře S či-
rým Obsahem, jakoby Spařená nekrotická epi-
dermis Se Odlučuje v cárech a Zbývají červené
mOkvavé eroze jako při Opaření. Pravidelně
jsou postiženy Sliznice dutiny ústní a často i ge-
nitálu, v tuto dobu je již SOuviSlá vysoká teplo-
ta, nemocný bývá letargický, SOmnOlentní. Ži-
votní funkce jsou Ohroženy Ztrátou bílkovin,
rozvratem elektrOlytOvého a vodního hospodář-
Ství, hyperpiyrexií a Sekundární infekcí. Hrozí
nebezpečí S'rdečního a OběhOvéhO Selhání, bron-
chOpneumOnie a poškození ledvin a jater. Tato
fáze trvá 7-14 dnů a je pro prognózu Onemoc-
nění rozhodující.

3. Fáze zasychání a epitelizace nastává po
Odloučení nekrotické epidermis, erOdOvané plo-
chy pozvolna epitelizují, v tuto dobu je největší
nebezpečí lokálních infekčních komplikací. HO-
jení většinou ad integrum, někdy s přechodnou
hyperpigmentzací.

4'. Rekonvalescence je Zdlouhavá, přetrvává
SlabOSt, únavnost a dlouho vysoká FW. Nezbyt-
ná je rehabilitace.

Novější klinické dělení RasmuSSenOvO [4]
na prOdrOmální a „crescendo“ fázi, kritickou,
„descrescendo“ a rekonvalescentní Se nezdá
výhodnější.

Laboratorní vyšetření: není pro Onemocně-
ní pˇatognomonické, Odpovídá Spíše tíži Stzavu.
V krevním Obraze bývá leukOcytóza s posunem
doleva a toxické změny v neutrOfilech, je vy-
SOká Sedimentace, v moči Se Objevuje bílkovinža
a er.ytrocyty, v Séru je zvýšená hladina globu-
linů alfa 2 a gamaglobulinů [6].

Histologické vyšetření: u časných Změn je
málo prOzkoumánO. V pozdějších Stadiích na-
cházíme u formy StaflkOkOvé štěpení epi-
dermis jako u pemphigus fOliaceuS S tvorbou
dutin v Stratum granulosum S malým Obsahem
Zánětlivých elementů. U formy medikamentóz-
ní vznikají puchýře Subepidermálně, nejspíše
primárním poškozením bazální vrstvy. Elektro-
nOvým mikroskopem byl pozorován intracelu-
lární edém s následnou nekrózOu buněk, cOž
nasvědčuje toxickému poškození [6]. Elektro-
nOvě mikroskopické ani imunofluorescenční
vyšetření však není diagnostické [4].
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Diagnóza je poměrně Snadná, nutno však vy-
loučit skutečné opaření nebo popáleninu. Pu-
chýře na ohržaničených plochách mohou vzni-
kat ve stavech bezvědomí [otrava kysličníkem
uhelnatým, barbituráty]. Obtížnější je odlišit
těžký Stevens-johnsonův Syndrom, který někdy
vtoXíckou epidermální nekrolýzu přechází [6].

Terapie se řídí celkovým stavem nemocného,
důležité je její včasné zahájení. Základní je te-
rapie protizánětlívá vysokými dávkami korti-
koidů, evu nejlépe Solubilních, u perorál-
ních dávkou 60-100 mg Prednísonu. Nezbytná
jsou antibiotika, nejlépe širokospektrá, ne-
vhodný je Tetrťacyklin. Důležitý je přívod teku-
tin a náhrada bílkovin, předejít interním kom-
plikacím aplikací kardiotonik, sledoviat oběho-
vé parametry .a komplikace Ze stržany ledvin a
jater. Lokálně aplikace odpařujících obkladů,
antiseptických roztoků organických bżarviv a
antibiotíckých mfastí, Zajistit sterilní režim.

Vlastní pozorování

` Pacientka O. R., 1956, svobodná. Anamnesticky údajně
alergie na PNC, makulopapulózní exantém v dětství.
‘Dn'e 13.8.1980 užila 3 tbl. Sulfamethoxydinu z gyne-

k-oldgické indikace. Druhý den otok rtü, proto lék dále
nebrala. Edém Zmizel, 15.8. recidíva otoku, navíc Se'za-

rudnutím a palčivou bolestivostí Sliznice dutiny ústní,
Subfebrilie. Závodním lékařem ordinován TTC 2 g denně.
Pro prudké zhoršení stavu S teplotou kolem 38°C lék

vysazen. Od 18. do 21. 8. krátkodobě hospitalízována na
oddělení obličejové a čelistní chirurgie. Pří přijetí fe-
brilní, apatická, obličej zduřelý, jakoby oteklý, spojivky
překrvené, edematózní, „žabího 'Vzhledu"“, rty pokryté
hemoragìckými krustami, erozemi, na četných místech

ragády [obr. 1]. Sliznice dutiny ústní již vykazuje roz-

sáhlejší mapovité eroze, edematózní erytémy, výraznou
exsudaci S povlaky fibrinoidního'charakteru.Kožním kon-

Ziliem uzavřeno jako Stevens-johnsonův syndrom, nasa-
Zen Rrednison per oS a Linkomycin. Třetí den pobytu
výsev urtikariálních erytémů na obličeji, krku a v tře-
cích lokalizacích. Apatie se prohlubuje, přechází v Som-
nolenci. V den překladu na jednotku intenzívní péče
[21. 8.] prudké rozšíření erytéinů na trup a končetiny,
místy již na'Skakování plihých puchýřů, Nikolského fe-
nomén pozitivní [obr. 2]. Isou přítoınny ulcerace na gˇe-
nitální a anální sliznici.

V prostředí „popálenínového režimu“ provedena kany-
lace Subclavie vpravo, pacientka převedena na ínfúznív

léčbu solubilním Hydrocortisonem 200 mg denně, Zahá-

jena reanimace. Dne 22. 8. krize vrcholí, nemocná v bez-

vědomí, živě Zbarvené mapovité erytémy pokrývají kůži

celého těla. Mnohočetné puchýře Splývají [na akrech

končetin vykazují symptom „nafouklých gumových ru-
kavic“], praskají, místy obnažují secernující červené plo-

chy. Epiteliální krytba Se řaSí, obsah se Zakaluje. Pro

suspekci na intolerancí ATB tetracyklínové řady vysazen
Linkomycin, po konzultacích s mikrobiology a internis-
ty kryto cei'alosporinem. Pokračováno v intenzívní re-

animaci infúzemi glukózy, fyziologického roztoku, Nu-
traminu. Pravidelným odsáváním a Zvlhčováním párou
Zaj-išt'ována průchodnost dýchacích cest. Dochází k ony-
cholýze nehtů,_počíná deíluvium ve kštici.MíStně ošetřo-

váno Sterilně připravenýmiobklady borovou vodou, fy-
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Obr. 1

Obr. 2

Ziologickým roztokem a gentiánovou violetí, na Sliznice

aplikována organická barviva a Kenalog v orabázi.
23. 8. dramatický zvrat choroby s náhlým zahnědává-

ním a vÿbledem projevů, přiletování kryteb puchýřů ke

Spodině, nekrotická epidermis zasýchá V Suché, drolící
Se plochy. Pacientka Začíná reagovat, pozvolna nabývá
vědomí, které Se Stává Za několik hodin lucidní. Stěžuje
Si na velkou únavnost, Vyčerpanost. Hrozí se Stavu, ve
kterém se nachází.
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Z hlediska prevence Sekundární infekce a akutní tO-
xémie Z rozpadOvých produktů resorbOvaných z kůže,
rozhodnuto O nekrektOmické tletě povrchu, která byla
za přísně Sterilních kautel provedena v celkové anesté-
zii Odborníkem na popáleniny na ortopedickém Oddělení.

PO výkonu předána dne 28.8. do péče kliniky plastic-
ké chirurgie, oddělení pro léčbu pOpálenin, kde přes
kanylaci femorální žíly pOkračOvánO v infúzní terapii
Hydrocortisonem Solubile, dávka první 2 dny po výkonu
zvýšena až na 800 mg denně, pak Snižována na 100 mg.

POkračOvánO v infúzní léčbě cukernými roztoky, Nutra-
míny, mraženou plazmou, čerstvou krví. Pro sekundární
kontaminaci ranné plochy Pseudomonas aeruginosaaSta-
phylococcus pyogenes podle citlivosti nasazen Genta-
mycin 160 mg i. v. denně. Denně převazována na sale,
Obkladována bOrovOu vodou, baléna do sterilniho am-
píru. Od 7. 9. převedena na Prednison perorálně 80 mg,
S rychlým klesáním dávky na udržovacích 20 mg denně.
Pacientka již trvale afebrilní, zrušena kanylace, zahá-
jeno podávání pevné Stravy. Ve stadiu pokračující epi-
telizace 9. 9. předána k dOléčení na naše Oddělení. PO
ukončení epitelizace 29. 9. Zahájena pozvolná rehabili-
tace, ukončena léčba Prednisonem. Plné lOkomOční a
žádoucí fyzické kompenzace dosaženo lázeňským dolé-
čením v rehabilitačním ústavu VLÚ Slapy.

Z laboratorních vyšetření: Krevní plyny: PO celou dobu
metabolická alkalóza - nejvýše ph 7,505, Bx+ 8,7. Par-
ciální tlak kyslíku nižší [58-64). Minerály v Séru [22.
až 25. 8.): hyponatriemie [130] a hypokalemie [2,5],
od 27.8. normální mineralogram. K0: anémie [Ery 3,2,
He 0,28), Od 25. 8. leukocytóza [10 000) + posun doleva.
GPT: nesignifikantně zvýšeno (0,73). Moč: proteinurie,
leukocyturie a erytrocyturie. Glykosurie [27. 8.) Zřej-
mě arteficiální při základním Onemocnění. ELFO: mírně
zvýšené hodnoty alfa 1 [0,06] a alfa 2 [0,12) frakce při
nižší celkové B [56]. Stěr z pravé DK, levé DK, pravé
a levé HK: Pseudomonas pyOcyanea 'et aeruginosa, Sta-
phylococcus pyogenes. Uricult: sterilni. Osmolarita séra
269, mOče 354 [25.8.] - normální nález. Hemokultura
(1.9.): sterilní. EKG: sinusový rytmus, normální křivka.
Neurologické vyš.: meningeální Sy při febrilitách a těž-
ké alergické reakci, nelze však vyloučit i drobné suba-
rachnOidální krvácení při všechné toxické kapilaro-
patii. RTG S+P: přiměřený nález.

PrezentOvali jsme kasuistiku Lyellova Syndro-
mu se zcela typickým klinickým průběhem.
EtiOlOgicky patřil do skupiny medikamentézni
[sulfonamidy], prvni příznaky typu Stevens-
-IOhnSOnOva syndromu ukazují na popisovanou
souvislost obou těchto afekcí [5). Potvrdila se
také ZávažnOst tOhOtO Onemocnění, které bl
zvládnutO jen díky komplexní, velmi intenzívní
péči týmu Specialistů různých ObOrů i ústavů.
Pod řídící péčí dermatOlOgů se O vyléčení za-
SlOužili čelistní chirurgové, jednotka intenzívní
péče I. vnitřního Oddělení, OrtOpéd, bakteriOlOg,
pracovníci popáleninové Stanice a další konzi-
liáři.

Souhrn

V práci je podán přehled SOučasných názorů
na etiologii, klinický průběh, laboratorní vyše-
tření a terzapii Lyellova syndromu. Dokumento-
vaná kasuistika 24leté nemocné, kde pO apli-
kaci SulfOnamidů dOšlO k projevům toxické
epidermální nekrOlýZy s těžkým průběhem. Za-
čátek Onemocnění typu Stevens-IOhnSonOva
syndromu svědčí pro SOuvilSt Obou těchto
afekcí, další průběh byl již Zcela typický. In-
struktivni je ter-apeutický postup, Zvláště pak
využití jednotky intenzívní péče a popáleninové
Stanice, který vedl k uzdravení nemocné.
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Článek byl přednesen při příležitosti 25. výročí založení Oddělení čelistní a Obličejové chirurgie ÚVN Praha


