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LYELLUV SYNDROM

Plk. MUDr. Vladimir DBALY, CSc., pplk. MUDr. Adolf JESENSKY
Oddé&leni pro nemoci koZni s ambulantni &asti UOVN v Praze
(n4&elnik: plk. MUDr. Vladimir DBALY, CSc.)

Jednou z oblasti, v které uzce spolupracu-
jeme s oddé&lenim celistni a obliejové chirur-
gie, jsou choroby s postiZenim sliznice dutiny
ustni, kterd byva spolupostiZena u mnohych
koznich chorob. Z této skupiny je kasuistika
nasi nemocné, kterd zaroveil dokumentuje jed-
nu z nejdramati¢téj§ich koZnich chorob, kte-
rou fadime do urgentni mediciny.

V roce 1956 popsal Lyell v British Journal
- of Dermatology generalizovanou buldzni erup-
ci a nazval ji toxickou epidermadlni nekroly-
zou (2). Jde o akutné vzniklou dermatitidu
s nekrotickym odluovdnim epidermis, nédpad-
né pripominajici opafeninu II. st. (odtud epo-
nymum combustiforme). Do r. 1972 bylo u nas
publikovédno 22 ptipada (7). Etiologie neni jed-
notnd, podle dalsi prace Lyella v r. 1967 (3],
v které shrnul poznatky o 128 pripadech toho-
to onemocnéni, pfichézeji v avahu:

1. Stafylokokova infekce u kojencit a malych
dsti, kde Casto predchdzi impetigo, purulentni
coniunctivis &i rhinitis. Stafylokok je proka-
zovan téméi ve vSech pripadech, klinicky ob-
raz je stejny, ale vysoké teploty a toxické stavy
vzacnéjsi, prognodza lepsi neZ u forem dospé-
lych. Tato forma je identickd s d¥ive uvadénou
zvlastni klinickou jednotkou Dermatitis exfo-
lativa neonatorum Ritter von Rittershain (5).

2. Forma medikamentézni, kterd se Casto na-
padn& podobad Stevens-Johnsonové syndromu.
NejCast&jsi pri¢inou jsou pyrazolidinové deri-
vaty a sulfonamidy, byly vSak popsadny i po
barbiturdatech, fenolftaleinu, hydaintonu aj. Pro-
gnoéza nepfiznivd, letalita aZz 50 %, podle né-
kterych autortt jde o nejtéZsi formu exsudativ-
niho erytému a je identickd s drivéjSim ,akut-
nim Feznickym pemphigem®, pemphigus acutus
febrilis gravis (1).

3. Vznik na podkladé jinych dermatéz, které
se tzv. lyelizuji. Tento prechod byl pozorovéan
u pemphigu, pustulézni psoridzy, morbil, vari-
cely a u herpes zoster.

4. Idiopatickd forma, pfedevSim u Zen stred-
niho v&ku, kde se nedad prokéazat vliv 1€kl ani
infekce, ataky se opakuji a mortalita je u dané
skupiny nejvyssi.

Je zajimavé, Ze ?/; se vyskytuji u dé&ti do 10
let, kde je mortalita nejniZ3i (do 10 %), u do-
spélych se pohybuje mezi 25—50 %, nejvy3si
u formy idiopatické, velmi zdvaZnd zistava
u medikamentéznich (25 %). Zeny onemocni
¢astéji neZ muZi, v prognéze na rozdil od po-
péalenin nezdleZi tolik na rozsahu, jako na kon-

Klinicky priibéh onemocnéni lze rozdéglit do
4 fazi (7):

1. Kratkodobéa faze prodromaélni, kterd pred-
chézi 7—14 dni piiznakiim na kaZi. Projevuje
se neurcitymi chfipkovymi obtiZemi, revmatoid-
nimi bolestmi, konjunktivitidou, subfebriliemi a
palenim kiiZe a sliznic.

2. Faze exsudativni: Na bolestivé k@iZi vzni-
kaji urtikarielni erytémy, zprvu v axildch a
tfislech, rychle se $ifi na trup a koncetiny,
brzy je pozitivni Nikolského fenomén. Na takto
zanicené KkaZi se vysévaji plihé puchyfe s ¢i-
rym obsahem, jakoby spafend nekrotickd epi-
dermis se odlucuje v cdrech a zbyvaji Cervené
mokvavé eroze jako pii opafeni. Pravidelné
jsou postiZeny sliznice dutiny Gstni a Casto i ge-
nitdlu, v tuto dobu je jiZ souvisla vysoka teplo-
ta, nemocny byva letargicky, somnolentni. Zi-
votni funkce jsou ohroZeny ztrdtou bilkovin,
rozvratem elektrolytového a vodniho hospodé&r-
stvi, hyperpyrexii a sekundérni infekci. Hrozi
nebezpedi srde¢niho a ob€hového selhéni, bron-
chopneumonie a poSkozeni ledvin a jater. Tato
faze trva 7—14 dni a je pro progndzu onemoc-
néni rozhodujicl.

3. Faze zasychdni a epitelizace nastdva po
odloudeni nekrotické epidermis, erodované plo-
chy pozvolna epitelizuji, v tuto dobu je nejvétsi
nebezpedi lokdlnich infekénich komplikaci. Ho-
jeni vétSinou ad integrum, nékdy s pfechodnou
hyperpigmentaci.

4. Rekonvalescence je zdlouhavd, pietrvava
slabost, inavnost a dlouho vysokd FW. Nezbyt-
né je rehabilitace.

Nové&jsi Kklinické dé&leni Rasmussenovo (4)
na prodromélni a ,crescendo“ fézi, kritickou,
,descrescendo“ a rekonvalescentni se nezdd
vyhodné&jsi.

Laboratorni vyS$etfeni: neni pro onemocné-
ni patognomonické, odpovidd spiSe tiZi stavu.
V krevnim obraze byva leukocyt6za s posunem
doleva a toxické zmény v neutrofilech, je vy-
sok4 sedimentace, v moc¢i se objevuje bilkovina
a erytrocyty, v séru je zvySenéd hladina globu-
lind alfa 2 a gamaglobulind (6).

Histologické vySetfeni: u ¢asnych zmén je
mé&lo prozkoumdéno. V pozdéjSich stadiich na-
chdzime u formy stafylokokové St&peni epi-
dermis jako u pemphigus foliaceus s tvorbou
dutin v stratum granulosum s malym obsahem
z&nétlivych elementil. U formy medikamento6z-
ni vznikaji puchyie subepidermélné&, nejspiSe
primarnim poSkozenim bazélni vrstvy. Elektro-
novym mikroskopem byl pozorovén intracelu-
larni edém s néaslednou nekrézou bunék, coZ
nasvédéuje toxickému poSkozeni (6). Elektro-
nové mikroskopické ani imunofluorescen¢ni
vySetfeni vSak neni diagnostické (4].
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Diagnéza je pomérné snadnd, nutno vak vy-
loudit skuteéné opafeni nebo popéleninu. Pu-
chyte na ohrani¢enych plochdch mohou vzni-
kat ve stavech hezv&domi (otrava kysli¢nikem
uhelnatym, barbiturdty). ObtiZné&jsi je odlisit
téZky Stevens-Johnsoniiv syndrom, ktery nékdy
v toxickou epidermdlni nekrolyzu prechédzi (6).

Terapie se fidi celkovym stavem nemocného,
dtlezité je jeji v€éasné zahdjeni. Zdkladni je te-
rapie protizdné&tlivd vysokymi ddvkami Kkorti-
koidd, zrpvu nejlépe solubilnich, u peroral-
nich ddvkou 60—100 mg Prednisonu. Nezbytna
jsou antibiotika, nejlépe Sirokospektrd, ne-
vhodny je Tetracyklin. DlileZity je pFivod teku-
tin a nahrada bilkovin, pFedejit internim kom-
plikacim aplikaci kardiotonik, sledovat ob&ho-
vé parametry a komplikace ze strany ledvin a
jater. Lokaln& aplikace odpafujicich obkladd,
antiseptickych roztok@i organickych barviv a
antibiotickych masti, zajistit sterilni reZim.

Vlastni pozorovani

Pacientka O. R., 1956, svobodnd. Anamnesticky ddajné
alergie na PNC, makulopapulézni exantém v dé&tstvi.

Dne 13.8.1980 uZila 3 tbl. Sulfamethoxydinu z gyne-
kologické indikace. Druhy den otok rtd, proto 1ék déle
nebrala. Edém zmizel, 15. 8. recidiva otoku, navic sesza-
rudnutim a paléivou bolestivosti sliznice dutiny dstni,
subfebrilie. Zdvodnim lékafem ordinovdn TTC 2 g denné.
Pro prudké zhor3eni stavu s teplotou kolem 38°C 1ék
vysazen. Od 18. do 21. 8. kratkodob& hospitalizovédna na
oddé&leni oblitejové a d&elistni chirurgie. PFi prijeti fe-
brilni, apatickd, obli¢ej zdufely, jakoby otekly, spojivky
prekrvené, edematézni, ,Zabiho vzhledu®, rty pokryté
hemoragickymi krustami, erozemi, na ¢&etnych mistech
ragddy (obr. 1). Sliznice dutiny Gstni jiZ vykazuje roz-
sahlejsi mapovité eroze, edematézni erytémy, vyraznou
exsudaci s povlaky fibrinoidnihoscharakteru. KoZnim kon-
ziliem uzavieno jako Stevens-Johnsoniiv syndrom, nasa-
zen Prednison per os a Linkomycin. Tfeti den pobytu
vysev urtikaridlnich erytéma na obli¢eji, krku a v tfe-
cich lokalizacich. Apatie se prohlubuje, pFechédzi v som-
nolenci. V den prekladu na jednotku intenzivni péce
(21. 8.) prudké rozsifeni erytémii na trup a koncetiny,
misty jiZ naskakovani plihgch puchy¥l, Nikolského fe-
nomén pozitivni (obr. 2). Jsou piitomny ulcerace na ge-
nitdlni a andlni sliznici.

V prostiedi ,popéaleninového reZimu“ provedena kany-
lace subclavie vpravo, pacientka pievedena na infazni
16¢bu solubilnim Hydrocortisonem 200 mg denné&, zahé-
jena reanimace. Dne 22. 8. krize vrcholi, nemocné v bez-
védomi, Zivé zbarvené mapovité erytémy pokryvaji kaZi
celého t&la. Mnoholetné puchyie splyvaji (na akrech
koné&etin vykazuji symptom ,nafouklych gumovych ru-
kavic“), praskaji, misty obnaZuji secernujici &ervené plo-
chy. Epitelidlni krytba se Fasi, obsah se zakaluje. Pro
suspekci na intoleranci ATB tetracyklinové fady vysazen
Linkomycin, po konzultacich s mikrobiology a internis-
ty kryto cefalosporinem. Pokraovédno v intenzivni re-
animaci infazemi glukézy, fyziologického roztoku, Nu-
traminu. Pravidelnym odsdvdnim a zvlh&ovanim péarou
zaji§tovdna priichodnost dychacich cest. Dochdzi k ony-
cholyze nehtd, po&ind defluvium ve kStici. Mistné o3etfo-
véno steriln& pFipravenymi obklady borovou vodou, fy-

Obr. 1

g

Obr. 2

ziologickym roztokem a gentidnovou violeti, na sliznice
aplikovana organickd barviva a Kenalog v orabazi.

23. 8. dramaticky zvrat choroby s ndhlym zahn&déva-
nim a vybledem projevil, priletovdni kryteb puchyii ke
spoding, nekrotickd epidermis zasychd v suché, drolici
se plochy. Pacientka zatind reagovat, pozvolna nabyva
védomi, které se stdva za ndkolik hodin lucidni. StéZuje
si na velkou tnavnost, vyferpanost. Hrozi se stavu, ve
kterém se nachdzi.
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Z hlediska prevence sekundéarni infekce a akutni to-
xémie z rozpadovych produktd resorbovanych z kiiZe,
rozhodnuto o nekrektomické toalet& povrchu, kterd byla
za prisné sterilnich kautel provedena v celkové anesté-
zii odbornikem na popéleniny na ortopedickém oddé&leni.

Po vykonu predédna dne 28.8. do péce kliniky plastic-
ké chirurgie, oddé&leni pro lé&bu popélenin, kde pfes
kanylaci femorédlni Zily pokradovdno v infazni terapii
Hydrocortisonem solubile, davka prvni 2 dny po v§konu
zvy$ena aZ na 800 mg denné&, pak sniZovdna na 100 mg.

Pokracovéno v infdzni 1é¢b& cukernymi roztoky, Nutra-
miny, mraZenou plazmou, €erstvou krvi. Pro sekundarni
kontaminaci ranné plochy Pseudomonas aeruginosa a Sta-
phylococcus pyogenes podle citlivosti nasazen Genta-
mycin 160 mg i. v. denn&. Denn& pfevazovdna na séle,
obkladovdna borovou vodou, balena do sterilniho am-
piru. Od 7. 9. pfevedena na Prednison perordln& 80 mg,
s rychlym klesdnim davky na udrZovacich 20 mg denné.
Pacientka jiZ trvale afebrilni, zruSena kanylace, zahé-
jeno pod&vani pevné stravy. Ve stadiu pokracujici epi-
telizace 9. 9. pfeddna k doléceni na naSe oddéleni. Po
ukonéeni epitelizace 29. 9. zahdjena pozvolnd rehabili-
tace, ukonéena lé¢ba Prednisonem. Plné lokomoéni a
Zadouci fyzické kompenzace dosaZeno lazeiiskym dolé-
tenim v rehabilitanim dstavu VLU Slapy.

Z laboratornich vySetfeni: Krevni plyny: Po celou dobu
metabolickd alkaléza — nejvy$e ph 7,505, Bx + 8,7. Par-
cidlni tlak kysliku niZ?3i (58—64). Minerdly v séru (22.
aZ 25. 8.): hyponatriemie (130) a hypokalemie (2,5),
od 27.8. normélni mineralogram. KO: anémie (Ery 3,2,
He 0,28), od 25. 8. leukocyt6za (10000) + posun doleva.
GPT: nesignifikantné zvySeno (0,73). Moé&: proteinurie,
leukocyturie a erytrocyturie. Glykosurie (27. 8.) zfej-
mé arteficidlni pfi zdkladnim onemocnéni. ELFO: mirné
zvySené hodnoty alfa 1 (0,06) a alfa 2 (0,12) frakce pfi
nizZ8i celkové B (56). St&r z pravé DK, levé DK, pravé
a levé HK: Pseudomonas pyocyanea et aeruginosa, Sta-
phylococcus pyogenes. Uricult: sterilni. Osmolarita séra
269, mode 354 (25.8.) — normd&lni nélez. Hemokultura
(1.9.): sterilni. EKG: sinusovy rytmus, normélni kiivka.
Neurologické vys.: meningedlni sy pfi febrilitdch a t&Z-
ké alergické reakci, nelze vSak vyloucit i drobné suba-
rachnoiddlni krvaceni pfi povSechné toxické kapilaro-
patii. RTG S+P: pfiméfFeny nélez.

Prezentovali jsme kasuistiku Lyellova syndro-
mu se zcela typickym Kklinickym prab&hem.
Etiologicky patfil do skupiny medikament6zni
(sulfonamidy), prvni pfiznaky typu Stevens-
-Johnsonova syndromu ukazuji na popisovanou
souvislost obou téchto afekci (5). Potvrdila se
také zavaZnost tohoto onemocnéni, které bylo
zvladnuto jen diky komplexni, velmi intenzivni
péci tymu specialistli riznych oborl i tdstavi.
Pod Fidici péc¢i dermatologii se o vylédeni za-
slouZili ¢elistni chirurgové, jednotka intenzivni
péce I. vnitfniho oddéleni, ortopéd, bakteriolog,
pracovnici popdleninové stanice a dalsi konzi-
lid¥i.

Souhrn

V préci je podén prehled soufasnych nézori
na etiologii, klinicky prtbé&h, laboratorni vyse-
tfeni a terapii Lyellova syndromu. Dokumento-
vand kasuistika 24leté nemocné, kde po apli-
kaci sulfonamidd doSlo k projevim toxické
epidermélni nekrolyzy s téZkym prib&hem. Za-
Cdtek onemocnéni typu Stevens-Johnsonova
syndromu sv&d¢i pro souvislost obou té&chto
afekci, dalSi prib&h byl jiZ zcela typicky. In-
struktivni je terapeuticky postup, zvlasté pak
vyuZiti jednotky intenzivni péce a popédleninové
stanice, ktery vedl k uzdraveni nemocné.
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Clanek byl prednesen p¥i prileZitosti 25. vyro&i zaloZeni odd&leni &elistni a obliejové chirurgie OVN Praha



