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ÚVOD

V roce 1956 doktor Alan Lyell popisuje
klinickou jednotku charakterizovanou
rozsáhlou ztrátou epidermis s postižením
sliznic a označuje ji jako toxická epider-
mální nekrolýza (TEN, syn. Lyellův syn-
drom, syndrom opařené kůže) [6]. Jde
o vzácné kožní onemocnění, nejtěžší
formu polékového exantému a život ohro-
žující stav.

Téměř všechny případy TEN jsou vyvo-
lány alergickou reakcí na léky. Je známo
víc než 200 takových léků – nejčastěji
jsou to antibiotika, analgetika, nesteroidní
antirevmatika, allopurinol, antiepileptika,
diuretika a betablokátory. Tato nežádoucí
reakce se většinou objeví během týdne
až měsíce od začátku užívání léku.

Patogeneze onemocnění není dosud
zcela jasná. Incidence onemocnění se

pohybuje mezi 0,4 a 1,2 případů na mi-
lión obyvatel ročně [9]. TEN může skončit
letálně až u 30 % nemocných. Mezi nej-
závažnější akutní komplikace, v zásadě
hlavní příčiny smrti, patří sepse, leukope-
nie, respirační a renální selhání, krvácení
do gastrointestinálního traktu a metabo-
lický rozvrat [11].

Propuknutí kožních lézí předchází
několikadenní horečka, rýma, bolesti
v krku nebo kašel. To může připomínat
infekci horních cest dýchacích [1]. Vy-
rážka začíná symetricky na tváři a horní
části trupu. Počáteční kožní léze jsou
charakteristické neostře ohraničenými
zarudlými makulami, které rychle splý-
vají do rozsáhlých erytémů a přecházejí
v ploché puchýře. Epidermis se cárovitě
odlučuje a vznikají erodované plochy.
Při TEN je pozitivní Nikolského feno-
mén – zdánlivě normální epidermis
může být snadno odloučena smýkavým
třením od základních vrstev kůže. Před-

pokládá se, že toxická epidermální ne-
krolýza a Stevens-Johnsonův syndrom
(SJS) jsou dvě varianty téhož onemoc-
nění. SJS je varianta mírnější, neposti-
huje více než 10 % povrchu těla, kdežto
TEN postihuje minimálně 30 % kožního
povrchu, u některých nemocných je to
až 100 % [9].

Ke stanovení diagnózy je kromě klinic-
kého vzhledu a pečlivé anamnézy jedi-
nou užitečnou metodou biopsie kůže. Hi-
stologicky prokážeme nekrózu celé epi-
dermis s minimálním či chybějícím
lymfocytovým infiltrátem v koriu  [14].
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let hospitalizováno 13 pacientů s diagnó-
zou toxické epidermální nekrolýzy. Uvá-
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LyellÛv syndrom je vzácné, Ïivot ohroÏující, akutní koÏní onemocnûní, ãasto postihující také

sliznice. Témûfi v‰echny pfiípady jsou vyvolány uÏitím lékÛ. V souãasné dobû neexistuje Ïádná
specifická léãba a velmi dÛleÏitá je mezioborová spolupráce. Autofii prezentují kazuistiku
15letého chlapce s oãními pfiíznaky v rámci Lyellova syndromu, vyvolaného uÏíváním lamot-
riginu, kter˘ byl pfiijat na popáleninovou jednotku s postiÏením 85 % povrchu tûla. Zazname-
nané oãní pfiíznaky v prÛbûhu hospitalizace byly hodnoceny jako mírné (otok víãek, spojiv-
ková injekce),  pozdûji závaÏné (mnohoãetná symblefara). Pacient byl léãen lokálnû antibio-
tiky, kortikosteroidy a lubrikancii. K rozru‰ování symblefar byla pouÏívaná sklenûná tyãinka.
Po 23 mûsících od poãátku pfiíznakÛ mûl  pacient symblefaron ve vnitfiním koutku, které spo-
jovalo horní a dolní punktum na obou oãích, nemûl zmûlãen˘ spojivkov˘ fornix ani Ïádné
zmûny na rohovce. Subjektivnû byl bez vût‰ích oãních potíÏí.
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S U M M A R Y
Lyell’s Disease – a Case Report

Lyell’s disease is a rare, life-threatening, acute dermatologic disease. The mucous mem-
branes are also often involved. Nearly all cases are induced by medications. There is currently
no specific treatment and interdisciplinary cooperation is very important. The authors present
a case report of a 15 year old boy with the ocular manifestations of Lyell’s disease, triggered
by lamotrigine. He was admitted to the burn unit with involvement of 85% of his body surface
area. Ocular manifestations documented during hospitalization were classified as mild (lid
edema, conjunctival injection) and later severe (multiple symblepharons). The patient was
treated with antibiotic eyedrops/ointment, corticosteroid eyedrops/ointment, topical lubricants
and a glass rod was used to lyse the symblepharons. At 23 months of follow-up our patient
had a symblepharon which blocked the superior and inferior punctum in both eyes, without
conjunctival fornix foreshortening or corneal abnormalities, minimal ocular discomfort. 
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díme kazuistiku pacienta s očními komplikacemi při závažném
průběhu Lyellova syndromu.

15letý adoptovaný chlapec se středně těžkou mentální retar-
dací, úzkostně depresivní poruchou přizpůsobení, dlouhodobě
sledován a opakovaně hospitalizován pro fokální záchvaty
s komplexní symptomatologií v kombinaci s neepileptickými zá-
chvaty. EEG jednoznačnou epileptickou abnormitu neprokázal,
proto byla původní protizáchvatová medikace zrušena a byl na-
ordinován lamotrigin (Lamictal 50 mg tbl. 2x denně) jako stabi-
lizátor nálady a doplněk ke stávající psychiatrické medikaci.
Alergologická anamnéza byla do této doby negativní.

Asi dva týdny od změny medikace se objevují febrilie
38,5 °C, bolesti v krku a opar na rtu. Avšak i při užívání dět-
ským lékařem doporučeného cefadroxilu (Duracef 500 mg tbl.),
febrilie stoupají až ke 40 °C a nereagují na antipyretika. Paci-
ent udává potíže při polykání, na trupu a končetinách se obje-
vují erytémy a hnisavá sekrece z očí.

Chlapec byl odeslán lékařskou službou první pomoci k hospi-
talizaci na dětskou jednotku intenzivní péče, kde byla prove-
dena potřebná konziliární vyšetření, která prokázala stomati-
tidu, akutní faryngitidu, konjunktivitidu s přítomností pablán, su-
fuzí a chemózou spojivky, bez postižení rohovky. Vzhledem
k přítomnosti kožních změn byl nález zhodnocen jako Stevens-
Johnsonův syndrom polékové či infekční etiologie. Pro další pro-
gresi kožního nálezu (bulózní dermatitida až na 85 % povrchu
těla) byl chlapec přeložen na jednotku intenzivní péče popáleni-
nového centra FN Ostrava, kde byla stanovena diagnóza to-
xické epidermální nekrolýzy na základě typického klinického ob-
razu. Proto biopsie kůže již provedena nebyla. Lamotrigin byl
okamžitě po přijetí pacienta vysazen z chronické medikace. Pro
závažné oběhové a respirační selhání na podkladě septického
šoku byl dohodnut překlad pacienta na oddělení pediatrické re-
suscitační intenzivní péče.

První oční vyšetření ve FN Ostrava proběhlo 5 dní po obje-
vení se prvních příznaků nemoci. Vyšetření na štěrbinové
lampě však vzhledem k celkovému stavu nebylo možné. Proto
jsme pacienta vyšetřili u lůžka, kde byly patrné otoky víček,
střední povrchová injekce spojivek, tarzální spojivky byly sytě
hyperemické, rohovky transparentní. Subjektivně oční potíže
neudával. Doporučili jsme lokálně lubrikancia a antibiotika se
steroidy (Maxitrol gtt. 5xd., na noc mast). Druhý týden hospita-
lizace byl již pacient připojen na umělou plicní ventilaci a nově
se objevila chemóza spojivek. Ve třetím týdnu se začala tvořit
téměř souvislá symblefara v horním i dolním fornixu, která jsme
pravidelně dva až třikrát týdně rozrušovali skleněnou tyčinkou,
poté byly spojivkové fornixy normální hloubky. Co se týče čet-
nosti, zintenzivnili jsme lokální léčbu na interval co čtyři hodiny.
Na dané terapii se lokální nález pozvolna zlepšoval a v pátém
týdnu, kdy byl pacient při vědomí, se symblefara nově již netvo-

řila. Poté jsme tedy četnost aplikací lokálních antibiotik a stero-
idů postupně snižovali a zvyšovali četnost aplikací umělých slz
co 2 hodiny. Teprve v devátém týdnu od začátku hospitalizace
dovolil celkový stav poprvé vyšetřit pacienta na štěrbinové
lampě. Objektivně jsme pozorovali ve vnitřním koutku adhe-
rence tarzální spojivky s plica semilunaris, do které byly za-
vzaty slzné body (obr. 1). Dále byla patrná oboustranná trichi-
áza, ostatní nález na předním i zadním segmentu oka byl bez
patologie. Subjektivně byl chlapec bez potíží, nekorigovaná
zraková ostrost byla vpravo 6/9 a vlevo 6/12. Provedli jsme epi-
laci řas otočených proti bulbu a doporučili lubrikancia. Poslední
kontrola proběhla 23 měsíců od počátku příznaků. Vyšetřením
jsme zjistili mírnou hyperémii spojivek, drobné vazivové srůsty
v zevním koutku (obr. 2) a ve vnitřním koutku vazivové můstky
zahrnující slzné body (obr. 3). Fornixy byly přiměřené hloubky,
motilita bulbů byla volná všemi směry, marga měla nerovný
okraj. Nejlépe korigovaná zraková ostrost vpravo byla 6/6sl
a vlevo 6/6, nitrooční tlak byl v normě. Chlapec si stěžoval jen
na občasné řezání, slzení a pálení očí. Provedli jsme proto
testy ke zjištění množství a stability slzného filmu (Schirmerův
test, tear film break-up time), jejichž výsledky nám předpoklá-
danou diagnózu suchého oka potvrdily. Chirurgickou intervenci
jsme zatím nedoporučili, protože zprůchodnění slzných bodů
by pravděpodobně vedlo ke zhoršení současných potíží. Pa-
cientovi jsme doporučili trvale aplikovat umělé slzy.

Kromě očních následků tohoto onemocnění byly u našeho
pacienta zjištěny slizniční řasy a srůsty v dolním vestibulu du-
tiny ústní a přilehlé gingivy, sekundární cikatrikózní fimóza
a chronická hypertrofická rinitida.

Obr. 3.

Obr. 2.Obr. 1.
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DISKUSE

Lyellův syndrom postihuje mnoho
částí těla, nejzávažněji však sliznice. Na
sliznici úst, spojivek, nazofaryngu, tra-
chey a bronchů, gastrointestinálního
traktu, genitálu, uretry a análu se nachá-
zejí drobné až rozsáhlé hemoragické
eroze a tečkovité léze.

Při postižení očí si nemocní stěžují na
slzení, suchost očí, bolest, pálení, svě-
dění, řezání, pocit písku v očích, zčerve-
nání, světloplachost, blefarospazmus,
diplopii a zhoršené vidění. Vyšetření na
štěrbinové lampě nám pomůže podrob-
něji zjistit rozsah postižení. Oční pří-
znaky můžeme rozdělit podle závažnosti
na mírné (akutní konjunktivitida, otok ví-
ček, erytém a krusty na víčkách),
středně závažné (membranózní a pseu-
domembranózní konjunktivitida, rohov-
kové eroze a defekty) a závažné (jize-
vnaté symblefaron, změlčení fornixu, ro-
hovkový vřed)  [4].

Pacienti po prodělané TEN mohou mít
řadu dlouhodobých následků. Nejvíc
handicapující jsou však ty postihující oči,
k čemuž dochází až u 50 % nemocných.
[8]  Zjizvení spojivky vede ke vzniku tri-
chiázy, chybnému postavení víček, lagof-
talmu, syndromu suchého oka, rohovko-
vých a spojivkových neovaskularizací.

V rámci léčby, kromě okamžitého vy-
nechání léku podezřelého ze vzniku re-

akce, je nutná neprodlená hospitalizace
nemocného, ideálně na jednotce inten-
zivní péče popáleninového centra. Hlav-
ními zásadami terapie akutní fáze je do-
plňování chybějících tekutin a minerálů,
nutriční podpora, [3]  udržování teploty
prostředí mezi 30–32 stupni Celsia, za-
jištění sterilního prostředí a péče o rány,
ústní hygiena, časná kontrola oftalmolo-
gem, eventuálně dalšími specialisty. Cel-
kové podávání kortikosteroidů je poně-
kud kontroverzní otázkou [2]. V několika
případech se zkoušel cyklofosfamid,
plazmaferéza, pentoxyfilin, cyklosporin
A a thalidomid, ovšem ne vždy s dobrým
výsledkem  [7, 5]. Naděje jsou vkládány
do intravenózní aplikace vysokých dá-
vek imunoglobulinů, kdy dochází ke
zlepšení jak klinických, tak imunologic-
kých aspektů nemoci [10].

Léčba akutních očních příznaků vět-
šinou začíná velmi častou aplikací lub-
rikancií. Důležité jsou časté a pravi-
delné kontroly očním lékařem. Jakmile
se objeví zánětlivé či jizevnaté pří-
znaky, aplikujeme lokálně steroidy. An-
tibiotiky zajišťujeme prevenci vzniku
oční infekce a hlavně mechanicky roz-
rušujeme symblefara. [4] Protože Lyel-
lův syndrom je poměrně vzácné one-
mocnění a v současné době neexistují
jednoznačné doporučené léčebné po-
stupy, zkouší se řada nových léčeb-
ných schémat v prevenci vzniku očních
komplikací a také při řešení jejich ná-
sledků. Pacienty po prodělané TEN je

vhodné dlouhodobě sledovat, nejčas-
těji kvůli možným jizevnatým změnám
a steskům působených suchým okem.
Poslední oční vyšetření u našeho paci-
enta proběhlo 23 měsíců od začátku
příznaků a v posledním roce byl lokální
nález bez progrese, stabilní. Pacienti
po prodělané TEN mívají poškozené
pohárkové buňky. Snížená tvorba mu-
cinu zhoršuje distribuci a stabilitu slz-
ného filmu, což nás vedlo k předpo-
kladu, že subjektivní potíže chlapce
jsou způsobeny suchým okem. To nám
také další vyšetření potvrdilo. Zprů-
chodnění slzných cest jsme tedy zatím
nedoporučili a přiklonili jsme se ke kon-
zervativnímu postupu, zejména pro
možné zhoršení současných subjektiv-
ních potíží pacienta.

ZÁVĚR

Formou kazuistiky prezentujeme to-
xickou epidermální nekrolýzu jako
vzácné kožní onemocnění postihující
také ve vysokém procentu sliznice,
včetně očí. Podle našich zkušeností jsou
u pacientů s Lyellovým syndromem
nutné časté a pravidelné kontroly oftal-
mologem s rozrušováním přítomných
symblefar, velmi častá aplikace umělých
slz, eventuálně lokálních antibiotik či kor-
tikosteroidů.
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Deváté rozšířené a aktualizované vydání obsahuje 41 000
hesel ze všech klinických i teoretických oborů současné
medicíny. Slovník je svou odbornou úrovní vhodný pro lé-
kaře, zdravotníky a studenty medicíny, svou srozumitelností
pak vychází vstříc tradičnímu zájmu české veřejnosti o me-
dicínu.
Lékařům slovník umožňuje držet krok se závratným tem-
pem vědeckého pokroku. Molekulární a buněčná biologie
mění medicínu prakticky před očima, lékařská terminologie
se ročně rozšiřuje o 30 až 60 nových pojmů, které jsou

často spojeny také s novými mechanismy a principy.
Laická veřejnost jistě ocení několik tisíc hesel věnovaných nemocem a syndromům, a to od
běžných, přes civilizační a závažné nemoci až po vzácné dědičné choroby. U nemocí jsou
uvedeny příznaky (časté i méně obvyklé), naopak u hesel věnovaných příznakům (sympto-
mům) jsou vyjmenovány nejčastější nemoci a syndromy. Dozvíme se např., že stenokardie je
název pro bolest na hrudi typickou pro některá onemocnění srdce (anginu pectoris či infarkt
myokardu), u hesla bolest na hrudi naopak zjistíme, že příčinou může být kromě nemocí srdce
také např. zápal plic, zánět pohrudnice, bronchogenní karcinom, poruchy páteře či orgánů du-
tiny břišní. Obvykle jsou zdůrazněny varovné příznaky důležité pro včasné odhalení zákeř-
ných nemocí, často je uváděna také prognóza a možné komplikace onemocnění.
Velký význam mají rovněž stavy, které člověku působí psychické strádání. Nemocem a přízna-
kům z oblasti duševních chorob je věnováno více než 2000 hesel, včetně jejich nového ná-
zvosloví. Podrobně jsou vysvětleny nemoci z okruhu deprese a mánie (tzv. afektivní poruchy),
schizofrenie i poruchy neurotického rázu. Podrobně je vysvětlena také např. Alzheimerova či
Parkinsonova choroba, včetně nových teorií o jejich původu.
Velký počet hesel je věnován ženským nemocem a celé problematice těhotenství a porodu.
K trendům moderní medicíny ovšem patří i zájem o nemoci mužů, zejména v oblasti sexua-
lity a reprodukčního zdraví. Sexuálními poruchami trpí nemalé procento populace, přičemž
zdánlivá otevřenost médií vůči sexuální tematice zastírá fakt, že většině z nás stud brání se
s nimi někomu svěřit. Přitom současná sexuologie se může pochlubit velkými terapeutickými
úspěchy.
Laikům slovník umožňuje porozumět tomu, co lékaři říkají a píší, obsahuje prakticky veškeré
pojmy užívané v lékařské dokumentaci (chorobopisech, zprávách, žádankách) včetně velkého
počtu jinak málo srozumitelných zkratek. Velký lékařský slovník tak podporuje koncepci otev-
řeného vztahu mezi lékařem a pacientem založeném na právu na informace o svém zdraví.
K naplnění tohoto práva však nestačí pouze informace sdělit, ale také mít možnost jim poro-
zumět.
Vydání obsahuje i rozsáhlou přílohu normálních laboratorních hodnot.

Objednávky zasílejte e-mailem nebo poštou: Nakladatelské a tiskové středisko
ČLS JEP, Sokolská 31, 120 26 Praha 2, fax: 224 266 226, e-mail: nts@cls.cz. Na ob-
jednávce laskavě uveďte i jméno časopisu, v němž jste se o knize dozvěděli.
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