Oftalmologie 3-011

22.9.2011 12:36 Str. 104

5Dy

Lyellov syndrom

Ve zkracené formé prezentovano na XVIII. vyroénim sjezdu Ceské oftalmologické
spole€nosti, 23.-25. 9. 2010, Teplice

SOUHRN

Lyellov syndrom je vzéacné, Zivot ohrozujici, akutni kozni onemocnéni, éasto postihujici také
sliznice. TéméF viechny pripady jsou vyvolany uZitim léko. V souéasné dobé neexistuje Zadné
specificka lécba a velmi dulezita je mezioborova spoluprace. Autori prezentuji kazuistiku
15letého chlapce s o¢nimi priznaky v ramci Lyellova syndromu, vyvolaného uzivanim lamot-
riginu, ktery byl pfijat na popaleninovou jednotku s postizenim 85 % povrchu t&la. Zazname-
nané oéni pfiznaky v pribéhu hospitalizace byly hodnoceny jako mirné (otok viéek, spojiv-
kova injekce), pozdé&ji zavazné (mnohoéetna symblefara). Pacient byl lééen lokalné antibio-
tiky, kortikosteroidy a lubrikancii. K rozrusovani symblefar byla pouzivana sklenéna ty¢inka.
Po 23 mésicich od poéatku priznakd mél pacient symblefaron ve vnitinim koutku, které spo-
jovalo horni a dolni punktum na obou oéich, nemé&l zméléeny spojivkovy fornix ani zadné
zmény na rohovce. Subjektivné byl bez vétsich oénich potizi.
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SUMMARY
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 (mulfiple 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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V roce 1956 doktor Alan Lyell popisuje
klinickou jednotku charakterizovanou
rozsahlou ztratou epidermis s postizenim
sliznic a oznacCuje ji jako toxické epider-
malni nekrolyza (TEN, syn. LyellGv syn-
drom, syndrom opafené kize) [6]. Jde
formu polékového exantému a zivot ohro-
zujici stav.

Témér vdechny pfipady TEN jsou vyvo-
lany alergickou reakci na léky. Je znamo
vic nez 200 takovych lékl — nejcastéji
jsou to antibiotika, analgetika, nesteroidni
antirevmatika, allopurinol, antiepileptika,
diuretika a betablokatory. Tato nezadouci
reakce se vétsinou objevi béhem tydne
az meésice od zacatku uzivani léku.

Patogeneze onemocnéni neni dosud
zcela jasna. Incidence onemocnéni se

pohybuje mezi 0,4 a 1,2 pfipadl na mi-
lién obyvatel ro¢né [9]. TEN m{ze skongit
letélné az u 30 % nemocnych. Mezi nej-
zavaznéjSi akutni komplikace, v zasadé
hlavni pfi¢iny smrti, patfi sepse, leukope-
nie, respira¢ni a renalni selhani, krvaceni
do gastrointestinalniho traktu a metabo-
licky rozvrat [11].

Propuknuti koznich lézi predchazi
nékolikadenni horecka, ryma, bolesti
v krku nebo kasel. To mize pfipominat
infekci hornich cest dychacich [1]. Vy-
réazka za¢ina symetricky na tvafi a horni
Casti trupu. Pocateéni kozni léze jsou
charakteristické neostfe ohrani¢enymi
zarudlymi makulami, které rychle sply-
vaji do rozsahlych erytému a prechazeji
v ploché puchyfe. Epidermis se carovité
odluCuje a vznikaji erodované plochy.
Pfi TEN je pozitivni Nikolského feno-
mén — zdanlivé normalni epidermis
mUze byt snadno odlou¢ena smykavym
tfenim od zakladnich vrstev kize. Pfed-
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poklada se, ze toxicka epidermalni ne-
krolyza a Stevens-Johnsonlv syndrom
(SJS) jsou dvé varianty téhoz onemoc-
néni. SJS je varianta mirnéjsi, neposti-
huje vice nez 10 % povrchu téla, kdezto
TEN postihuje minimalné 30 % kozniho
povrchu, u nékterych nemocnych je to
az 100 % [9].

Ke stanoveni diagndzy je kromé klinic-
kého vzhledu a peclivé anamnézy jedi-
nou uzite€nou metodou biopsie kize. Hi-
stologicky prokazeme nekrézu celé epi-
dermis s minimalnim ¢&i chybéjicim
lymfocytovym infiltratem v koriu [14].

MATERIAL A METODIKA

Ve FN Ostrava bylo za poslednich 10
let hospitalizovano 13 pacientl s diagné-
zou toxické epidermalni nekrolyzy. Uva-
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Obr. 1.

dime kazuistiku pacienta s o€nimi komplikacemi pfi zdvazném
pribéhu Lyellova syndromu.

15lety adoptovany chlapec se stfedné tézkou mentalni retar-
daci, uzkostné depresivni poruchou pfizplsobeni, dlouhodobé
sledovan a opakované hospitalizovan pro fokalni zachvaty
s komplexni symptomatologii v kombinaci s neepileptickymi za-
chvaty. EEG jednoznacnou epileptickou abnormitu neprokazal,
proto byla plvodni protizachvatovad medikace zru$ena a byl na-
ordinovan lamotrigin (Lamictal 50 mg tbl. 2x denné) jako stabi-
lizator nalady a doplnék ke stavajici psychiatrické medikaci.
Alergologicka anamnéza byla do této doby negativni.

Asi dva tydny od zmeény medikace se objevuji febrilie
38,5 °C, bolesti v krku a opar na rtu. AvSak i pfi uzivani dét-
skym Iékafem doporuceného cefadroxilu (Duracef 500 mg tbl.),
febrilie stoupaji az ke 40 °C a nereaguji na antipyretika. Paci-
ent udava potize pfi polykani, na trupu a koncetinach se obje-
vuji erytémy a hnisava sekrece z oci.

Chlapec byl odeslan lékarskou sluzbou prvni pomoci k hospi-
talizaci na détskou jednotku intenzivni péce, kde byla prove-
dena potfebna konziliarni vySetreni, ktera prokazala stomati-
tidu, akutni faryngitidu, konjunktivitidu s pfitomnosti pablan, su-
fuzi a chemdzou spojivky, bez postizeni rohovky. Vzhledem
k pfitomnosti koznich zmén byl nélez zhodnocen jako Stevens-
Johnsondv syndrom polékové &i infekéni etiologie. Pro dal$i pro-
gresi kozniho nalezu (bulézni dermatitida az na 85 % povrchu
téla) byl chlapec prelozen na jednotku intenzivni péce popaleni-
nového centra FN Ostrava, kde byla stanovena diagnéza to-
xické epidermalni nekrolyzy na zékladé typického klinického ob-
razu. Proto biopsie kliZe jiz provedena nebyla. Lamotrigin byl
okamzité po pfijeti pacienta vysazen z chronické medikace. Pro
zavazné obéhové a respiraéni selhani na podkladé septického
Soku byl dohodnut preklad pacienta na oddéleni pediatrické re-
suscitacni intenzivni péce.

Prvni oéni vySetieni ve FN Ostrava probéhlo 5 dni po obje-
veni se prvnich pfiznakli nemoci. VySetieni na S$térbinové
lampé v8ak vzhledem k celkovému stavu nebylo mozné. Proto
jsme pacienta vySetfili u lGzka, kde byly patrné otoky vicek,
stfedni povrchova injekce spojivek, tarzalni spojivky byly syté
hyperemické, rohovky transparentni. Subjektivné o¢ni potize
neudaval. Doporudili jsme lokalné lubrikancia a antibiotika se
steroidy (Maxitrol gtt. 5xd., na noc mast). Druhy tyden hospita-
lizace byl jiz pacient pfipojen na umélou plicni ventilaci a nové
se objevila chemdza spojivek. Ve tietim tydnu se zacala tvofit
témeér souvisla symblefara v hornim i dolnim fornixu, ktera jsme
pravidelné dva az tfikrat tydné rozruSovali sklenénou tycinkou,
poté byly spojivkové fornixy normalni hloubky. Co se tyce Cet-
nosti, zintenzivnili jsme lokalni 1é€bu na interval co &tyfi hodiny.
Na dané terapii se lokalni nalez pozvolna zlepSoval a v patém
tydnu, kdy byl pacient pfi védomi, se symblefara nové jiz netvo-

Obr. 2.

Obr. 3.

fila. Poté jsme tedy Cetnost aplikaci lokalnich antibiotik a stero-
idG postupné snizovali a zvySovali ¢etnost aplikaci umeélych siz
co 2 hodiny. Teprve v devatém tydnu od zacatku hospitalizace
dovolil celkovy stav poprvé vySetfit pacienta na Stérbinové
lampé. Objektivné jsme pozorovali ve vnitfnim koutku adhe-
rence tarzalni spojivky s plica semilunaris, do které byly za-
vzaty slzné body (obr. 1). Dale byla patrna oboustranna trichi-
aza, ostatni nalez na pfednim i zadnim segmentu oka byl bez
patologie. Subjektivné byl chlapec bez potizi, nekorigovana
zrakova ostrost byla vpravo 6/9 a vlevo 6/12. Provedli jsme epi-
laci fas oto¢enych proti bulbu a doporudili lubrikancia. Posledni
kontrola probéhla 23 mésicli od pocatku pfiznakl. VysSetfenim
jsme zjistili mirnou hyperémii spojivek, drobné vazivové srlisty
v zevnim koutku (obr. 2) a ve vnitfnim koutku vazivové mustky
zahrnujici slzné body (obr. 3). Fornixy byly pfiméfené hloubky,
motilita bulbG byla volna vSemi sméry, marga méla nerovny
okraj. Nejlépe korigovana zrakova ostrost vpravo byla 6/6sl
a vlevo 6/6, nitrooc¢ni tlak byl v normé. Chlapec si stézoval jen
na obgasné fezani, slzeni a paleni o¢i. Provedli jsme proto
testy ke zjisténi mnozstvi a stability slzného filmu (Schirmerdv
test, tear film break-up time), jejichz vysledky nam predpokla-
danou diagnézu suchého oka potvrdily. Chirurgickou intervenci
jsme zatim nedoporugili, protoze zprichodnéni slznych bodl
by pravdépodobné vedlo ke zhorSeni soucasnych potizi. Pa-
cientovi jsme doporucili trvale aplikovat umélé slzy.

Kromé oc¢nich nasledkl tohoto onemocnéni byly u naseho
pacienta zjistény slizniéni fasy a srlsty v dolnim vestibulu du-
tiny ustni a pfilehlé gingivy, sekundarni cikatrikozni fimoéza
a chronicka hypertroficka rinitida.
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DISKUSE

LyellGv syndrom postihuje mnoho
Gasti téla, nejzavaznéji vsak sliznice. Na
sliznici ust, spojivek, nazofaryngu, tra-
chey a bronch(l, gastrointestinalniho
traktu, genitélu, uretry a analu se nacha-
zeji drobné az rozsdhlé hemoragické
eroze a teckovité léze.

Pfi postizeni o¢i si nemocni stézuji na
slzeni, suchost oci, bolest, paleni, své-
déni, fezani, pocit pisku v o¢ich, z&erve-
nani, svétloplachost, blefarospazmus,
diplopii a zhor$ené vidéni. VySetfeni na
Stérbinové lampé nam pomU(ze podrob-
néji zjistit rozsah postizeni. O¢ni pfi-
znaky muzeme rozdélit podle zavaznosti
na mirné (akutni konjunktivitida, otok vi-
ek, erytém a krusty na vickach),
stfedné zavazné (membrandzni a pseu-
domembrandzni konjunktivitida, rohov-
kové eroze a defekty) a zavazné (jize-
vnaté symblefaron, zmél€eni fornixu, ro-
hovkovy vied) [4].

Pacienti po prodélané TEN mohou mit
fadu dlouhodobych nésledkd. Nejvic
handicapuijici jsou vSak ty postihujici o¢i,
k ¢emuz dochazi az u 50 % nemocnych.
[8] Zjizveni spojivky vede ke vzniku tri-
chiazy, chybnému postaveni vicek, lagof-
talmu, syndromu suchého oka, rohovko-
vych a spojivkovych neovaskularizaci.

V ramci |é¢by, kromé okamzitého vy-
nechani Iéku podezrelého ze vzniku re-
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akce, je nutna neprodlena hospitalizace
nemocného, idealné na jednotce inten-
zivni péce popaleninového centra. Hlav-
nimi zdsadami terapie akutni faze je do-
plhiovani chybéjicich tekutin a minerall,
nutriéni podpora, [3] udrzovani teploty
prostfedi mezi 30-32 stupni Celsia, za-
jisténi sterilniho prostfedi a péce o rany,
ustni hygiena, ¢asna kontrola oftalmolo-
gem, eventualné dalSimi specialisty. Cel-
kové podavani kortikosteroidll je poné-
kud kontroverzni otdzkou [2]. V nékolika
pfipadech se zkou$el cyklofosfamid,
plazmaferéza, pentoxyfilin, cyklosporin
A athalidomid, ovSem ne vzdy s dobrym
vysledkem [7, 5]. Nadéje jsou vkladany
do intravenozni aplikace vysokych da-
vek imunoglobulind, kdy dochazi ke
zlepdeni jak klinickych, tak imunologic-
kych aspektt nemoci [10].

Lécba akutnich o¢nich priznakd vét-
Sinou zacina velmi ¢astou aplikaci lub-
rikancii. Dllezité jsou cCasté a pravi-
delné kontroly o¢nim lékafem. Jakmile
se objevi zanétlivé ¢&i jizevnaté pfi-
znaky, aplikujeme lokalné steroidy. An-
tibiotiky zajiStujeme prevenci vzniku
ocni infekce a hlavné mechanicky roz-
ruSujeme symblefara. [4] Protoze Lyel-
IGv syndrom je pomérné vzacné one-
mocnéni a v souCasné dobé neexistuji
jednoznaéné doporucené lécebné po-
stupy, zkouSi se fada novych |éCeb-
nych schémat v prevenci vzniku o€nich
komplikaci a také pfi feSeni jejich na-
sledkl. Pacienty po prodélané TEN je

vhodné dlouhodobé sledovat, nej¢as-
t&ji kvlli moznym jizevnatym zménam
a stesklm puUsobenych suchym okem.
Posledni o¢ni vySetfeni u naseho paci-
enta probéhlo 23 mésict od zacatku
pfiznakl a v poslednim roce byl lokalni
nalez bez progrese, stabilni. Pacienti
po prodélané TEN mivaji poSkozené
poharkové buriky. Snizena tvorba mu-
cinu zhorsuje distribuci a stabilitu slz-
ného filmu, coz nas vedlo k pfedpo-
kladu, ze subjektivni potize chlapce
jsou zplUsobeny suchym okem. To nam
také dalsi vySetfeni potvrdilo. ZprG-
chodnéni slznych cest jsme tedy zatim
nedoporucili a pfiklonili jsme se ke kon-
zervativnimu postupu, zejména pro
mozné zhorSeni soucasnych subjektiv-
nich potizi pacienta.

ZAVER

Formou kazuistiky prezentujeme to-
xickou epidermalni nekrolyzu jako
vzadcné kozni onemocnéni postihujici
také ve vysokém procentu sliznice,
véetné oci. Podle naSich zkusenosti jsou
u pacientd s Lyellovym syndromem
nutné Casté a pravidelné kontroly oftal-
mologem s rozruSovanim pfitomnych
symblefar, velmi Casta aplikace umélych
slz, eventualné lokalnich antibiotik ¢i kor-
tikosteroida.
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Devaté rozsSifené a aktualizované vydani obsahuje 41 000
hesel ze vSech klinickych i teoretickych oborl soucasné
mediciny. Slovnik je svou odbornou urovni vhodny pro |é-
kafe, zdravotniky a studenty mediciny, svou srozumitelnosti
pak vychazi vstfic tradiCnimu zajmu ceské verejnosti o me-
dicinu.

Lékafdm slovnik umoznuje drzet krok se zavratnym tem-
g pem védeckého pokroku. Molekularni a bunééna biologie
meéni medicinu prakticky pfed o€ima, |ékarska terminologie
se rocné rozSifuje o 30 az 60 novych pojmu, které jsou
¢asto spojeny také s novymi mechanismy a principy.

Laicka verejnost jisté oceni nékolik tisic hesel vénovanych nemocem a syndromdm, a to od
béznych, pres civilizaCni a zavazné nemoci az po vzacné dédicné choroby. U nemoci jsou
uvedeny pfiznaky (Casté i méné obvyklé), naopak u hesel vénovanych pfiznakim (sympto-
mum) jsou vyjmenovany nejcastéjSi nemoci a syndromy. Dozvime se napf., ze stenokardie je
nazev pro bolest na hrudi typickou pro nékterd onemocnéni srdce (anginu pectoris €i infarkt
myokardu), u hesla bolest na hrudi naopak zjistime, ze pfi¢inou maze byt kromé nemoci srdce
také napf. zapal plic, zanét pohrudnice, bronchogenni karcinom, poruchy patere &i organt du-
tiny bfisni. Obvykle jsou zdlraznény varovné pfiznaky dilezité pro v€asné odhaleni zakefr-
nych nemoci, ¢asto je uvadéna také prognéza a mozné komplikace onemocnéni.

Velky vyznam maji rovnéz stavy, které ¢lovéku plsobi psychické stradani. Nemocem a pfizna-
kiim z oblasti duSevnich chorob je vénovano vice nez 2000 hesel, véetné jejich nového na-
zvoslovi. Podrobné jsou vysvétleny nemoci z okruhu deprese a manie (tzv. afektivni poruchy),
schizofrenie i poruchy neurotického razu. Podrobné je vysvétlena také napf. Alzheimerova Ci
Parkinsonova choroba, véetné novych teorii o jejich pavodu.

Velky poCet hesel je vénovan Zzenskym nemocem a celé problematice téhotenstvi a porodu.
K trenddm moderni mediciny ovéem patfi i zajem o nemoci muzl, zejména v oblasti sexua-
lity a reprodukéniho zdravi. Sexualnimi poruchami trpi nemalé procento populace, pficemz
zdanliva otevienost médii vici sexualni tematice zastira fakt, ze vétSiné z nas stud brani se
s nimi nékomu svéfit. Pfitom sou¢asna sexuologie se muze pochlubit velkymi terapeutickymi
uspéchy.

Laikim slovnik umoznuje porozumét tomu, co lékafi fikaji a piSi, obsahuje prakticky veskeré
pojmy uzivané v Iékafské dokumentaci (chorobopisech, zpravach, zadankach) véetné velkého
poctu jinak malo srozumitelnych zkratek. Velky |ékafsky slovnik tak podporuje koncepci otev-
feného vztahu mezi |Iékafem a pacientem zalozeném na pravu na informace o svém zdravi.
K naplnéni tohoto prava vsak nestaci pouze informace sdélit, ale také mit moznost jim poro-
zumet.

Vydani obsahuje i rozsahlou pfilohu normalnich laboratornich hodnot.

Objednavky zasilejte e-mailem nebo posStou: Nakladatelské a tiskové stiedisko
CLS JEP, Sokolska 31, 120 26 Praha 2, fax: 224 266 226, e-mail: nts@cls.cz. Na ob-
jednavce laskavé uvedte i jméno ¢asopisu, v némz jste se o knize dozvédéli.
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