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ÖSSZEFOGLALÁS

A szerzôk egy 14 éves fiúgyermek esetét ismertetik. Akut

felsô légúti hurut, tonsillitis miatt amoxicllin-klavulánsav

és cefuroxim kezelésben részesült, illetve egy hónapja la-

motrigin terápia került bevezetésre. A testfelszín több,

mint 30 %-ának denudációjával járó toxicus epidermális

necrolysis diagnózisa miatt került sürgôsséggel felvételre

az SZTE Gyermekgyógyászati Klinika és Gyermekegész-

ségügyi Központ Intenzív Osztályára. Nagy dózisú paren-

terális szteroid és intravénás immunglobulin kezelés beve-

zetésére került sor, amely mellett a súlyos, kiterjedt klini-

kai tünetek rapid javulását észlelték, ennek köszönhetôen

a beteg a felvételét követô 12. napon tünetmentes állapot-

ban otthonába exmittálható volt.

Kulcsszavak: 
toxicus epidermális necrolysis - intenzív
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SUMMARY

The authors present the case of a 14-year-old boy, who

had received amoxicilline-clavulanic acid and cefuroxime

treatment because of an acute upper respiratory tract

infection and tonsillitis 8 days before the admission; one

month earlier, lamotrigine therapy had also been started.

He was admitted to the Intensive Care Unit of the

Department of Pediatrics with a diagnosis of toxic

epidermal necrolysis, with involvement of more than 30 %

of the total body area. After the introduction of high-dose

intravenous steroid and immunoglobulin, a rapid

improvement of the severe clinical symptoms was

observed, and the patient was discharged on day 12 of

hospitalization.
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Esetismertetés
A 14 éves fiúgyermek felvételét megelôzôen 8 nappal felsô légúti

hurut, tonsillitis zajlott, emiatt a házi gyermekorvos javaslatára amo-
xicillin-klavulánsav terápia került bevezetésre. A gyógyszer beveze-
tését követôen az arcon, a nyakon, majd a felsô végtagokon erythé-
más, tûszúrásnyi exanthemák jelentkeztek, emiatt az antibiotikum
leállításra került. A gyógyszer leállítását követôen azonban a bôrtüne-
tek továbbra is progrediáltak, periorálisan, az axilláris régióban skar-
lát-szerû exanthema jelent meg, kifejezett tenyéri-talpi hámlással. 2
nappal késôbb ismételten antibiotikum, cefuroxim került bevezetésre.
A bôrtünetek rapidan progrediáltak. Elesett, súlyos általános állapot-
ban került felvételre az SZTE Gyermekgyógyászati Klinika és Gyer-
mekegészségügyi Központ Intenzív Osztályára. A testfelszín 90%-át

meghaladó kiterjedésben kifejezetten erythemás, macolupapulosus
exanthemát észleltünk, kissé szürkés, lilás, livid alaptónussal. Bôrtü-
netei fôleg a törzs és a végtagok proximális részén konfluáló jelleget
mutattak, helyenként azonban szabálytalan, atípusos target léziók is
megfigyelhetôek voltak. A törzs és a végtagok területén számos pety-
hüdt falú, részben spontán rupturált hólyagot észleltünk. Erôteljes to-
rok, száj, és nyelvfájdalomról számolt be, az evés, ivás igen nehezí-
tett volt. A szemhéjakon, az orron, az ajak területén erodált területek,
haemorrhagiás pörkök, az orrnyálkahártya alsó részén, a buccalis és
gingivális nyálkahártyán, a nyelven kiterjedt, masszív lepedékkel fe-
dett fájdalmas eroziók, a kemény szájpadon és az uvulán petechiák
alakultak ki. A conjunctivák belövelltek voltak, kis mennyiségû mu-
copurulens váladék távozott. A fejfájás, gyengeségérzés, folyamatos
hidegrázás tovább rontották a fiatal beteg állapotát.
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Korábbi anamnézise szerint kisiskolás kora óta elrévedéseket ész-
leltek, absence epilepsia miatt 10 éves kora óta valproátot szedett,
amelynek dózisát fokozatosan lecsökkentették, majd elhagyták. Is-
kolai teljesítményromlás miatt 1 hónapja lamotriginre történt az an-
tiepilepticum leváltása, 50 mg-os kezdô dózisban, fokozatos heti dó-
zisemeléssel; felvételét megelôzôen 2x100 mg-os dózisban kapta a
gyógyszert.

Tekintettel az anamnézisre, valamint a jellegzetes klinikai tüne-
tekre, toxicus epidermális necrolysis (TEN) diagnózisa merült fel,
ennek megfelelôen kezdtük el a beteg speciális ellátását. Elsô lépés-
ként a betegnél valamennyi, korábban bevezetett gyógyszer leállí-
tásra került.  Az intenzív osztályos ellátás biztosításához és a vitális
paraméterek monitorizálásához artéria és centrális véna kanülálás,
húgyúti katéter felhelyezése történt. A kanülöket öltésekkel rögzítet-
tük, ragasztást nem használtunk. A kiterjedt bôrfelületi érintettségre
való tekintettel emelt dózisú folyadékterápiát kezdtünk, melyet az
égett betegek ellátásában használt, módosított Parkland formula
alapján számoltunk, de a folyadékpótlási tervet kissé csökkentve in-
dítottuk el, és a késôbbiekben az óradiurézis függvényében módosí-
tottuk. Az alkalmazott folyadékterápia mellett vitális paraméterei
egyensúlyban voltak, keringéstámogató kezelést nem igényelt. A
fájdalomcsillapítás céljából a beteg érkezésekor bólusban, majd fo-
lyamatos infúzióban morphin adására került sor. Tekintettel a száj-
nyálkahártya érintettségére, korai enterális táplálás bevezetése nem
volt lehetséges, ezért parenterális táplálást építettünk föl. Fertôzés
profilaxis céljából vancomycin kezelést, majd antimycotikus terá-
piát kezdtünk. Felvételének napján nagy dózisú parenterális me-
thylprednisolon kezelést indítottunk (125 mg Solu-Medrol, 2
mg/tskg), majd tekintettel a bôrtünetek progressziójára, a bullosus,
illetve denudált területek kiterjedésének fokozódására a felvételt kö-
vetô 3. napon nagy dózisú intravénás immunglobulin (IVIG) kezelés

bevezetésére került sor (0.5 g/tskg). A 125 mg Solu-Medrolt 5 napon
át, az IVIG kezelést 3 egymást követô napon át adtuk a betegnek. A
beteg az 5. kórházi napon kapta meg az utolsó IVIG kezelést, ezt
követôen újabb hólyagos tünet már nem jelent meg, 2 nappal késôbb
a korábban denudált területeken megindult a reepithelizáció, amely
a 11. napra teljessé vált. Az IVIG kezelést a beteg jól tolerálta, mel-
lékhatást nem tapasztaltunk. 

Kezdetben a kisebb kiterjedésû, felszínesen hámfosztott területek-
re Inadine® (Johnson & Johnson) lapokat, illetve Hidrotul® (Hart-
mann) lapokat használtunk, majd amikor a denudált területek kiter-
jedése nôtt, csaknem összefüggôvé vált a törzs és a felsô végtagok
területén, 0,5%-os ezüst-nitrát oldattal borogattuk a területeket,
majd Betadinos hámosító kenôccsel impregnált steril gézlapokkal
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1. A, B, C ábra

Maximális intenzitású tünetek a 3. napon. Erodált, fájdalmas, felszínesen hámfosztott területek 
az arc, az ajak- és szájnyálkahártya, valamint a hát területén
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végeztünk óvatos, kíméletes napi kötéseket. Kezdetben az ellátás
alatt folyamatos, majd a kötözésekhez alkalmi kombinált intravénás
sedato-analgesia volt szükséges, de 6 nap elteltével már fájdalom-
csillapítás nélkül is kezelhetô volt a beteg. A behámosodott bôrterü-
letek ápolására emolliens készítményt alkalmaztunk. Az ajak és a
genitáliák területére Bactroban-os borosalicyl kenôcs került, a száj-
nyálkahártya kezelésére solutio anaestheticát, nystatinos bórax-gli-
cerin ecsetelôt, illetve a szájhigiéné fenntartása céljából hígított
chlorhexidine oldatos öblítést alkalmaztunk. Naponta került sor sze-
mészeti szakvizsgálatra és kezelésre. A szemzugok, szempillák kör-
nyékét rendszeresen tisztítottuk fiziológiás sóoldattal átitatott vatta-
pálcával, lokálisan antibiotikus és kortikoszteroid tartalmú szem-
cseppet és szemkenôcsöt, valamint nedvesítô szemgélt használtunk,

az áthajlások ellenôrzése naponta több alkalommal helyi érzéstelení-
tésben, üvegpálcával történt. 

Észlelése során a bôrrôl, a szájüregbôl, az orr-garatból, kötôhár-
tyáról történô leoltások eredménye negatív lett, haemokultura vizs-
gálat ugyancsak negatív eredménnyel zárult. Az invazív vérnyomás-
értékek, a laboratóriumi paraméterek és a klinikai kép alapján a be-
teg vitálisan mindvégig stabil volt, a szájnyálkahártya tünetek javu-
lását követôen fokozatosan visszaálltunk az enterális táplálásra. A
gyermek állapota összességében igen gyorsan javult, mind a sziszté-
más, mind a helyi kezeléseket fokozatosan leépítettük, a felvételét
követô 12. napon gyógyultan távozott otthonába (1-5. ábra).

Megbeszélés

A TEN vagy Lyell-szindróma (Alan Lyell, 1956) akut,
súlyos, életet veszélyetetô, a masszív keratinocyta necro-
sis miatt kiterjedt, a testfelszín 30%-át meghaladó bôr- és
nyálkahártya denudációval járó kórkép, amelynek hátteré-
ben az esetek túlnyomó többségében gyógyszeres kiváltó
eredet feltételezhetô. Lefolyása kiszámíthatatlan, igen ma-
gas mortalitási arány jellemzô. Elôfordulási gyakorisága a
teljes populációt tekintve 0.4-1.8:1000000, enyhe nôi túl-
súly figyelhetô meg (1-5). A kórkép gyermekkorban is
igen ritka, azonban újszülötteknél, csecsemôknél, kisgyer-
mekeknél, serdülô korosztályban egyaránt elôfordulhat.
Ma már közel 200 gyógyszerrôl ismert, hogy felelôs lehet
a TEN kiváltásáért, azonban a leggyakoribb kiváltó ténye-
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2. A, B. ábra

6. nap. Az erodált területeken haemorrhagiás pörkök
láthatóak

C. ábra

6. nap. Az erodált területeken haemorrhagiás pörkök
láthatóak
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zôk egyes antiepileptikumok (carbamazepin, phenytoin,
phenobarbitál, lamotrigin), penicillin származékok, sulfo-
namid származékok, non-szteroid gyulladáscsökkentôk,
illetve az allopurinol. A gyógyszerek bevezetését köve-
tôen általában az elsô 8 hét során (leggyakrabban 4-28
nap után) alakul ki a súlyos adverz reakció, a hosszabb fe-
lezési idejû gyógyszerek esetén nagyobb valószínûsséggel
(3-11).

Patomechanizmusa nem teljesen tisztázott, azonban a
gyógyszer, illetve gyógyszermetabolitok által beindított
immunológiai reakció eredményeként aktiválódott speci-
fikus cytotoxikus T-sejtek igen fontos szerepet játszanak a
hámsejtek károsodásában, emellett a TNF-α, IFN-γ, IL-2
fokozott expressziója révén közvetített, illetve a Fas-FasL
interakció révén létrejövô keratinocyta apoptosis is szere-
pet játszik benne (1, 2). Ma már jól ismert a genetikai pre-
dispozíció, bizonyos HLA típusok hajlamosító szerepe, il-
letve egyes FasL polymorphizmusok hatása a kórkép
kialakulásában és pathomechanizmusában (3-5).

A bôr- és nyálkahártya tüneteket gyakran változatos,
nem specifikus általános tünetek elôzik meg, úgy, mint

fejfájás, rossz közérzet, gyengeségérzés, láz, orrfolyás,
köhögés, torokfájás, hányinger, hasi, mellkasi, izom vagy
ízületi fájdalom. A nyálkahártya tünetek gyakran megelô-
zik a bôrtünetek megjelenését. Általában az ajak, a nyelv,
a buccális, az orr, a genitális, a rectális nyálkahártya, con-
junctiva érintettség jellegzetes, emellett azonban a mé-
lyebb oropharyngeális, gastrointestinális, tracheobronchi-
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3. A, B, C ábra 

11. nap. A klinikai tünetek jelentôs javulása észlelhetô
valamennyi régióban, a lepedékkel, pörkkel fedett 

területetek kiterjedése csökkent az ajak- és 
szájnyálkahártya területén, a hát területén szinte teljes

reepithelizáció látható

3. B, C ábra 

11. nap. A klinikai tünetek jelentôs javulása észlelhetô
valamennyi régióban, a lepedékkel, pörkkel fedett 

területetek kiterjedése csökkent az ajak- és 
szájnyálkahártya területén, a hát területén szinte teljes

reepithelizáció látható
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ális felszínek károsodása is elôfordulhat (3-5, 12). Típuso-

san igen fájdalmas, gyakran lepedékkel, késôbb haemorr-

hagiás pörkkel fedett superficiális eroziók alakulnak ki,

jelentôs evési, ivási, vizelési és székelési nehezítettséget

okozva a betegnek. A bôrtünetek általában erythémás, he-

lyenként purpuriform jellegû maculosus, maculopapulo-

sus exanthema, vagy atípusos target-léziók formájában je-

lentkeznek elôször a fej-nyaki régióban, a törzs felsô ré-

szén, illetve a felsô végtagok proximális részén, majd

gyakran progrediálnak, konfluálnak. A tünetek diffúz, fáj-

dalmas erythroderma képében is jelentkezhetnek. A kiala-

kuló hólyagok igen sérülékenyek, a hám felsô része „letö-

rölhetô”, rövid idô alatt masszív denudáció alakulhat ki

(3-5).

Differenciál diagnosztikai szempontból az exfoliatív

toxint termelô Staphylococcus aureus által elôidézett „for-

rázott bôr szindróma”, autoimmun hólyagos betegségek,

akut graft-versus-host betegség, egyéb súlyos gyógyszer

adverz reakciók (generalizált bullosus fix gyógyszerexan-

thema, akut generalizált exanthematosus pustulosis,

gyógyszer indukálta erythroderma, DRESS-szindróma) jö-

hetnek szóba (1,3-5). 

A leggyakoribb szisztémás komplikációk a folyadék-e-

lektrolit háztartás felborulásának, illetve az infekciók kö-

vetkezményeinek tarthatóak, a halálozások jelentôs részét

a szepszis eredményeként kialakuló sokszervi elégtelen-

ség okozza (8). Pneumonitis, haematuria, nephritis, prog-

resszív veseelégtelenség, oesophagus és trachea ulceratio,

gastrointestinalis vérzések, lymphadenopathia, hepatosp-

lenomegalia, myocarditis, arthritis, arthralgia egyaránt

kialakulhatnak. Felnôttekben az adekvát intenzív ellátás

mellett is a kórkép letalitása 30-50%, gyermekekben en-

nél lényegesen jobb prognózis jellemzô. A 2000-ben

összeállított ún. SCORTEN rendszer jól használható a
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4. A, B ábra

24. nap, kontroll vizsgálat. 

Teljesen tünetmentes, gyógyult állapot

4. C. ábra

24. nap, kontroll vizsgálat. 

Teljesen tünetmentes, gyógyult állapot
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prognózis megbecslésére, egyenlôre azonban gyermekek-

re adaptált formája nem áll rendelkezésre (3-5). 

A bôrgyógyászati szövôdmények közül leggyakrabban

pigmentációs rendellenesség, dyschromia, hypo-és hyper-

pigmentált területek megjelenése észlelhetô, ez az eltérés

gyakran évekig fennáll (13-15). A betegek egy részénél

eruptívan nagyszámú festéksejtes naevus megjelenését

észlelik. Körömelváltozások, onychomadesis, onycholy-

sis, onychodystrophia, illetve telogen effluvium is elôfor-

dulhat. Súlyos, kiterjedt nyálkahártyaérintettség esetén

oesophageális, vaginális, urethralis és analis stricturák és

stenosisok is kialakulhatnak, amelyek sebészeti megoldá-

sa is szükséges lehet (3-5,12). 

A szemészeti szövôdmények igen gyakoriak, mind a be-

tegség akut fázisában, mind hosszú távon, a betegek

mintegy 40%-át érintik, emiatt fontos hangsúlyozni a ko-

rán bevezetett és rendszeres szemészeti ellenôrzés fontos-

ságát. Az akut szemészeti ellátás során a lokális antibioti-

kumos készítmények megelôzik az infekciók kialakulását

és a szteroid tartalmú szemcseppek csökkentik az akut

gyulladást, ezek mellett szükség van megfelelô lubrikáns

készítmények rendszeres használatára is (6,12-14,16,17).

A lubrikánsok jelentôs segítséget nyújthatnak a késôi szö-

vôdmények megelôzésében és kezelésében is (11, 12, 15,

16, 18, 19). Adhéziók észlelése esetén naponta szükséges

a fornix területének tisztítása, debridement, illetve üveg-

pálcácal adhézió-lízis végzése. A szakirodalomban kiváló

eredményekrôl számolnak be amnion membrán beülteté-

sérôl, mind a rövid, mind a hosszú távú komplikációk pre-

venciójában (17, 20).

A Lyell-szindróma kezelésére vonatkozó útmutatók,

ajánlások nem egységesek, jelentôs különbségeket talá-

lunk az egyes intenzív terápiás centrumok gyakorlata kö-

zött. Az irodalmi adatok egységesek abból a szempont-

ból, hogy a kórkép kezelésében, a további progresszió

megakadályozásában elsôrendû a kiváltó tényezôként

szóba jövô gyógyszer, gyógyszerek azonnali elhagyása,

ez gyermekek esetében viszonylag könnyebben kivitelez-

hetô (3-6). Rendkívül fontos a hatékony szupportív keze-

lés biztosítása, ehhez a betegeket speciális, intenzív szak-

ellátást nyújtó égési centrumban, vagy intenzív osztályon

kell ellátni (21, 22). Az elsô észlelés során fontos és meg-

határozó az érintett testfelszín kiterjedésének pontos fel-

mérése. Az intenzív ellátás magában foglalja a vitális pa-

raméterek folyamatos monitorizálását, a folyadék-elekt-

rolit és hôháztartás stabilizálását, a megfelelô, szükség

esetén parenterális táplálás bevezetését, a szoros infek-

ciókontrollt, a bôr és nyálkahártya felszínek helyi kezelé-

sét, az antikoaguláns kezelés bevezetését és a hatékony

fájdalomcsillapítást. A pótolandó folyadék mennyiségét

az óradiurézis, valamint az aktuális vitális és laborpara-

méterek alapján kell kiszámolni; meghatározásakor nem

teljesen használható az égett betegek ellátási protokollja,

hiszen Lyell-szindrómában a kapilláris áteresztés mértéke

kisebb (1, 3-5, 11, 23-25). Az intenzív szakellátás mellett

lényeges a rendszeres fül-orr-gégészeti, szemészeti, bôr-

gyógyászati, urológiai, nôgyógyászati szakvizsgálat és

ellátás, valamint a megfelelô fizioterápia és gyógytorna

bevezetése is (26).

A TEN specifikus kezelésére vonatkozóan egységes,

evidenciákon alapuló, standardizált protokollok nem áll-

nak rendelkezésre sem a felnôtt, sem a gyermekpopulá-

cióban (1, 3-5, 19). Ebben részben szerepet játszik az a

tény, hogy igen ritka, súlyos betegségrôl van szó, így

randomizált, kontrollált, nagyszámú beteganyagot

felölelô klinikai vizsgálatok elvégzésére nincsen lehetô-

ség. A legtöbb adat az intravénás kortikoszteroid és

IVIG alkalmazását illetôen áll rendelkezésre, egyes eset

riportokban a kombinált szteroid + IVIG kezelésrôl szá-

molnak be. Az IVIG hatékonyságára vonatkozó adatok

is ellentmondóak (2, 27, 28). A pro-és retrospektív vizs-

gálatok, eset riportok eredményei nehezen vethetôek

össze, hiszen jelentôs különbségeket találunk az immun-

globulin készítmény típusát, dózisát és a kezelés idôtar-

tamát illetôen is. Gyermekeknél alacsony és magas dózi-

sú IVIG (0.05-1 g/tskg; 2-5 napon át) kezelésrôl

egyaránt vannak adatok, azonban az optimális kezelési

dózis nem ismert (3-5, 26, 29, 30). 

Az IVIG hatását feltételezhetôen a Fas-ligand mediált

keratinocyta apoptózis gátlásán, a keringô immunkomp-

lexek eliminációján, a cytokin szekréció modulálásán,

az Fc receptorok funkcionális gátlásán, a celluláris im-

munválasz regulációján keresztül fejti ki, emellett a

szövôdményes infekciók kialakulásának veszélyét is

csökkenti (31). A estek jelentôs részében az IVIG keze-

lés mellett gyermekpopulációban a morbiditási és mor-

talitási arány, valamint a hospitalizáció idôtartalmának

csökkenését, a reepithelizáció folyamatának felgyorsu-

lását észlelték, mellékhatások ritkán fordultak elô (14,

21, 30, 32-35).

Az IVIG-hez hasonlóan nem egységes a szakirodalom a

szteroidok használatát illetôen sem (19). Fôleg a késôn,

nagy dózisban, elhúzódóan alkalmazott kortikoszteroid ke-
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Szövettani vizsgálat. 

Mikroszkópos vizsgálattal a felszíni hámban 

kiterjedt necrosis, necrobiosis látszódik, 

a hám subepidermális lokalizációban levált az irháról. 

A hámban, a necroticus keratinocyták körül, 

valamint az irha felsô részében, 

fôként a papilláris erek körül enyhe fokú mononucleáris

beszûrôdés mutatkozik 
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zelések kapcsán volt megfigyelhetô gyakrabban fertôzéses,

septikus szövôdmények megjelenése. Amennyiben szteroid

kezelés bevezetése mellett döntünk, célszerû a betegség ko-

rai szakaszában, nagy dózisban, rövid ideig alkalmazni. Vi-

szonylag kevés adat áll rendelkezésre  egyéb készítmények,

így a cyclosporin A, az N-acetylcystein, a pentoxiphyllin, az

ulinastatin, a cyclophosphamid, a mycophenolate mofetin, a

TNF-α gátlók, a granulocyta kolónia-stimuláló faktor, a

plasmapheresis alkalmazásával kapcsolatban (2, 26, 36-41). 

Fontos nagy hangsúlyt fektetni a megfelelô bôrgyógyá-

szati helyi kezelésekre, hiszen az epidermális barrier

funkció súlyos károsodásának igen komoly következmé-

nyei vannak. A kötéscseréket steril körülmények között,

kíméletesen kell elvégezni, hatékony fájdalomcsillapítás

mellett. Kisebb kiterjedésû hámfosztott területek esetén

tisztítást követôen használhatunk modern, intelligens,

non-adhezív kötszereket, kiterjedtebb léziók esetén boro-

gatást követôen hámosító kenôccsel impregnált steril géz-

lapokat, biológiai kötszereket, illetve sok esetben szüksé-

ges lokális antibiotikum készítmények (bacitracin, mupi-

rocin) használata. Fontos az érintett bôrfelület kíméletes

tisztítása langyos, közel testhômérsékletûre melegített ste-

ril fiziológiás sóoldattal és a necrotikus hámrészletek óva-

tos eltávolítása, késôbb – amennyiben a beteg általános

állapota megengedi – fürdetése antiseptikus készít-

ménnyel (3-5, 11, 13, 15, 18, 23, 42). 

Konklúzió

A TEN a gyermekpopulációban is szerencsére igen ritka,

azonban rendkívül súlyos kórkép. Kezelésében legfontosabb a

kiváltó gyógyszer elhagyása, valamint a prompt, agresszív,

multidiszciplináris szupportív terápia alkalmazása. A specifi-

kus kezelést illetôen nincsenek egységes szakmai irányelvek,

azonban az irodalmi adatok áttekintése alapján elmondható,

hogy a legtöbb tapasztalat az intavénás kortikoszteroid és

IVIG kezelés kapcsán áll rendelkezésre. Esetünkben a kombi-

nált nagy dózisú szteroid és IVIG kezelés mellett a tünetek

gyors javulását észleltük, a hospitalizáció idôtartama alatt, il-

letve az ezt követô kontroll idôszakban szövôdmény jelentke-

zését nem észleltük. Természetesen a jövôben további vizsgá-

latok és klinikai tapasztalatok szükségesek ahhoz, hogy ezen

igen súlyos kórkép kezelésére vonatkozó egyértelmû ajánlá-

sok körvonalazódjanak.
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