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Rumien wielopostaciowy.

Postacie kliniczne

mniejsza (varietas minor) (Hebry)
wieksza (varietas major):.

1. zespot Stevensa-Johnsona (SJS)
2. postacie posrednie (SJS / TEN)
3. toksyczna nekroliza naskorkowa
(toxic epidermal necrolysis LyelF
TEN)



Rumien wielopostaciowy.

Etiologia

Infekcje (Herpes simplex, paciorkowcowe,
mykoplazmatczne)

Leki sulfonamidy, penicyliny, tetracykliny, leki
rzeciwpadaczkowe /fenytoina, fenobarbital,
Karbamazepina/, niesterydowe leki
drzeciwzapalne, allopurinol, pochodne chininy




Rumien wielopostaciowy.

Postac mniejsza

symetryczne, dobrze odgraniczone od otoczenia
wykwity rumieniowo-obrzekowe

uktad tarczy strzeleckiej, teczowki

(target lesion, erythema iris) (najczesciel-2%
SNYAY

W czesci centralnej tendencja do tworzenia
pecherzy (EM bullosum, haemorrhagicum)
lokalizacja- odsiebne czesci konczyn

(grzbiety rak), btona Sluzowa jamy ustnej
(czerwien wargowa, przedsionek jamy ustnej)




Zespot Stevensa-Johnsona

Zmiany bardziej rozlegte niz w postaci
mniejsze]

Klinicznie typ tarczy strzeleckiej lub zlewne
rumienie

Pecherze i odwarstwienia naskorka
obejmujace (<10% powierzchni skory)
State, rozlegte zajecie btony sluzowej jamy
ustne]

Zajecie bton Sluzowych narzadow ptciowych,
aparatu gatki ocznej



Leczenie rumienia wielopostaciowego

acyklowir

antybiotyki o szerokim spectrum
leki antyhistaminowe
glikokortykosteroidy

v'wykluczenie ognisk infekdji
v'wywiad dotyczacy lekow



Toksyczne nekroliza naskorkowa

czestosC wystepowania- 0,4 -1,9/min/rok
1956r. Lyell- pierwszy opis u 4 pacjentow

Zmiany najczesciej wywotane lekami
odwarstwienia naskorka >30% BSA
zmiany skorne plamisto-grudkowe,
atypowe wykwity targetoidalne, osutka
odropodobna

pecherze, nadzerki, owrzodzenia bton
Sluzowych




Etiologia toksyczne) nekrolizy

naskorkowej

leki- 80-90% przypadkow
toksycznej nekrolizy naskorkowej
pozostate-

infekcje mykoplazmatyczne,
wirusowe, srodki chemiczne




Etiologia toksyczne) nekrolizy

naskorkowe). Wysokie ryzyko rozwoju.

lamotrygina newirapina
karmazepina cefalosporyny
fenytoina aminopenicyliny
fenobarbital chinolony

kotrimoksazol NLPZ (oksykamy)
sufazalazyna
allopurynol



Obraz kliniczny toksyczne) nekrolizy

nakorkowe]

= rozlegte wykwity rumieniowe i
pecherzowe, nadzerki i owrzodzenia

= zajecie bton Sluzowych: rozlegte
pecherze, nadzerki i owrzodzenia
czerwieni wargowej, btony Sluzowej jamy
ustnej, nosa, narzadow piciowych, odbytu,
spojowek (zrosty spojowkowe,
uszkodzenie rogowki), uktadu oddechowego
| przewodu pokarmowego.



Obraz kliniczny toksyczne) nekrolizy

nakorkowej

Ciezki stan ogolny

Zaburzenia wodno-elektrolitowe,
Zaburzenia biatkowe

/Zaburzenia termoreguladji
Wysoka gorgczka

Nadkazenia bakteryjne i grzybicze




Powiktania wczesne toksycznej

nekrolizy nakorkowej

zapalenie ptuc, wysiek w
jamach optucnowych, odma optucnowa,

zaburzenia potykania, krwawienie z przewodu
pokarmowego, zapalenie watroby i trzustki,

ostra martwica cewek nerkowych,
przednerkowa niewydolnosc nerek



Powiktania pozne toksyczne] nekrolizy

nakorkowej

Utrata owtosienia

Spetzanie ptytek paznokciowych

Zrosty spojowkowe, owrzodzenia rogowki
Bliznowacenie Sluzowki przetyku
Bliznowacenie Sluzowki narzadow ptciowych



Analiza prognostyczna przezycia

Skala SCORTEN
wiek powyzej 40rz,
wspoftistnienie nowotworu ztosliwego,
zajeta pow. skory > 10%
stezenie mocznika we krwi > 28 mg/dl
(> 10 mmol/l "),
stezenie glukozy we krwi > 252 mg/d|
( > 14 mmol/l ),
stezenie dwuweglanow we krwi < 20 mEg/I
( <20 mmol/l)
tetno > 120 uderzen/min
w czasie pierwszych 24 godzin obserwacji.



Smiertelnos¢ wedtug skali

SCORTEN
0-1 czynnik ryzyka 3,2 %
2 12,2 %
3 35,3 %
4 58,3 %
5 lub wiecej 90,0 % <=

Srednio 25-30%



Leczenie toksyczne] nekrolizy

naskorkowe)

cyklosporyna 3-4 mg/kg c.c. i.v.
IVIG 1,5-2,0 g/kg c.c. (3 dni) i.v.
plazmafereza

dyskusyjna rola kortykosteroidow
wiekszosc osrodkow nie zaleca
stosowania, niektorzy dopuszczajg w
czasie pierwszych 48 h




Rumien guzowaty. Erythema

nodosum.Epidemiologia

* czesciej chorujg kobiety niz mezczyzni
(3-5:1)
e zazwyczaj mtodzi dorosli



Rumien guzowaty. Etiologia

Zakazenia (paciorkowce, Yersinia
enteroclitica, Mycoplasma pneumoniae,
toksoplazmoza, gtebokie grzybice,
pierwotna gruzlica)

Sarkoidoza (zespot Lofgrena)

Choroby zapalne jelit (wrzodziejgce
zapalenie jelit, choroba Crohna)

Leki (sulfonamidy, salicylany, leki
hormonalne, antybiotyki, sole ztota)



Rumien guzowaty

poczatek:
objawy prodromalne; goraczka, bole
stawowe



Rumien guzowaty. Obraz kliniczny

zywoczerwone kilkucentymetrowe wykwity
guzowate, ustepujgce z przebarwieniem
brgzowym i sinym (bez owrzodzen |
bliznowacenia). Dosc stabo odgraniczone od
otoczenia.

najczesciej zmiany mnogie

typowa lokalizacja- przednia powierzchnia
podudzi (konczyny dolne, konczyny gorne)
bolesnosc uciskowa

kilkutygodniowy przebieg, bole stawowe,
goraczka, mozliwosS¢ nawrotow



Rumien guzowaty. Postepowanie |

leczenie

ogolnie- antybiotyki, niesteroidowe leki

przeciwzapalne

(glikokortykosteroidy, metotreksat, kolchicyna, sulfony,
hydroksychlorochina.....)

miejscowo- oktady (roztwory ichtiolu,
sody, glikokortykosteroidy)
wykluczenie ognisk infekcji
wykluczenie sarkoidozy

(rtg kl piersiowej,....)

wywiad dotyczacy lekow




Pecherzyca zwykta

Pemphigus vulgaris

czestosc wystepowania 0,1-0,5/100 000
HLA-DRB1*0402 and HLA- DQB1*0503.
40-60 r.z.

u wiekszosci pacjentow poczgtek zmian
na btonach sluzowych pokrytych
nabtonkiem wielowarstwowym ptaskim
(jJama ustna)



FAZA SLUZOWKOWA

FAZA SLUZOWKOWO-SKORNA
mucocutaneous pemphigus



POSTAC SLUZOWKOWA

FAZA SLUZZWKOWC-SKORNA
mucocut.neous pemphigus



Pecherzyca zwykta

Pemphigus vulgaris

nadzerki btony Sluzowej jamy ustnej, jamy
nosowej, gardta, krtani, tchawicy, przetyku,
spojowek, narzgdow moczowo-ptciowych

na skorze gtadkiej (owtosionej) pecherze,
poczgtkowo o bardziej napietej, nastepnie
wiotkie] pokrywie, nadzerki, strupy,
przebarwienia

objaw Nikolskiego I i Il



Leczenie pecherzycy

leczenie skojarzone

glikokortykosteroidy i leki immunosupresyjne
np. prednizon 1 mg/kg m.c (0,5-1,5 mg/kg c.c.

| azatiopryna (1-3 mg/kg.c.c.)

dodatkowo leczenie zewnetrzne:
glikokortykosteroidy i leki odkazajgce



CZYNNIKI ZEWNATRZPOCHODNE
+

PODLOZE GENETYCZNE

v




Food-induced pemphigus

warzywa z grupy Allium

nadzerki blony sluzowej jamy ustnej

akantoliza chemiczna
grupa SH 1 S=S5



