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Rumien
wielopostaciowy
Erythema multiforme




Rumien wielopostaciowy

ostra, samoograniczajaca sie choroba
wywotiana czynnikami infekcyjnymi (np.
wirusem Herpes simplex, Mycoplasma
pneumoniae oraz innymi czynnikami
wirusowymi, bakteryjnymi, grzybiczymi)
(90%) lub lekami - (10%)



Rumien wielopostaciowy

wykwit pierwotny - zmiana typu tarczy
strzelnicze)

Srednica ponizej 3 cm

regularny ksztatt i wyrazna granica
trzy strefy (typowa zmiana):
1) czerwony obszar srodkowy,
2) jasna obwodka

3) obwodka rumieniowa
Zlokalizowana najbardziej
zewnetrznie




Rumien wielopostaciowy

- atypowy wykwit typu
tarczy strzelniczej,
uniesiony ponad
powierzchnie skory

- dwie strefy

- nieostro odgranizcony




Rumien wielopostaciowy

lokalizacja - symetrycznie w obrebie
dystalnych czesci konczyn gornych
(typowo na powierzchni grzbietowej rak
i przedramion) i na skorze twarzy
rowniez: powierzchnie zgieciowe
konczyn, szyja i tutow
na tokciach i1 kolanach maja tendencje
do grupowania sie



Rumien wielopostaciowy

btona sluzowa jamy ustnej- wykwity
pecherzowe, nadzerki, czerwien wargowa
moze byc¢ pokryta strupami

zajecie oczu i bitony sluzowej narzadow
piciowych

goraczka, ogolne ostabienie, obrzeki, bole
stawowe, swiad i pieczenie

czas trwania choroby wynosi zwykle
okoto 2 tygodni.

ustepowanie bez sladu, niekiedy
przebarwienia lub odbarwienia



Typ rumienia

, _ Czynniki wywotujace Zmiany skorne Zmiany Sluzowkowe

wielopostaciowego

Minor Wirus HSV Typowe (i niekiedy atypowe, Nieobecne |ub stabo nasilone,
Inne czynniki infekcyjne grudkowe) wykwity typu tarczy | zlokalizowane w obrebie

strzelniczej przedsionka jamy ustnej
| CZerwieni wargowe)

Major Wirus HSV Typowe (i niekiedy atypowe, Bardziej nasilone i rozlegfe
Mycoplasma pneumoniae grudkowe) wykwity typutarczy — nizw postaci minor: pecherze
Inne czynniki infekcyjne strzelniczej i nadzerki
Rzadko leki Niekiedy wykwity pecherzowe



Rumien wielopostaciowy

WYWIAD | BADANIA DODATKOWE
wykluczenie ognisk infekcji, wywiad
dotyczacy stosowanych lekow, badanie

histologiczne w celu wykluczenia innych
chorob



Rumien wielopostaciowy

WYWIAD | BADANIA DODATKOWE
wykluczenie ognisk infekcji, wywiad
dotyczacy stosowanych lekow, badanie

histologiczne w celu wykluczenia innych
chorob



Rumien wielopostaciowy

CHOROBY O PODOBNYM OBRAZIE
KLINICZNYM

pemfigod pecherzowy
pemfigoid ciezarnych
pecherzyca paraneoplastyczna
pokrzywka

pokrzywkowe zapalenie naczyn
zespotl Sweeta



Rumien wielopostaciowy. Leczenie

infekcja HSV - leczenie przeciwwirusowe:
acyklowir (walacyklowir, famcyklowir),
nawrotowy rumien wielopostaciowy
indukowany HSV- wielomiesieczne leczenie
przeciwwirusowe

infekcja bakteryjna (w tym Mycoplasma
pneumoniae) - antybiotyki makrolidowe,
antybiotyki z grupy tetracyklin.
odstawienie leku indukujacego zmiany,
glikokortykosteroidy ogolnie

rzadkie przypadki nawrotowe: dapson,
azatiopryna, mykofenolan mofetylu, 1VIG....



Zespot Stevensa-Johnsona
(Stevens-Johnson syndrome, SJS)

Toksyczna nekroliza

naskorka
(Toxic epidermal necrolysis, TEN)




January 1993

Clinical Classification of Cases of Toxic
Epidermal Necrolysis, Stevens-Johnson

Syndrome, and Erythema Multiforme

Sylvie Bastuji-Garin, MD; Berthold Rzany, MD; Robert S. Stern, MD; et al

rumien wielopostaciowy

zespot Stevensa-Johnsona
toksyczna nekroliza naskorka



zespotl Stevensa-Johnsona i toksyczna
nekroliza naskorka (zespot Lyella) to
choroby potencjalnie zagrazajace zyciu
sSmiertelnos¢ w zespole Stevensa-
Johnsona wynosi 1-5%, w toksyczne}j
nekrolizie naskorka 25-35%
najczestsza przyczyna zespotu
Stevensa-Johnsona i toksycznej
nekrolizy naskorka sa leki

Zzmiany powstaja po 7-28 dniach od
zastosowania leku lub krocej po
ponownym podaniu




Leki. Wysokie ryzyko. SJS i TEN

- Allopurynol

Fenobarbital

Karbamazepina

Lamotrygina

Newirapina

Niesteroidowe leki przeciwzapalne
(oksykamy)

Sulfonamidy (trimetoprim-
sulfametoksazol, sulfasalazyna)



Leki. Umiarkowane ryzyko SJS i TEN

 Aminopenicyliny

 Cefalosporyny

 Chinolony

 Makrolidy

 Niesteroidowe leki przeciwzapalne (pochodne
kwasu fenylooctowego, np. diklofenak)

 Tetracykliny



S5JS. TEN

* rzadko czynniki indukujace- infekcje
(Mycoplasma pneumoniae, cytomegalowirus),
srodki kontrastowe

- zmiany indukowane Mycoplasma pneumoniae,
(Mycoplasma pneumoniae-induced rash and
mucositis, MIRM)- choroba w spektrum
rumienia wielopostaciowego lub zespotu
Stevensa-Johnsona

- pacjenci ze zwiekszonym ryzykiem rozwoju-
infekcje HIV 1 AIDS




S5JS. TEN

* pacjenci z guzami mozgu w czasie
radioterapii | stosowania lekow
przeciwdrgawkowych (fenytoiny)- zespot
EMPACT (erythema multiforme associated
with phenytoin and cranial radiation
therapy). Zmiany skorne odpowiadaja
rumieniowi wielopostaciowemu, zespoiowi
Stevensa-Johnsona lub toksycznej
nekrolizie naskorka




Odwarstwienie naskorka

®* €10% powierzchni skéry- zespét
Stevensa-Johnsona

®* 10-30%- postacie posrednie

* >30%- toksyczna nekroliza
naskorka



Obraz kliniczny

- choroba rozpoczyna sie od objawow
prodromalnych: goraczki, objawow
grypopodobnych- bolow miesniowo-
stawowych, swiatiowstretu

« poczatkowo zmiany lokalizuja sie na goérnej
czesci tulowia oraz na skoérze szyi, twarzy,
proksymalinych czesciach konczyn gérnych,
dioniach, stopach, nastepnie rozprzestrzeniaja
sie



Obraz kliniczny

° rumieniowe plamy z ciemniejszym
sSrodkiem o nieregularnym ksztaicie,

° niekiedy zmiany krwotoczne,

° niekiedy plamiste, atypowe wykwity
typu tarczy strzelnicze)



Obraz kliniczny

rumien B szarawy odcien
dos¢ stabo napiete pecherze i
pecherzyki

spefzania naskérka

rozlegte nadzerki

dodatni objaw Nikolskiego
wypadanie wiosow

speifzanie panokci



Obraz kliniczny.
Biony sSluzowe

* zajecie bion Sluzowych- nadzerki
w okoto 90% przypadkow
(typowo 2 lokalizacje sSluzéwkowe)

®* biona sluzowa jamy ustnej, drog oddechowych,
przewodu pokarmowego, narzadow piciowych,
drog moczowych



Skala SCORTEN
wiek powyzej 40rz
wspotistnienie nowotworu zfosliwego
powierzchnia odwarstwionego naskoéorka
> 10% powierzchni skoéry

stezenie azotu mocznika (BUN) we krwi > 28 mg/dl
(> 10 mmol/l)

stezenie glukozy we krwi > 252 mg/di
(> 14 mmol/l)

stezenie dwuweglanow we krwi < 20 mEq/l
(<20 mmol/l)

tetno > 120 uderzen/min

kazdy czynnik ryzyka = 1 pkt,
ocena w 1, 3, 5 dobie obserwaciji



Smiertelno$é wg. punktacji w 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%



Powikiania pozne TEN

Skora: przebarwienia, bliznowacenie, wysiew znamion barwnikowych, nieprawidtowy
wzrost paznokci, tysienie

Jama ustna: suchos¢, zapalenie dzigset, choroby przyzebia, zrosty warg
Oczy: suchosc spojowek, swiattowstret, nieprawidtowy wzrost rzes, bliznowacenie
rogoéwki, zrosty spojowkowe

Uktad pokarmowy: zwezenie swiatta przetyku i jelit, przetrwate owrzodzenia jelit,
Uktad oddechowy: przewlekte zapalenie oskrzeli/oskrzelikow

Narzady moczowo-piciowe: zwezenie pochwy, hematocolpos, zrosty warg
sromowych, dyspareunia, zwezenie drog moczowych




Choroby o podobnym obrazie
klinicznym

pecherzyca zwykia
pecherzyca paraneoplastyczna

SSSS

AGEP

GVHD

uogolniona posta¢ pecherzowa trwatych
wykwitéw polekowych



Postepowanie

hospitalizacja

wielospecjalistyczna opieka

monitorowanie prawidiowego funkcjonowania
ukiadu oddechowego, sercowo-naczyniowego i
gospodarki wodno-elektrolitowe)

zbilansowane podawanie piynéw i zbilansowane
Zywienie

utrzymywania podwyzszonej do 30 -32°C
temperatury otoczenia



Postepowanie

aseptyczne postepowanie

zmniejszanie bolu, zmniejszanie utraty
elektrolitow i biatek przez uszkodzong bariere
naskorkowaq oraz

zapobieganie infekcjom

pielegnacja skory, minimalizacja urazow
opieka okulistyczna, masaz zatamkow
spojowkowych



Leczenie TEN

" leczenie skojarzone: A
cyklosporyna 3 mg/kg 1.v. » p.o.

+
immunoglobuliny dozylnie (IVIG) 2 2 g/kg
podzielone na 4 dni

\_

Y
- dyskusyjne stosowanie glikokortykosteroidéow
ogolinie, niektérzy dopuszczaja w czasie pierwszych
24-48 godzin
- inhbitory TNF, talidomid




Leczenie. SJS

glikokortykosteroidy ogolnie

cyklosporyna

leczenie skojarzone cyklosporyna i
glikokortykosteroidy ogolnie

lub

leczenie jak toksycznej nekrolizy naskorka



Liszaj ptaski
Lichen planus




Liszaj ptaski

liszaj ptaski skory- ok. 1-2% populacji

liszaj ptaski bton sluzowych- ok. 1,5%

populacji

liszaj ptaski biony sluzowej jamy ustnej:

kobiety > mezczyzni

5% pacjentow z liszajem plaskim to
dzieci



Lisza) ptaski

- choroba zalezna od limfocytow T

- wystepowanie przypadkow rodzinnych

- wspotwystepuje m.in. z cukrzyca, zaburzeniami
lipidowymi, tysieniem plackowatym,
autoimmunizacyjnym zapaleniem tarczycy,
bielactwem, wrzodziejacym zapaleniem jelit,
toczniem rumieniowatym

- zwigzek z HCV z liszajem ptaskim jamy ustnej

» stres psychiczny jako czynnik indukujacy

* leki - indukowanie zmian liszajopodobnych



Lokalizacja
* skora gitadka
skora owlosiona
glowy
biona Sluzowa jamy
ustnej
° narzady piciowe
° paznokcie




wykwit pierwotny: grudka

splaszczona

wieloboczna

ISniagca

rézowa, czerwona,
sinofiotkowa

ustepujaca z przebarwieniem
* siatka Wickhama

® objaw Kobnera

SWIAD



Skora giadka Lokalizacja

° powierzchnie zgieciowe konczyn gérnych:
przedramiona, typowo nadgarstki po stronie
zgieciowe)

° powierzchnia grzbietowa rak

konczyny dolne po stronie wyprostnej

okolicy ledzwiowa

okolicy narzadéw piciowych

niekiedy: dionie i stopy



Skora owlosiona giowy

*K>M

° wiek
okofomenopauzalny

°* swiad, pieczenie, bol



zajecie mieszkow
wiosowych

C

bliznowacenie




Skora owlosiona giowy

* postaé kilasyczna
° tysienie czotowe bliznowaciejace
* zespoét Grahama-Littlie’a



postac kilasyczna=- najczestsza odmiana,
pojedyncze ogniska bliznowacenia skéry
owiosionej giowy

lysienie czotowe bliznowaciejace-
bliznowacenie w okolicy czotowe] z
przesuwaniem linii owlosienia ku tylowi,
widoczne pojedyncze, zachowane wiosy

zespot Grahama-Littie’a - triada objawow:
tysienie bliznowaciejace skory giowy,
przymieszkowe grudki na skorze |
niebliznowaciejace 1ysienie skory pach i
wzgorka tonowego



Biona Sluzowa jamy ustne}



lisza] ptaski
biony sluzowej
jamy ustnej w
50 -75%
przypadkow
liszaja
ptaskiego
skory




siateczkowata —==

T e 00
® 00

zanikkowa — ———
(rumieniowa)

nadzerkowa ~——



Biona sluzowa jamy ustnej

°* 60-80% bliona Sluzowa policzkow

° zmiany obustronne, symetryczne

° potencjalna transformacja
nowotworowa

* zwiazek z infekcja HCV



Ziuszczajace zapalenie
dzigset

liszaj ptaski to najczestsza przyczyna
zluszczajacego zapalenia dzigsel



Postac siateczkowata

° najczestsza postac

° symetryczne, linijne zmleczenia,
o ukiadzie siateczkowatym lub
obraczkowatym

° biona Sluzowa policzkowa wzdiuz
linii zgryzu

* zazwyczaj bez dolegliwosci
subiektywnych.



Posta¢ nadzerkowa

° bardzo bolesne nadzerki

° niekiedy ptytkie owrzodzenia
Z biatawym lub zéitawym
dnem

° rumien i biate zmleczenia na
obrzezu



Postac¢ zanikowa (rumieniowa)

° zmiany rumieniowe otoczone
biatymi liniami

°* wspoélistnieje czesto z
postacia nadzerkow3a

° zmiany bolesne

® starsi pacjenci



Liszaj ptaski narzadow
piciowych

25% kobiet
5% mezczyzn
Z liszajem ptaskim



grud kowa- zmiany grudkowe i siateczkowate,

czesto o ukiadzie obraczkowatym, bez tendencji do
bliznowacenia

nadzerkowa- nadzerki wokét ujécia pochwy i w
obrebie warg sromowych, zmiany prowadza do
bliznowacenia, zarastania pochwy I sromu, niekiedy
zatrzymania moczu. Swiad, pieczenie i bél.

85-90% przypadkéw LP narzadéw piciowych u kobiet

to postaé¢ nadzerkowa.

hipertroficzna- rzadko wystepujaca odmiana

charakteryzujaca sie wystepowaniem przerostowych
ognisk w okolicy krocza i odbytu




Vulvovaginal - gingival lichen

planus. Postaé¢ sromowo-pochwowo-dziastowa

Vulvitis
Vaginitis

Gingivitis

- przewlekty

 opornos$¢ na

leczenie



Vulvovaginal — gingival - pilar

lichen planus. Postaé sromowo-pochwowo-
dzigstowa- mieszkowa

Vulvitis .
tysienie

Vaginitis  pjiznowaciejace

Gingivitis




Paznokcie
Scienczenie ptytek paznokciowych
podiuzne pobruzdowanie
linijne pekniecia
rogowacenie podpaznokciowe
zmiana zabarwienia
skrzydlik
szorstkos¢ paznokci
catkowita destrukcja ptytek

zajecie paznokci u 10% pacjentow z LP



Badania dodatkowe

badanie histologiczne

badanie immunopatologiczne in
vivo

badanie dermoskopowe
wykluczenie infekcji HCV
(szczegoblinie w postaciach z
zajeciem biony Sluzowej jamy
ustnej)



ortokeratoza, pogrubienie warstwy ziarnistej, apo
keratynocyty, zwyrodnienie wodniczkowe warstwy
podstawnej, akantotyczny naskodrek, gesty, scisle przyl
podnaskorkowy naciek ztozony gtédwnie z limfocytow




Obraz
immunopatologiczny
DIF

zlogi immunoglobulin | skiadowe dopeiniacza
(ciatka hialinowe, Civatte’a) w niektorych
przypadkach



Obraz
siateczka Wickhama dermoskopowy



Choroby o podobnym
obrazie klinicznym




skora giadka: luszczyca, osutki polekowe,
brodawki plaskie, osutka w kile Il okresu...
btona Sluzowa jamy ustnej: drozdzyca,
leukoplakia, toczen rumieniowaty (DLE)
postac¢ nadzerkowa: rumien wielopostaciowy,
autoimmunizacyjne choroby pecherzowe..
narzady piciowe: luszczyca, leukoplakia,
drozdzyca, posta¢ nadzerkowa jak bi. Sl.
j-ustnej

skora gtowy: DLE, pemfigoid bion Sluzowych..
paznokcie: tuszczyca, grzybica..



Leczenie
Ogolne:

glikokortykosteroidy doustnie np.
prednizon 20-40 mg/d,

acytretyna, hydroksychlorochina,
chlorochina, cyklosporyna, metotreksat,
azatiopryna, mykofenolan mofetylu,
dapson, apremilast

badania: inhibitory JAK- barycytynib,
ritlecytynib



Leczenie

Miejscowe:
glikokortykosteroidy np. propionian
kilobetazolu, acetonid fluocynolonu)

propionian klobetazolu przez 12 tygodni
(poczatkowo codziennie, potem ze
Zzmniejszong czestoscia) w postaci
nadzerkowej liszaja ptaskiego narzadow
piciowych



Leczenie

Miejscowe :

inhibitory kalcyneuryny (szczegolnie
takrolimus- liszaj ptaski btony sluzowej
jamy ustnej), tretynoina

Badania- inhibitiry JAK: ruksolitynib,
delgocitynib



Leczenie

Glikokortykosteroidy doogniskowe :
acetonid triamcynolonu- liszaj ptaski
skory owlosionej, postacie
przerostowe skory gtadkiej, liszaj
ptaski paznokci

Fototerapia: PUVA, UVB 311nm, UVA1
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