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ÉÉggéésssséérrüült Gyermekeket Gylt Gyermekeket Gyóógygyííttóó OrszOrszáágos Kgos Köözpont,zpont,

IntenzIntenzíív Rv Réészlegszleg



K.I. 15,5 K.I. 15,5 ééves leves leáányny

II./2. II./2. terhessterhesséégg, terminusra, 2700 g s, terminusra, 2700 g súúllyal, pvn szllyal, pvn szüületett, letett, 
zavartalanzavartalan adaptadaptáácicióó..

Varicella, adenotomia (6Varicella, adenotomia (6éé))  
ÓÓvodvodááskorban skorban éészlelt mentalis retardatio miatt speciszlelt mentalis retardatio miatt speciáális iskollis iskoláába ba jjáárr..

2007. febru2007. februáárban trban tíípusos GM roham, neurolpusos GM roham, neurolóógiai gondozgiai gondozáás, s, 
valprovalproáátt terteráápia, koponya MR neg.pia, koponya MR neg.

2007. novemberben 1 h2007. novemberben 1 héét alatt kt alatt kéét GM roham, tert GM roham, teráápia pia ++lamotriginlamotrigin

decdec.21. .21. -- lláázz, , torokftorokfáájjááss, , hháázorvoszorvos javaslatjavaslatáárara AugmentinAugmentin DUODUO..

decdec.22. .22. -- arcparcpíírr, , papulosuspapulosus kikiüüttééseksek, , LamolepLamolep leleáállll

decdec.23. .23. -- kikiüüttééseksek hhóólyagosslyagossáá vváálnaklnak, , terjednekterjednek aa mellkasramellkasra, , hháátratra, , 
nyelnyeléésisi neheznehezíítettstettséégg,, ffelvelvéételtel a a gondozgondozóó intintéézetbezetbe..

decdec.24. .24. -- tovtováábbibbi progressziprogresszióó, , bullbulláákk toxicustoxicus epidermalisepidermalis necrolysisnecrolysis

80 mg 80 mg methylprednisolonmethylprednisolon, IVIG 0,3 , IVIG 0,3 g/tskgg/tskg,,
centraliscentralis kankanüüll, FFP, , FFP, szupportszupportíívv thth..

decdec.25. .25. -- TF 40%TF 40%--a a hháámhimhiáányosnyos
ááthelyezthelyezééss Bethesda Bethesda ÉÉggéésosztsosztáályralyra

AnamnAnamnééziszis



FelvFelvéételtel: : elesett elesett ááltalltaláános nos áállapot, llapot, megtartottmegtartott tudat, tudat, 
ffáájdalmasjdalmas bbőőrr-- ééss nynyáálkahlkaháártyalaesiokrtyalaesiok, oedema, oedema

1. nap: k1. nap: kööttöözzéés Ags Ag--szulfadiazinnal,szulfadiazinnal,
szuszuppportportíívv terteráápia (pia (folyadfolyadéékk--shocktalanshocktalanííttááss),),
ééjjeljjel hypovolaemia, hypovolaemia, hypotensiohypotensio,, oliguriaoliguria, , haematuriahaematuria,, OO22--igigéényny

2. nap: 2. nap: testfelsztestfelszíín n 80%80%--a ha háámhimhiáányos nyos 
(arc, nyak, t(arc, nyak, töörzs rzs öösszefolysszefolyóóan, van, véégtagok foltokban, tenygtagok foltokban, tenyéérr--talp btalp bőőre kre köörmrmöökkelkkel
lemezesen levlemezesen leváált), lt), conjunctivitisconjunctivitis, ajakv, ajakvéérzrzéés, s, haematuriahaematuria,,

llééggúútbiztostbiztosííttááss, , ggéépipi lléélegeztetlegeztetééss,,
nagynagy ddóóziszisúú szteroidszteroid (500 mg (500 mg methylprednisolonmethylprednisolon))



TerTeráápiapia--lefolylefolyááss
KKööttééscsere, sebkezelscsere, sebkezeléés s naponta, majd knaponta, majd kéétnapontatnaponta
FlammaceriumFlammacerium, , DermazinDermazin, , BetadineBetadine, , NitrofurantoinNitrofurantoin

SzteroidSzteroid 3 napig teljes adag, 3 napig teljes adag, öösszesen 7 napigsszesen 7 napig

FolyadFolyadéékhkhááztartztartáás, elektrolit ps, elektrolit póótltláás (foszfs (foszfáát!), feht!), fehéérjeprjepóótltlááss
FFP, vvt cc, K vitamin, etamsylat FFP, vvt cc, K vitamin, etamsylat 
PentoxifyllinPentoxifyllin
GyomorvGyomorvéédelemdelem
Enteralis tEnteralis tááplpláálláás s (NG szonda)(NG szonda)  
SzedSzedáálláás/fs/fáájdalomcsillapjdalomcsillapííttáás + gs + géépi lpi léélegeztetlegeztetéés s 
XII.27XII.27--I.8.I.8.

AntiepileptikumAntiepileptikum ((phenobarbitalphenobarbital monotermonoteráápiapia))

Antibiotikum Antibiotikum tazobactamtazobactam--piperacillin, majd piperacillin, majd vancomycin+amikacinvancomycin+amikacin

9. napt9. naptóól egyl egyéértelmrtelműű javuljavuláás, hs, háámosodmosodááss
11. napon generaliz11. napon generalizáált infekcilt infekcióós jelek s jelek 
(l(lááz, CRP emelkedz, CRP emelkedéés, pozits, pozitíív bakterolv bakterolóógiai eredmgiai eredméények)nyek)

AB vAB vááltltáás, loks, lokáális kezellis kezelééss



20 nap m20 nap múúlvalva



ToxicusToxicus epidermalisepidermalis necrolysisnecrolysis I.I.

Alan Lyell 1956: toxicus epidermalis necrolysisAlan Lyell 1956: toxicus epidermalis necrolysis
ÁÁltalltaláában gyban gyóógyszerindukgyszerindukááltlt

szulfonamidok, NSAID, szulfonamidok, NSAID, 
phenobarbitalphenobarbital, , phenytoinphenytoin, carbamazepin, valpro, carbamazepin, valproáátsav, tsav, 
LAMOTRIGIN, LAMOTRIGIN, 
allopurinolallopurinol,,
lokalislokalis éés sziszts szisztéémmáás kortikoszteroidok(!)s kortikoszteroidok(!)  

PatoPatofiziolfiziolóógiagia: : immunmediimmunmediááltlt cytotoxicuscytotoxicus reakcireakcióó, , 
keratinocytakeratinocyta apoptosissalapoptosissal

GyakorisGyakorisáágg: 0,5: 0,5--1,4 eset/ 1.000.000 lakos/ 1,4 eset/ 1.000.000 lakos/ éévv
nnőő--fféérfi arrfi aráány  1,6:1ny  1,6:1

MortalitMortalitááss felnfelnőőttekntteknééll: : 2525--35% (35% (1010--70%70%))



ToxicusToxicus epidermalisepidermalis necrolysisnecrolysis IIII..

Prodromum: Prodromum: 22--3 nap gyenges3 nap gyengeséég, lg, lááz, kz, kööhhööggéés, arthralgia, s, arthralgia, 
myalgia, fejfmyalgia, fejfáájjáás, s, éétvtváágytalansgytalansáág, hg, háányinger, hnyinger, háánynyááss

TTüüneteknetek
LLáázz
Conjunctivitis Conjunctivitis (b(bőőrtrtüünetek elnetek előőtt)tt)  

BBőőr: r: ffáájdalmas, erythemjdalmas, erythemáás maculs maculáák az arcon k az arcon ééss
a mellkason, a mellkason, melyek melyek tovaterjedtovaterjedneknek azaz egegéész sz testretestre,,
öösszefolysszefolyóóvváá vváálnak, majd a hlnak, majd a háám lemezesen levm lemezesen leváálik.lik.

Ajkak Ajkak vvéérzrzéésesses--ppöörkrkööss hháámhimhiáányanya
NyNyáálkahlkaháártya erosio rtya erosio (sz(száájj--garat, lgarat, léégutak,gutak,

gastrointestinum, hgastrointestinum, húúgyutak, perinealis rgyutak, perinealis réégigióó))  



ToxicusToxicus epidermalisepidermalis necrolysisnecrolysis IIIIII..
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J Am Acad Dermatol, 2007;56:181-200;  Int Arch Allergy Immunol 2005;136:205-216



ToxicusToxicus epidermalisepidermalis necrolysisnecrolysis IIVV..
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ToxicusToxicus epidermalisepidermalis necrolysisnecrolysis VV..
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ToxicusToxicus epidermalisepidermalis necrolysisnecrolysis VIVI..

LehetsLehetsééges kivges kivááltltóó gygyóógyszer legyszer leáállllííttáásasa
Korai Korai ááthelyezthelyezéés s ééggéés(intenzs(intenzíív) osztv) osztáályralyra

??

IVIG , IVIG , szteroidszteroid, , pplazmaferezislazmaferezis
cyclosporincyclosporin A, A, cyclophosphamidcyclophosphamid, , thalidomidthalidomid, , pentoxifyllinpentoxifyllin

SzupportSzupportíív kezelv kezelééss
FolyadFolyadéékhkhááztartztartáás, enters, enteráális tlis tááplpláálláás, fs, fáájdalomcsillapjdalomcsillapííttáás,s,

Napi kNapi kööttééscsere narcosisban, sebkezelscsere narcosisban, sebkezelééss
SzemkezelSzemkezeléés, nys, nyáálkahlkaháártyrtyáák k áápolpoláásasa

VVéérkrkéészszíítmtméények nyek 
AntibiotikumAntibiotikum



KKööszszöönnööm a figyelmet!m a figyelmet!

Ivett 2 hónap múlva


