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επιστημονικές σελίδες

Σ υνώνυμο με το σύνδρομο Lyell, θεω-
ρείται η βαρύτερη μορφή του συνδρό-
μου Stevens-Johnsons. Προσβάλλονται 

παιδιά και ενήλικες, γυναίκες και άνδρες σε 
ίση αναλογία.

Αιτιολογία-Παθογένεια
Όσον αφορά τους ενήλικες, πρόκειται για 

σοβαρή περίπτωση σταθερού φαρμακευτι-
κού εξανθήματος, δέρματος και βλεννογό-
νων, που εκδηλώνεται με μορφή γενικευμέ-
νου πομφολυγώδους ή πολύμορφου ερυθή-
ματος. Αποτέλεσμα είναι η οξεία και επώδυνη 
αποκόλληση του δέρματος. 

Το 80% των περιστατικών συνδέεται με σα-
φή χρήση συγκεκριμένων φαρμάκων, συχνότε-
ρα σουλφοναμίδων, φαινυλβουταζόνης, βαρ-
βιτουρικών, κυτταροστατικών ή ακόμα και α-
κτινοθεραπείας.

Επίσης, ο συνδυασμός φαρμάκου και κά-
ποιου επιβαρυντκού παράγοντα, όπως ίωση, 
πνευμονία από μυκόπλασμα, εμβολιασμοί, 
μπορεί να θεωρηθεί υπεύθυνος για την έκλυ-
ση της νόσου.

Στα παιδιά, παθογενετικός παράγοντας θε-
ωρείται μία επιδερμολυτική εξωτοξίνη που 
παράγεται από το σταφυλόκοκκο ομάδας 2. 
Αφορά παιδιά, που είτε δεν έχουν ανοσοσφαι-
ρίνες, είτε βρίσκονται σε ανοσοκαταστολή, κα-
θώς και ανοσοκατεσταλμένους ενήλικες μετά 
από συστηματική απορρόφηση μεγάλων πο-
σοτήτων της εξωτοξίνης.

Κλινική εικόνα
Η νόσος, ανεξαρτήτου αιτιολογίας, παρουσι-

άζει την ίδια εικόνα: οξεία έναρξη με προσβολή 
βλεννογόνων σε οφθαλμούς, μύτη και περιοχή 
γεννητικών οργάνων, πριν ουσιαστικά την εκδή-
λωση του δερματικού εξανθήματος. Το δέρμα 
είναι έντονα ευαίσθητο στην αφή και παρου-
σιάζεται καύσος ή και κνησμός. Ο ασθενής εμ-
φανίζει εικόνα βαρέως πάσχοντος, πυρετό αλ-
λά φυσιολογικό επίπεδο εγρήγορσης.

Στη συνέχεια, παρατηρούνται βλάβες τύπου 
στόχου και πλαδαρές πομφόλυγες που γρή-
γορα σπάνε και επέρχεται η αποκόλληση του 
δέρματος. Απογυμνωμένες ερυθρές, ανώμα-
λες, διαβρωτικές περιοχές με οροροούν χόριο 
είναι το τελικό αποτέλεσμα, βλάβες παρόμοιες 
με θερμικό έγκαυμα 2ου βαθμού.

Οι βλάβες ξεκινούν από τις πτυχές και τις κα-
μπτικές επιφάνειες και ταχέως επεκτείνονται σε 
γενικευμένη και καθολική προσβολή του δέρ-
ματος, αν και παλάμες, πέλματα και τριχωτό 

κεφαλής μπορεί να προσβάλλονται λιγότερο. 
Οι βλεννογόνοι, κυρίως χειλέων, παρειών, α-
ναπνευστικού και πεπτικού, επίσης παρουσιά-
ζουν ερύθημα, πομφόλυγες και επακόλουθες 
διαβρώσεις και ουλοποιήσεις. Οι επιπεφυκότες 
και οι κερατοειδείς των οφθαλμών είναι δυνα-
τόν να προσβληθούν, οδηγώντας ακόμα και σε 
έκπτωση όρασης ή και τύφλωση.

Η μέση διάρκεια εξέλιξης της νόσου είναι μι-
κρότερη των 4 ημερών.

Διαφορική Διάγνωση
Ερυθροδερμία, μείζον πολύμορφο ερύθη-

μα, φωτοτοξικά εξανθήματα, θερμικά εγκαύ-
ματα, νόσος μοσχεύματος κατά ξενιστή, σύν-
δρομο τοξικού shock είναι οντότητες που μπαί-
νουν στη διαφορική διάγνωση.

Εργαστηριακά Ευρήματα
Αναιμία, λεμφοπενία ή και ηωσινοφιλία μπο-

ρούν να παρουσιαστούν. Πιθανή ουδετεροπε-
νία σχετίζεται με κακή πρόγνωση.

Η ιστολογική εξέταση παρουσιάζει υπο-
επιδερμιδικές πομφόλυγες και υπερκείμενα νε-

κρωτικά κερατινοκύτταρα. Αναδεικνύεται βλά-
βη των κυττάρων της βασικής στιβάδας, απο-
κόλληση της επιδερμίδας από το χόριο και ήπια 
διήθηση από φλεγμονώδη κύτταρα.

Η ανοσοϊστοχημεία δεν είναι ενδεικτική, γί-
νεται μόνο για αποκλεισμό πομφολυγώδους 
νοσήματος.

Διάγνωση
Βασίζεται στο ιστορικό και την κλινική ει-

κόνα.

Επιπλοκές
Αντίστοιχες αλλά σοβαρότερες από εκείνες 

του συνδρόμου Stevens-Johnsons.
Διαταραχές ισοζυγίου νερού και ηλεκτρο-

λυτών, μικροβιακή επιμόλυνση των βλαβών 
με συνοδό σηψαιμία, διάχυτη διάμεση πνευ-
μονίτιδα, αιμορραγία πεπτικού, σωληναρια-
κή νέκρωση και οξεία νεφρική ανεπάρκεια έ-
χουν αναφερθεί ως πιθανές επιπλοκές. Η θνη-
σιμότητα κυμαίνεται στο 30%, κυρίως στους 
ηλικιωμένους.

Θεραπεία
Είναι παρόμοια με εκείνη του συνδρόμου 

Stevens-Johnsons.
Βασική είναι η έγκαιρη διάγνωση και διακο-

πή του ύποπτου φαρμάκου.
Σε περίπτωση επιδερμιδικής νεκρόλυσης από 

σταφυλόκοκκο σωτήρια είναι η άμεση χρήση 
του κατάλληλου αντιβιοτικού.

Ο ρόλος των κορτικοστεροειδών στην εξέλι-
ξη της νόσου και της πεντοξυφιλλίνης στην εξέ-
λιξη του εξανθήματος αμφισβητούνται.

Η πρόληψη και αντιμετώπιση των επιπλο-
κών παίζουν σημαντικό ρόλο (αποκατάσταση 
ισοζυγίου νερού και ηλεκτρολυτών, αντιμετώ-
πιση επιμολύνσεων, χειρουργικός καθαρισμός 
νεκρωμένου δέρματος, αναρροφήσεις για πρό-
ληψη πνευμονίας από εισρόφηση, ερυθρομυ-
κίνη στους οφθαλμούς).

Τέλος, η ενημέρωση του ασθενούς για τον υ-
πεύθυνο εκλυτικό παράγοντα και η απαγόρευ-
ση επανέκθεσης σε αυτόν αλλά και σε φάρμα-
κα της ίδιας κατηγορίας, αποτελούν το πιο ση-
μαντικό σκέλος πρόληψης της πάθησης, αφού 
τυχόν επαναχορήγηση του φαρμάκου οδηγεί 
σε σοβαρότερη υποτροπή εντός λίγων ωρών.
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Εικόνα 1. Εκτεταμένες περιοχές, από τις οποίες έχει απο-
κολληθεί η επιδερμίδα.

Η νόσος, ανεξαρτήτου αιτιολογίας, παρουσιά-
ζει την ίδια εικόνα: οξεία έναρξη με προσβολή 
βλεννογόνων σε οφθαλμούς, μύτη και περιοχή 
γεννητικών οργάνων, πριν ουσιαστικά την εκ-
δήλωση του δερματικού εξανθήματος. Το δέρμα 
είναι έντονα ευαίσθητο στην αφή και παρουσι-
άζεται καύσος ή και κνησμός. Ο ασθενής εμφα-
νίζει εικόνα βαρέως πάσχοντος, πυρετό αλλά 
φυσιολογικό επίπεδο εγρήγορσης.




