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Δεν υπάρχει σύγκρουση συμφερόντων για αυτή την παρουσίαση 



 Γυναίκα 

 78 ετών 

 

 Αρτηριακή υπέρταση 

 

Ολμεσαρτάνη/αμλοδιπίνη 20/5  1x1 

D3 fix 2000 1χ1 

 Σερτραλίνη 100 1χ1        από 1/11/2017 

 Υδροξυζίνη 25 1χ1 

 



 Εξάνθημα τραχήλου, άνω άκρων, τριχωτού 

κεφαλής κηλιδοβλατιδώδες, χωρίς κνησμό 

Φωτοευαισθησία 

 Κόπωση 

 Τριχόπτωση 

 

 

 

                       ΔΕΡΜΑΤΟΛΟΓΟΣ 

 

 



 Εργαστηριακός έλεγχος 

 Βιοψία δέρματος(1η) 

 

 

 

 

                 

Έναρξη κλαριθρομυκίνης, βιταμίνης D3, 

Υδροξυζίνης 25 1χ1, Σερτραλίνης 100 1χ1  



 Ρευματολογική εκτίμηση 

 Εργαστηριακός έλεγχος 

 Βιοψία δέρματος 

 

 

 

 



WBC 2990 

NEUT 2500 

LYMPH 400 

Hb 9,3 

Plt 159000 

TKE 116 

CRP 1,1 

IgG 2955 

IgA 304 

IgM 47 

PCT 0,09 

C3 68 

C4 5 

ANA 1/1280 μικτός 

Anti-ds DNA - 

Anti-Sm + 

Άμεση Coombs +++ 

Anti-Ro + 

Anti-La - 



 Επιδερμίδα ορθοκεράτωση, ατροφία 

 Υδρωπική εκφύλιση κυττάρων βασικής στιβάδας 

 Χόριο εκφύλιση του στρώματος και εξαγγείωση 
ερυθρών αιμοσφαιρίων  

 Υποδερμιδικά και γύρω από θύλακες τριχών 
αθροίσεις φλεγμονωδών κυττάρων: 
λεμφοκύτταρα – πλασματοκύτταρα 
 

 

  

Ευρήματα συμβατά με δερματικές εκδηλώσεις λύκου 



 Θ:38,3oC 

 Δέρμα: κηλιδοβλατιδώδες εξάνθημα κορμού-άκρων, 
πομφόλυγες σε σημεία πίεσης, ψηλαφητή πορφύρα 
κάτω άκρων, ήπια απολέπιση σε σημεία πίεσης 

 Βλεννογόνος στόματος-γλώσσα: νεκρωτικές βλάβες 

 

 ΑΠ:       90/50mmHg            διακοπή αγωγής 

 ΣΦ:        120/min 

 

 Λοιπά Συστήματα: χωρίς ιδιαίτερα ευρήματα 
 

 

 

 

 

 

             

 

 

 

 

 

                 

Βιοψία αγγειϊτιδικής βλάβης 



 
  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                 



 Ανοσοφθορισμός: όριο επιδερμίδας-χόριου 
γραμμική εναπόθεση C3c και εστιακή μικρή 
κοκκώδης εναπόθεση IgG IgA 

 

 

 Στα αγγεία του χόριου αλλοιώσεις 
λευκοκυτταροκλαστικής αγγειίτιδας 

 

  
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 Κόπωση 

 Τριχόπτωση                        εξάνθημα 

 Φωτοευαισθησία                 + Nikolsky’s test  

 ANA + 

 C3, C4                              Τοξική Επιδερμική  

 Λευκοπενία                        Νεκρόλυση 

 Άμεση Coombs + 

 

 

Συστηματικός Ερυθηματώδης  

              Λύκος 

 

1.Φαρμακογενής 

 

2.ΣΕΛ 

 



 Καλλιέργειες αίματος και ούρων (λόγω 
εμπυρέτου) 

 Εμπειρική αντιβιοτική αγωγή 

 Υοσίνη σε υγρές βλάβες 

 iv μεθυλπρεδνιζολόνη 500mg x3 ημέρες 

 

 

2 ημέρες μετά…. 

Επιδείνωση απολέπισης: έκταση>30% BSA 

 

 

                 



 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

 

Τοξική επιδερμική 

νεκρόλυση σε έδαφος ΣΕΛ 
 

 

 

 

 

 



Αποφασίστηκε: 

Πλασμαφαίρεση 

Ώσεις iv μεθυλπρεδνιζολόνης τις ημέρες 

ανάμεσα από την πλασμαφαίρεση 

 

 

 

             Διακομιδή σε ΑΠΠ ΑΧΕΠΑ 



 Συνολικά 7 πλασμαφαιρέσεις και ενδοφλέβια 

χορήγηση υψηλών δόσεων κορτικοστεροειδών 

 Περιποίηση με silver 

 Απομόνωση Acinetobacter, E.coli, Enterococcus 

faecalis από δέρμα: αντιβιοτική αγωγή 

 

 

 

 

16 ημέρες μετά….. 

 

 

 



 Κλωβός-μέτρα προστασίας 

 Λόγω εμμονής εμπυρέτου -που μπορεί ωστόσο να 
αποδοθεί και στην ΤΕΝ- συνεχείς καλλιέργειες 
αίματος και ούρων 

 Αναιμία: μεταγγίσεις ΜΣΕ 

 Υπολευκωματιναιμία: FFP + ενδοφλέβιως 
αλβουμίνη 

 Βακτηριαιμία από πολυανθεκτικό μικρόβιο  
τροποποίηση αντιβιοτικής αγωγής  

 Υψηλές δόσεις κορτικοστεροειδών (75mg 
πρεδνιζολόνης) με σταδιακή μείωση 

 Προφυλακτική αντιπηκτική αγωγή  

 Χορήγηση Αναλγητικών 

 Υπερμαγγανικό κάλιο 



Έπειτα από συνολικά 69 ημέρες νοσηλείας: 

εξιτήριο με: 

 

-μεθυλπρεδνιζολόνη 16mgx1 

-επουλωτικές τοπικές κρέμες 

-σύσταση για φυσιοθεραπεία λόγω βαρειάς 

μυοπάθειας 



1 μήνα μετά…. 

 Εργαστηριακά ευρήματα:  

   Hgb=13mg/dl,WBC=8.200 Plt=200000, 

CRP=0.3(<0.5), TKE= 22, C3=90, C4=25 

 Συνέχιση φυσιοθεραπείας  

Μεθυλπρεδνιζολόνη 7mg/d 

 Δεν εμφανίζει ενεργότητα υπέρ λύκου 

 Δεν εμφανίζει νέες βλάβες 



 Σπάνια δερματική πάθηση που χαρακτηρίζεται 
από εκτεταμένη απολέπιση της επιδερμίδας και 
των βλεννογόνων και συνοδεύεται από 
συστηματικές διαταραχές 

 

 

 Επίπτωση:0,4-1,2/1.000.000/έτος παγκοσμίως 

 Υψηλή θνητότητα: 25-50% 

 

 

 
Feng Han et al, Successful treatment of toxic epidermal necrolysis using 

plasmapheresis: a prospective observational study, Journal of Critical Care 42(2017) 65-68 

Kinoshita Y., Saeki H.,A Review of the Pathogenesis of Toxic Epidermic Necrolysis, J Nippon Med Sch 

2016;83(6) 



 Ανάλογα με τη δερματική προσβολή: 

-Stevens-Johnson σύνδρομο<10% 

-ΤΕΝ>30% 

-SJS/TEN 10-30% 

 

 

 

 

 
 

Lerch et al, Current Perspectives on Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal Necrolysis, Clinic 

Rev Allerg Immunol, 2017 



 Επιβραδυνόμενη υπερευαισθησία τύπου IV 

 Άγνωστος ο ακριβής μηχανισμός 

Η απόπτωση οδηγεί τα κερατινοκύτταρα να 
χάσουν το σχήμα τους και τη συνοχή τους και 
σε λίγες ημέρες επικρατεί η νέκρωση 

 Ανοσολογική αντίδραση με επικράτηση CD-8 
Τ-λεμφοκυττάρων, 
μονοκύτταρων/μακροφάγων και NK. 

 

 
 

Kinoshita Y., Saeki H.,A Review of the Pathogenesis of Toxic Epidermic Necrolysis, J Nippon 

Med Sch 2016;83(6) 

 

 



 Αναφέρεται ένα πρόδρομο στάδιο 

προσομοιάζον με ιογενή συνδρομή, εμπύρετο 

 Ερυθηματώδεις ή πορφυρικές κηλίδες, 

ενώνονται, δημιουργούνται φυσαλλίδες, 

«ανοίγουν», αποκόλληση δέρματος 

 Τελικά: απογυμνωμένες, ερυθρές, 

διαβρωτικές περιοχές με οροροούν χόριο 

Θετικό Nikolsky’s test 



Πλήρης επιδερμική νέκρωση 

 Αραιή, μέτρια διήθηση χορίου  

 Ανοσοφθορισμός: όχι εναποθέσεις 

 

 

 

 

 

 
Lerch et al, Current Perspectives on Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal 

Necrolysis, Clinic Rev Allerg Immunol, 2017 

 



 Συνήθως φάρμακα: μ.ο 4 εβδομάδες μετά  

 Υψηλός κίνδυνος: 

-σουλφοναμίδες                -αντιεπιλητικά 

-ΜΣΑΦ                              -αλλοπουρινόλη 

-σερτραλίνη                      -λαμοτριγίνη 

-παντοπραζόλη                 -κοτριμοξαζόλη 

 Χαμηλός κίνδυνος: 

-μακρολίδες                      -τετρακυκλίνες 

-κινολόνες                        -πενικιλλίνες 

-κεφαλοσπορίνες 
 

 

Lerch et al, Current Perspectives on Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal 

Necrolysis, Clinic Rev Allerg Immunol, 2017 

 



-προχωρημένη ηλικία 

-αυτοάνοσα νοσήματα / αγγειίτιδες 

-κακοήθειες 

-νεφρική νόσος 

-HIV 

 

 

 
 

Lerch et al, Current Perspectives on Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal Necrolysis, Clinic 

Rev Allerg Immunol, 2017 

 



 Ερυθροδερμία 

Μείζον πολύμορφο ερύθημα 

Φωτοτοξικό εξάνθημα 

Θερμικό έγκαυμα 

Νόσος μοσχεύματος έναντι ξενιστή 

 Σύνδρομο τοξικού shock 

 

 

 
Lerch et al, Current Perspectives on Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal 

Necrolysis, Clinic Rev Allerg Immunol, 2017 

 



 εξάνθημα χρυσαλλίδας (όχι δισκοειδής 

λύκος)  

πομφολυγώδης λύκος  

 τοξική επιδερμική νεκρόλυση  

 ερυθηματοβλατιδώδεις βλάβες  

φωτοευαίσθητο εξάνθημα                   

 



 Πρωτοπεριγράφηκε το 1987 

 Σπάνια εκδήλωση  

 Και ως 1η εκδήλωση πριν τη χορήγηση φαρμάκων 

 

Konda et al, Toxic epidermal necrolysis in the setting of systemic lupus erythematosus, 

Inter J Dermatology 2011,50 1270-1275 



Lerch et al, Current Perspectives on Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal 

Necrolysis, Clinic Rev Allerg Immunol, 2017 



 Διακοπή φαρμάκου 

 Υποστηρικτική θεραπεία 

-silver wraps 

-Μονάδες εγκαυμάτων 

-αερόστρωμα 

-παρεντερική διατροφή 

-εμπειρική αντιβιοτική αγωγή 

-αναλγητικά 

-προφυλακτική αντιπηκτική αγωγή 

-ψυχολογική υποστήριξη 
Mereniuk et al, journal of cutaneous medicine and surgery 1-7, 2017 

 



 Κορτικοστεροειδή: αμφισβητήσιμη 
αποτελεσματικότητα 

 Αυξάνεται ο κίνδυνος σήψης, επιταχύνεται η 
πολυοργανική ανεπάρκεια, αυξάνεται η θνητότητα, 
μειώνεται ο ρυθμός επιθηλιοποίησης 

 Σημαντικά αποτελέσματα σε οφθαλμικές επιπλοκές 
 

 

 

 

 
 

 

 Lerch et al, Current Perspectives on Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal 

Necrolysis, Clinic Rev Allerg Immunol, 2017 

Feng Han et al, Successful treatment of toxic epidermal necrolysis using 

plasmapheresis: a prospective observational study, Journal of Critical Care 42(2017) 65-68 



 IVIg  

 

 πλασμαφαίρεση 

 
 

 

 

 

 
Lerch et al, Current Perspectives on Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal 

Necrolysis, Clinic Rev Allerg Immunol, 2017 

Feng Han et al, Successful treatment of toxic epidermal necrolysis using plasmapheresis: a 

prospective observational study, Journal of Critical Care 42(2017) 65-68 



Προοπτική μελέτη παρατήρησης  

2009-2016 

 SJS/TEN, TEN 

2 group:n=13 πλασμαφαίρεση(6 μόνο, 7 +ΙVIg±CS) 

        n=15 όχι πλασμαφαίρεση 
 

 

 

 

 

 
 
Feng Han et al, Successful treatment of toxic epidermal necrolysis using 

plasmapheresis: a prospective observational study, Journal of Critical Care 42(2017) 65-68 



Feng Han et al, Successful treatment of toxic epidermal necrolysis using 

plasmapheresis: a prospective observational study, Journal of Critical Care 42(2017) 65-68 

Η πλασμαφαίρεση έχει ανωτερότητα 

από την IVIg, τα κορτικοστεροειδή ή 

και τα δύο μαζί. 



 Case series: Anti-TNF (Infliximab-Etanercept) 

    Etanercept sc 50 mg /week 

 

 Iv κυκλοσπορίνη 

 

 

 
 

 
Lerch et al, Current Perspectives on Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal 

Necrolysis, Clinic Rev Allerg Immunol, 2017 

Feng Han et al, Successful treatment of toxic epidermal necrolysis using 

plasmapheresis: a prospective observational study, Journal of Critical Care 42(2017) 65-68 

Mereniuk et al, journal of cutaneous medicine and surgery 1-7, 2017 

 



 23% θνητότητα σε 6 εβδομάδες 

 34% θνητότητα σε 1 έτος  

 65% 5ετής επιβίωση 

 

 

 Σηψαιμία 

 Λοιμώξεις αναπνευστικού 

 Νεφρική ανεπάρκεια 

 Διάχυτη ενδαγγειακή πήξη 

 Πολυοργανική ανεπάρκεια 

 Οφθαλμικές επιπλοκές 

 
 Lerch et al, Current Perspectives on Stevens-Johnson Syndrome and Toxic Epidermal 

Necrolysis, Clinic Rev Allerg Immunol, 2017 

Feng Han et al, Successful treatment of toxic epidermal necrolysis using 

plasmapheresis: a prospective observational study, Journal of Critical Care 42(2017) 65-68 

 




