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Erytrodermie

doc. MUDr. Ivana Kuklova, CSc.
Dermatovenerologicka klinika 1. LF UK a VFN, Praha

Erytrodermie, nékdy nazyvana exfoliativni dermatitida, je zavaznym a potencialné zZivot ohrozujicim stavem, ktery se projevuje
difuznim erytémem s deskvamaci, ktery postihuje vétsinu povrchu kize (dle nej¢astéjsi definice > 90 %). Jedna se o vzacné
onemocnéni s ro¢ni incidenci 1 na 100000 pfipadl dospélé populace. Nej¢astéjsi pricinou erytrodermie je exacerbace jiz
existujici zanétlivé dermatdzy, nejcastéji psoridzy nebo atopické dermatitidy. Druhou citovanou pficinou je polékova alergicka
reakce, nasledovana méné castymi pricinami (T-lymfomy a jiné hematologické a systémové malignity, imunobul6zni dermatitidy,
nemoci pojivové tkané a infekce). V pfiblizné 25 % pripadu je pfi¢ina nezjisténa a erytrodermie je oznacena jako idiopaticka.
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Erythroderma

Erythroderma also sometimes called exfoliative dermatitis, is a severe and potentially life-threatening condition that presents
with diffuse erythema and scaling involving most of the skin surface area (=90 percent, in the most common definition). Erythro-
derma is a rare condition. The annual incidence has been estimated to be approximately 1 per 100,000 in the adult population.
The most common cause of erythroderma is the exacerbation of a preexisting inflammatory dermatosis, most often psoriasis or
atopic dermatitis. A hypersensitivity drug reaction is the second most frequent cause of erythroderma (approximately 20 percent
of cases) followed by uncommon causes (T-cell lymphoma and other hematologic and systemic malignancies, immunobullous
diseases, connective tissue diseases, and infections). In approximately 25 percent of cases of erythroderma, no underlying cause

is identified and erythroderma is classified as idiopathic.
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Uvod

Nejcastéjsf pficinou erytrodermie je exa-
cerbace jiz existujici zanétlivé dermatdzy,
nejcasteji psoridzy nebo atopické dermatitidy
(1-6). K dalSim dermatitiddm, které mohou vést
k erytrodermii, patfi dermatitida kontaktni, se-
borrhoickd a chronické aktinickd. U pacient(
s psoridazou patf mezi spoustécle erytrodermie
nahlé pferuseni |écby systémove podavanych
kortikosteroidl, dale systémové nemoci, po-
péleniny pfi fototerapii, ev. Iéky (napf. lithium,
antimalarika) (7). Druhou nejcastéjsi pficinou
jsou polékové alergické reakce, napt. na pe-
niciliny, sulfonamidy, karbamazepin, fenytoin,
alopurinol aj., tyto reakce tvofi pfiblizné 20 pro-
cent pfipadu (4, 8). Pfi erytrodermii se mohou

vyskytovat rlizné typy exantému, od makulopa-
puldznich a morbiliformnich pres reakce dopro-
vazené eozinofilif a systémovymi symptomy az
po toxickou epidermdlni nekrolyzu. Méné casté
pficiny erytrodermie zahrnujf kozni T-bunécné
lymfomy a jiné hematologické a systémové
malignity, imunobuldézni onemocnéni, nemoci
pojivové tkané a infekce (Tab. 1). U priblizné
25-30 % pfipadd nenfi zjisténa zadna zékladnf
pficina a erytrodermie je klasifikovana jako idi-
opaticka (nékdy nazyvana ,red men syndrom’,
tento termin se také pouziva k popisu infuzni
reakce na vankomycin) (9). U pediatrickych pa-
cientd jsou erytrodermie méné ¢asté a mohou
byt klinickym projevem $iroké skaly ziskanych
a dédi¢nych onemocnéni, v¢etné infekci, zanét-

livych onemocneéni kize, ichtydzy a vrozenych

imunodeficienci.

Tab. 1. Priciny erytrodermie (zpracovano dle
Rook 's textbook of Dermatology, 8th edition)

Pricina Prevalence
Ekzém, rlizné formy 40,0
Psoriasis 25,0
Lymfomy, leukemie 15,0
Léky 10,0
Neznamd etiologie 8,0
Hereditarni onemocnéni 1,0
Ichtyosiformni erytrodermie

Pityriasis rubra pilaris

Pemphigus foliaceus 0,5
Ostatni kozni onemocnént 0,5
(lichen planus, dermatofytdzy,

scabies, dermatomyosistis)
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K relativné jednotné klinické prezentaci mo-
hou vést rizné patofyziologické mechanismy.
Jednd se o ne zcela jasné komplikované interak-
ce cytokinl (napf. interleukinu-1, -2 a -8 a TNF),
chemokinl a interceluldrnich adheznich
molekul, které hrajf roli v masivnim prdniku
zanétlivych bunék do kdze a zvysené epider-
malni obnové. Zvysend mitotickd aktivita vede
k exfoliaci, pfi které dochdzi k vyrazné ztraté
proteind, aminokyselin a nukleovych kyselin.
U pacientd se sekundarni erytrodermii u pso-
ridzy nebo ekzému a u pacientd se Sézaryho
syndromem byly prokdzany zvysené cirkulujici
hladiny adheznich molekul (interceluldrni adhez-
ni molekula-1, adhezivni molekula vaskularnich
bunék-1 a E-selektin) (9, 10). U pacientd s erytro-
dermii spojenou se zanétlivymi dermatdzami
prokazuji imunohistochemické studie prevazné
Th1 cytokinovy profil, zatimco u pacientl se
Sézaryho syndromem byva popisovan v koznich
infiltrdtech Th2 profil.

Klinické projevy

Rozsah postizeni kozniho povrchu je vyssi
nez 90 %. PokoZka je Cervena a tepld na dotek
(Obr. 1). U pacientt se svetlym fototypem se bar-
va kdize méni od jasné rlzové (charakteristické
pro lékové reakce) ke svétle ¢ervené (charakte-
ristické pro chronickou erytrodermii z mnoha
pricin). U pacientd s tmavsimi tony pokozky jsou
tyto rozdily jemnéjsi. Vétsina pacientl si stéZuje
na silnou bolestivost kiiZze nebo svédéni. U chro-
nické erytrodermie se objevuje lichenifikace
a eroze v dUsledku tfenf a Skrdbanf. Spole¢nym

Obr. 1 FErytrodermie u Sézaryho syndromu
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rysem je deskvamace, zejména u erytrodermie,
kterd trva déle nez tyden. Palmoplantdrni kera-
todermie (hyperkeratéza dlani a chodidel) je
nejcastéji spojovana s pityriasis rubra pilaris, ale
také se mlze objevit u pacientl se Sézaryho
syndromem. Pro psoridzu je charakteristické do-
lickovani nehtd. Vihké |éze pokryté krustami na
obli¢eji a horni ¢4sti téla casto predchazeji vyvoji
erytrodermie u pacientl s pemfigus foliaceus.
Maze dojit k telogennimu efluviu a ke zménam
nehtd (paronychie, dystrofie a onychomade-
sis). Postizeni o¢nich vicek se projevuje blefa-
ritidou, nadmeérnym slzenim a ektropiem. Tyto
rysy mohou byt zvl&sté vyznamné u pacientd
s chronickou erytrodermif u Sézaryho syndromu.
Erytrodermie se mUze vyvijet akutné v prabéhu
nékolika hodin nebo se rozviji postupné v prd-
béhu tydnd az mésic. U reakci z precitlivélosti
na léky je nastup je obvykle ndhly. Lékova reak-
ce s eozinofilif a systémovymi pfiznaky (DRESS
syndrom; Drug Reaction with Eosinophilia and
Systemic Symptoms) je Zivot ohrozujici Iékova
reakce charakterizovana vysevem koznich pro-
jevd, horeckou, lymfadenopatif a postizenim
vnitfnich organl vznikajici zpravidla za 3 tyd-
ny po nasazeni vyvoldvajiciho Iéku. V krvi byva
hypereozinofilie a ¢asto atypicka lymfocytdza.
Patogeneticky se uplatfiuje abnormalni me-
tabolismus dané latky a selhani detoxikacnich
pochodl. Nejcastéjsi pricinou jsou aromatic-
ké antikonvulziva a sulfonamidy, dale dapson,
lamotrigin, alopurinol, oxikamové nesteroidni
antirevmatika aj. Erytrodermie ze zékladnich
koznich nebo systémovych onemocnéni se
obvykle rozviji postupnéji. Erytematdzni lozis-
ka se mohou objevit kdekoli na kdzi, zpocatku
mohou mit charakter zékladnfho onemocnént,
ale specifické rysy zakladniho onemocnéni se
postupneé ztraceji a vymizi po Uplném rozvoji
erytrodermie. Trvani erytrodermie je velmi va-
riabilni. Erytrodermie zpdsobend reakci na léky
obvykle vymizi do dvou az Sesti tydnl po vysa-
zeni terapie, u pacientd s DRESS syndromem trva
nékolik tydnt az mésicl. Erytrodermie zplsobe-
na koznimi nebo systémovymi onemocnénimi

mUZe trvat nékolik tydnd, mésict nebo let.

Mimokozni nalezy

Pacienti s erytrodermii majf ¢asto tfesavku
a stézuji si na pocit chladu. Mohou byt pfitom-
ny celkové ptiznaky (nevolnost, inava, horecka
nebo hypotermie) a pfiznaky méstnavého sr-
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decniho selhani (napf. periferni edém, tachy-
kardie). Pfi chronické erytrodermii mize byt
pozorovéna lymfadenopatie a hepatomegalie
nebo splenomegalie. Biopsie lymfatickych
uzlin ¢asto vykazuje pouze znaky dermatopa-
tické lymfadenopatie (benigni reaktivni zvétseni
lymfatickych uzlin), ale méze vést k diagnosti-
ce lymfomu u pacientl s koznim T-bunécnym
lymfomem (CTCL). U pacientd s erytrodermif
se mohou vyskytnout nespecifické laborator-
ni abnormality zplsobené rliznymi pfic¢inami,
vcetné leukocytdzy, anémie a zvysené sedimen-
tace erytrocytd. Eozinofilii Ize nalézt u pacientd
s DRESS syndromem. Atypické lymfocyty s ce-
rebriformnim jadrem (Sézaryho buriky) jsou ¢as-
to pozorovany u erytrodermie bez ohledu na pfi-
¢inu. U Sézaryho syndromu (leukemické varianty
kozniho T-bunécného lymfomu) reprezentuje
pocet techto bunék vice nez 20 % cirkulujicich
lymfocytd periferni krve. Exfoliace kiize vede
k vyznamné ztraté bilkovin, kterd muze prekrocit
9 g/m?télesného povrchu denné, zejména u pa-
cientd s erytrodermickou psoridzou (Obr. 2) (11).
Ztrata bilkovin zpUsobuje negativni dusikovou
bilanci, hypoalbuminemii, edém a svalové ztraty.
Zanét, deskvamace a exkoriace zvysuji nachyl-
nost erytrodermickeé kize k bakterialni kolonizaci.
Byla popséna sepse vyvolana Staphylococcus
aureus, véetné methicillin-rezistentniho S. au-
reus, sepse je obzvlasté zavazna u HIV pozitiv-
nich osob. Dalsi siroce rozsifena superinfekce
je infekce virem herpes simplex (Kaposiho

varicelliformnf erupce).

Diagnostika

Diagnostika zahrnuje podrobnou anamné-
zu, fyzikalni vyseteni, kozni biopsii a laborator-
ni vysetreni. Volba konkrétnich testl vychazi
z predpokladané priciny. Pro zjisténi priciny
erytrodermie ma klicovy vyznam podrobna

anamnéza.

Dalezitymi prvky anamnézy jsou:

B anamnéza zanétlivych onemocnéni kiize
(napt. psoriaza, atopickd dermatitida)

B rodinnd anamnéza zanétlivych koznich one-
mocnéni

B |ékovd anamnéza, vcetné 1ékd a doplnkd bez
|ékafského predpisu

B predchdzejici systémova onemocnéni nebo
neoplazie

B ndstup pfiznakd a prlbéh erytrodermie
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Obr.2 Psoriatickd erytrodermie

~

Fyzikalni vysetreni

by mélo zahrnovat vysetien( kize, vlasd,
nehtd a sliznic ve snaze nalézt pfipadné zndmky
zdkladniho kozniho onemocnéni. Mélo by se
posoudit postizeni lymfatickych uzlin a vnitr-
nich organl. Nespecifické klinické pfiznaky,
které mohou byt uzite¢né pfi zjistovani priciny,
zahrnuji posouzeni barvy erytému, typ desk-
vamace, ptitomnost bul, keratodermie, posti-
zeni vlast, nehtd, sliznic dutiny Ustni, genitdlu
a oc¢i. Lososové riizova/oranzova barva
s ostriivky nepostiZzené kuze je typicka pro
pityriasis rubra pilaris. Tmavé €ervena barva
spojena s exfoliaci mdze svédcit pro psoridzou
nebo kozni T-buné¢ny lymfom. U pemphigus
foliaceus se vyskytuji krusty, zatimco pfi reak-
cich na léky dochazi k exfoliaci rozsahlych
koZnich platd. PFitomnost bul a postiZzeni
sliznic mUze svédcit pro imunobuldzni one-
mocnéni (napf. pemfigus, buldzni pemfigoid).
Voskovita keratodermie dlani a chodidel
s oranzovym odstinem je charakteristickd pro
pityriasis rubra pilaris, ale maze byt také pozo-
rovana u Sézaryho syndromu. Difuzni alope-
cie jsou casté u erytrodermii z rliznych pficin,
ale mohou byt zvI&sté vyrazné u Sézaryho
syndromu. Zanét sliznice dutiny ustni je
pozorovan ve vétsing pripadd erytrodermie
spojené s imunobuldznimi onemocnénimi,
Stevens-Johnsonovym syndromem / toxickou
epidermdlni nekrolyzou a reakci $tépu proti
hostiteli. Konjunktivitida je ¢asto pozorovana
u imunobuléznich onemocnént, jako je sliznic-

ni pemfigoid a Stevens-Johnsondv syndrom /
toxickd epidermalinf nekrolyza. Chronickd kon-
junktivitida mUZe byt komplikovana rozvojem
trichidzy a symblepharon a mlze byt spojena
s vyvojem sicca syndromu a perforaci rohovky.
Genitourinarnf trakt mUZe byt postizen u erytro-
dermie spojené se slizni¢nim pemfigoidem ne-
bo s toxickou epidermélni nekrolyzou.

Pfi vysetfenf vzorkl kdze je nutné vybrat
spravné misto odbéru (Cerstva léze, hrani-
ce postizené a nepostizené klze, pokud je
pfitomna). Obvykle jsou provéddény punkeni
biopsie opakované z nékolika réiznych mist.
Histopatologie mlze urcit zakladni etiologii,
ale Castéjije neurcitd nebo nespecificka. K cas-
tym nélezdm patii hyperkeratdza, akantoza,
spongidza a perivaskularni zénétlivy infiltrat.
Relativni vyznam téchto nélezl se muze lisit
v zavislosti na stupni onemocnéni a zdvaznosti
zénétu (12, 13). Specifické histopatologické
zmeény se mohou objevit pozdéji v pribéhu
onemocnéni. Proto mlze byt pro stanoveni
diagndzy potieba opakované kozni biopsie.
Napfiklad v pocate¢ni fazi Sézaryho syndromu
muze histologie vykazovat nespecificky peri-
vaskularni lymfocytarnfinfiltrat bez atypickych
lymfocytd prekryvajici hyperplastickou a para-
keratotickou epidermis (12). V pozdéjsi fazi se
infiltrat stava stéle vice pleomorfni a ziskava
specifické diagnostické vlastnosti, jako jsou
atypické mononukledrni cerebriformni bunky
a Pautrierovy mikroabscesy. Pokud jsou pfi
rutinnim histologickém vysetreni identifikova-
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ny v zanétlivém infiltratu atypické lymfocyty,
mélo by byt provedeno imunohistochemické
vysetfenf vCetné vysetreni receptor T bunék
(TCR). Pfi prakazu bul nebo pfi urtikarialnim
vzhledu erytrodermie je indikovana pfima
imunofluorescence. V pfiblizné 25-30 % pfi-
padl zUstava histologicka charakteristika
erytrodermie neurcitd po celou dobu jejiho
prlbéhu a neumoznuje presnou diagnostiku
zakladniho onemocnéni.

Laboratorni vysetieni

je zalozeno na anamnéze, klinickém vy-
Setfeni a podezfeni na pricinu erytrodermie.
Vstupnf laboratorni hodnoceni zahrnuje krevni
obraz s diferencidlnim rozpoctem, pficemz leu-
kocytdza byvé ¢astd u vsech typl erytrodermie,
u DRESS syndromu byva eozinofilie > 700/microlL.
Rutinni biochemické testy zahrnuji vysetfen{
elektrolytl, glukdzy, sérového albuminu, LDH
a vysetfeni ledvinnych funkcf a jaternich testd.
Déle se provadi vysettenf periferni krve na pritom-
nost Sézaryho bunék (pocet < 10 procent se vy-
skytuje u erytrodermi rlizné etiologie a povazuje
se za nespecificky). Je-li podezieni na superinfekci
koznich 1ézi, je tfeba provést bakteridlni a mykolo-
gické kultivacni vysetieni, PCR testy na virus herpes
simplex a virus varicella zoster. Specifické testy,
které mohou byt uzite¢né pfi urcovani zakladni pfi-
¢iny erytrodermie, zahrnuji pratokovou cytometrii
a urceni klonality T-bunék k vylouceni Sézaryho
syndromu (14). Detekce cirkulujicich autoprotila-
tek anti-desmogleinu 1 a 3 nebo antigent BP180
nebo BP230 potvrzuje diagndzu pemfigu nebo
bulézniho pemfigoidu. Pfitomnost antinukledrnich
protilatek (ANA) a protilatek proti extrahovatel-
nym jadernym antigendm (ENA) mUze svédcit
pro diagndzu lupus erythematodes nebo jiné
autoimunitni onemocnéni. Pozitivni ANA a zvy-
Seni sérovych hladin svalovych enzym( mohou
potvrdit klinické podezieni na dermatomyozitidu.
Pro myozitidu jsou specifické protildtky, napf. Jo-1
a jiné anti-syntetazy, anti-Mi2, SRP, PM / Scl. K vy-
loucenf scabies je ddlezity louhovy preparat a mi-
kroskopické vysetieni podezielych 1ézi. U pacientd
s podezfenim na orgdnovou malignitu by méla
byt provedena zobrazovaci vysetieni zahrnujici
rentgenovy snimek hrudniku, pocitatova tomogra-
fie (CT) nebo magneticka rezonance (MRI) (nebo
alternativné pozitronova emisni tomografie / PET
/ CT) bricha a panve, kolonoskopie, mammografie
u Zen nebo ultrasonografie prostaty u muzd.
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Lécba

Pacienti s akutni nebo symptomatickou
erytrodermemif a pacienti, kteff jsou jakymko-
li zpUsobem nestabilni (zvlasté pacienti, kte-
i jsou hemodynamicky nestabilni), vyzaduji
hospitalizaci. Pacienti by méli byt umisténi do
teplého (30 az 32° C) a vihkého prostredi, aby
se zabranilo podchlazeni. Symptomaticka Uleva
od bolesti klize a svédéni zahrnuje intenzivni
péci o pokozku pomoci emoliencif a vihkych
obkladd. K symptomatické |é¢bé zanétu kidze
a pruritu jsou doporucovany lokalni kortikos-
teroidy s nizkou az stfedni Uc¢innosti. Obecné
uzivdme lokdlni kortikoidy dvakrat az trikrat
denné az do zlepseni. Pro zmirnénf svédenf
mohou byt uZite¢nd perordlni antihistaminika.
Preferujeme antihistaminika prvni generace pro
jejich sedativni Gcinek (napf. Difenhydramin 25
az 50 mg peroralné kazdych Ctyfi aZ Sest hodin
u dospélych a déti > 12 let nebo hydroxyzin
25 mg peroralné trikrat az Ctyfikrat denné pro
dospélé a déti > 6 let). Kozni infekce vyzaduiji
rychlé zavedeni systémové antibiotické nebo
antivirové terapie. Pfi postizeni ocf je nutné ocni
vysetfeni. V nékterych pfipadech je potfebné
zavedeni nazogastrické sondy a mocového ka-
tétru, pfipadné intravendzni podavani tekutin.
P¥i podezfeni na Iékovou etiologii by mély byt
vysazeny viechny Iéky, které nejsou nezbytné.
U téchto pacientll mize byt prospésné kratko-
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dobé podavani systémovych kortikosteroidd ve
stfedné vysokém davkovani (napf. Prednison 1
az 2mg/kg denné). Pacienti by méli byt moni-
torovani kvlli moznym nezddoucim ucinkdm
systémovych kortikosteroidd (zejména retence
tekutin, hypertenze, hyperglykemie, zvysené
riziko infekce). Cyklosporin (4 az 5 mg/kg denné)
nebo methotrexdt (10 az 20 mg tydné) mohou
byt alternativni terapif u pacientd, u nichz jsou
systémové kortikosteroidy kontraindikovany.
Nicméné tyto latky maji pomalejsi nastup ucinku
a méné predvidatelny protizanétlivy Ucinek nez
systémové kortikosteroidy. Cyklosporin nebo
methotrexat je podavan tak dlouho, dokud nenf
erytrodermie pod kontrolou, a poté se postup-
kontroluje zédnét kize. Obecné se doporucuje,
aby byl cyklosporin uzivan méné nez jeden
rok, kvali riziku poskozenti ledvin. U idiopatické
erytrodermie, kterd nereaguje na mistni lécbu,
doporucujeme spise systémové kortikosteroidy
nez metotrexat nebo cyklosporin. Obvykle pou-
Zivdme prednison v davce 0,5 aZ 1 mg/kg denné
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Zaveér a doporuceni pro praxi
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K prevenci komplikaci je nutné:

B Vysetfeni rozsahu kozniho postizenf

B Symptomaticka |é¢ba zanétu kize a pruritu
B Vysetfeni Ustni sliznice, o¢i, genitourindlniho
traktu

Monitorovani hemodynamického stavu
Zajisténi rovnovéhy tekutin a elektrolytl
Sledovani télesné teploty

Nutri¢ni podpora

Lécba koznich superinfekci
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