Stafylokockorsakad epidermal
nekrolys drabbar enstaka barn

Stafylokockorsakad epider- ~ medicinska kliniken vid Universitets- berfri. Samtliga blodprov var inom nor-

mal nekrolys upptrader spora-  sjukhuset i Lund. malgranserna, inklusive CRP, som vid
diskt i Sverige. Det drabbar e tva tillfallen var <5. | saval nasofarynx-
framfor allt barn under 10 &r. Tvaaring med som svalgodlingen isolerade S aureus,
Huden kan se ut som om den smarta vid beroring varfor byte av antibiotikum till isoxazo-

9 ; T En tidigare frisk, knappt tva ar gam{ylpenicillin gjordes. Cefadroxil gavs
ﬁg?gﬁtg rl r?gsttg::;egﬁq?(ﬁimd?glg mal pojke sokte akut med ett halvtlessutom for att forhindra sekundérin-
. g, dygns anamnes pa diffusa, generelfektion.

procent. Toxinerna exfoliatin A gmartor, som  forvarrades vid
respektive B, som klassas Som  kroppsberéring. Han hade rodnad
superantigen, ger upphov till i ljumskar och armh&lor samt gé
symtomen. Har beskrivs ett fall  nerellt utspridda, sma ljusrod
med en tvaaring. flackar. Nagra dagar fore insjuk
nandet hade pojken haft snab
overgaende maginfluensa me
krakningar. Inga mediciner had
»Staphylococcal scalded skin synintagits fore det aktuella insjuk
drome, SSSS, &r ett syndrom som ba&andet.
skrevs som Ritters sjukdom 1878 och Pagrund av hudforandrlngar
under namnet toxisk epidermal nekrohade familjen sokt pa vardcentra
lys av Lyell 1956 [1]. Ett etiologiskt len samma kvall som besvarend
samband med Staphylococcus aurebsiterade. Dar togs Strep A-tes
kunde visas 1971 [2]. som utféll negativt.
Som syndromets namn beskriver Pojken var vid ankomsten til
blir huden som om patienten skallats sjukhuset mycket svarunderso
hett vatten. Lindrigare fall upptrader,och reagerade kraftigt vid minst
liknande bullés impetigo contagiosaberéring. Han uppvisade en diff
Syndromet drabbar framfor allt barrodnad med 6dem pa scrotu
under 10 ar. Det finns fa fall beskrivnanen inget synligt engagemang 4
dar vuxna drabbats. Dessa har i alRagra slemhinnor. En liten s
manhet varlt immunsupprimerade elskorpa vid héger nagelband not
ler haft ndgon predisponerande sjukades. Under tiden pa mottagning
dom, till exempel diabetes eller graen uppkom tre stycken centime
nJurswkt En patlent med SSSS vardaerstora ytliga, vatskefyllda bla
des under 1997 pa barn- och ungdomser pa ryggen, vilka genast bras
Patienten lades in. Efter hud

biopsi och odlingar fran hals oc NG P
nasofarynx insattes cefuroxim rigur 1. Patienten i stadium med smartsamt

Forfattare pa klinisk misstanke om SSSS  flagnande hud.
GUN PERSSON procent glukos. och tilsats av
ngncs'il":nt,:?ukﬁ]re’ barn-och ung elektrolyter sattes. Cirkulationen var Hudbiopsin, som bekraftade diagno-
hela tiden stabil utan tecken pa onormaen SSSS, visade en utbredd sprickbild-
HANS NORRGREN la vatskeforluster. Under forsta vardning i epidermis strax under hornlagret,
avdelningslakare, med dr, infek-dygnet uppkom utbredd bl&sbildningsom till stora delar var aviossat (Figur
tionskliniken éver ansikte, hals, bal och armar on2). Man sdg &ven ett latt generellt 6dem
CHRISTER HANSON vaxlande med torr, ytlig fiallning. Dei corium med nagot dilaterade kapilla-

overlakare, docent, hudkliniken ~ utbredda dppna sérytorna efter bldsormar och obetydlig lymfocytinlagring i
o torkade snabbt in, samtidigt som nyamgivningen.

CHRISFII':‘N M(d)ELLt b h blasor uppkom under ytterligare tre da- De isolerade S aureus-stammarna
cveraxare, docent, barn- 0¢h UnGgar (Figur 1). Pojken vardades pé stertilhorde faggrupp Il (71 och 11). Gener
domscentrum la lakan och s&ren hélls torra och renir toxinerna exfoliatin A och exfoliatin

ASA LJUNGH men omlades ej. Pa grund av de svaBapavisades i bada stammarna vid Cen-
Overlakare, docent, kliniskt mikro- smartorna gavs morfinklorid peroralt. tral Public Health Laboratory, London.
biologiskt laboratorium; samtliga Pojken hade de tva forsta dagarna fe- Nar sarytorna torkade minskade
Universitetssjukhuset i Lund. ber runt 38 grader, men var darefter fesmértorna, men i stallet uppkom en be-
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svaande klada, som delvis lirahtes
med lydroxizin. Pojken forbattades
sedanelativt sndbt och kunde efter sju
dygn skivas ut med peralt isxxazo-
lylpenicillin i ytterigare fyra dagar. Vid
aterbesok & vedkor senag var han helt
atesstalld utan nag arbildningar i hu
den.

Exofoliatin klassas

som supeantigen

S aueus & faggrupp Il'i en Dkal in-
fektion, till exempel i lonjunktivan, e}
ler koloniseande ett sar ifsatter efoli-
atin A och/eller B Dessa paakar tro-
ligen desmosomea, esulteande i &
epidemis klyvs, hullae bildas ob
Oversta laret av epidemis kan foskju-
tas mot unddiggande lger vid latt
tryck, sa kalla Nikolskys teken [3].
Detta atfoljs & hudiodnad ob smata.
Den lossnade hudealler av. Feber kan
upptrada. Satisk sprdning férekom-
mer, saskilt hos vuxna.

I en djumodell (ryfédd mus) har
man visa dt toxinproduceande S au
reus-stammar kanegupphe till syn-
dromet ot &t antikroppar mot gfolia-
tin skyddar mot upplmsten [4]. Exb-
liatin upptrader i tvadrmer, A och B,
med moleklvikterna 30000 respekive
29500. Exbliatin B &r plasmidmedie
rat, medan foliatin A &r komosomailt.
Bada txinema, saskilt exfoliatin A,
uppvisar sekenshomolgi med sein-
proteas, ppducesat av man@ S aueus-
stammar [5]. Ingt & toxinema har
emelletid pavisas ha poteoltisk akt
vitet. Exfoliatin klassifceras numeil
som ett sa kaltasupeantigen, liksom
tampongsjuktaxin - och  erytrogena
toxiner hos gupp A-steptokocker [6].
Supeantigen har vists stinulera T-cek
ler genom @ binda diekt till de anti
genpesenteasinde cellaras klass |I-
molekyler. Detta esultear Hand anna
i en massi aktivering as cytokiner,
komplement ol koagulaionssyste
met.

Undestkning & enzympoduktion

ar avlossat med enstaka akantolytiskt avrundade keratinocyter.

djurmodell.

Den specika behandlingn ar anti
biotika for at eliminea S aueus ob
damed sanka tanproduktionen. Det
ar viktigt at férhindra sekundég infek-
tioner & skadade hudomraden. Vaask
forlustena genom huden lukar ej\ara
sa stoa, dt vatsleteapi fordras. Smar
lindring ar viktig Smatorna kan ara
sa svaa, som hos var piant, at mor
finpreparat kravs for linding.

Ofullstandig kartlaggning

av forekomst

Forekomst & S aueus, som du
cerar exfoliatin A och/eller B i olika de
lar av Europa ot vatden i ovigt, ar
ofullstandigt katlagd, mycket bepen
de pa # toxindiagnostik utfos pa en
dast ett fatal stallen. | en studielud
paienter i Storbitannien isoleades
omkiing fem pocent txinproducearnt
de S aweus, nastan uteslutandddia-

hos stammar isolade fran SSSS visa tin A-stammarUtbrott pa banhem har

de at dessa stammarguiuceade lipas
i lAngt store utstrakning an \anliga
impetigostammar [7]. Detta karawa en
ekologisk fordel fér S aueus vid hud

koloniseing. Likasd poduceade
SSSS-stammar forhallands mer del

tahemaoysin an alhthemoysin [8]. Det
forra hemoysinet har detgenteen

skeper, vilket kansk kan bida till pato-

genesen.

Var kunsk® om paogenesen ar
ofullstandig Exfoliatin A och/eller B ar
nodvandica faktorer. Vardens imnun-
forsvar paerkar sjukdomsfdoppet,
men nagn yttetigare bakteiell faktor
kravs. Denna ar amnej identiferad
Man har féeslagit deltahema}sin, men
detta har ej basas i en &petimentell
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beskivits fran Storbitannien [9]. Lika

ledes inns f& sevepidemiolagiska un

dersokningar av antikroppstitiar utfor

da. Vat fall ar inte unikt i Serige, vil-

ket visar & exfoliatinproduceande
stammar ihns aen i vat samhalle
Toxinproduktion foekommer enbar
hos S awrus ot majoiteten & isoler-

de stammar tillhoraggrupp 1.

SSSS upptrader sgaatiskt i Serige.
Med specilk behandling ar maalite-
ten omking tre pocent hos bar, me-
dan den hos vuxna ar mer &n 56qamt,
trots antibiotikébehandling Det ar vik
tigt at ha SSSS som ddrentialdia-
gnos, s&kilt hos ett pediaiskt klientel.
Patienter ar ofta kloniseade med saval
toxinproduceande som ike taxinpro-

duceande stammavarfor piov bor tas
fran mnultipla lokaler Histopdologisk

diagnos ar vagledandecd avgérande

om taxinanalys ej kan utféas. Dxin-

anays a isoleade stammar utf8rru-

meta vid kliniskt mikobiologiska lebo-

ratoriet i Lund [10].

1. Gemmell CG. Staphylococcal scalded skin
syndrome. J Med Microbiol 1995; 22: 366-
8

2.Melish ME, Glasgow LA. Staphylococcal
scalded skin syndrome: the expanded <lini
cal syndrome. J Pediatr 1971; 78: 958-67.

3.Lyell A. Toxic epidermal necrolysis: the
scalded skin syndrome. Journal of Clinical
and Experimental Dermatology 1978; 15-
31.

4. Arbuthnott JP, Billcliffe B, Thompson WD.
Isoelectric focusing studies of staphylo-
coccal epidermolytic toxin. FEBS Lett
1974; 46: 92-5.

5. Darcer SJ, Garratt R, Saldanha J, Jhoti H,
Evans R. The epidermolytic toxins are se-
rine proteases. FEBS Lett 1990; 268: 129-
32.

6. Marrack P, Kappler J. The staphylococcal
enterotoxins and their relatives. Science
1990; 248: 705-11.

7. Tait SC. The hydrolysis of lipids and esters
by Staphylococcus aureus [dissertation].
Paisley, UK: Paisley College of Technology,
1973.

8. Arbuthnott JP, Gemmell CG, Kent J, Lyell
A. Haemolysin and enzyme patterns of co-
agulase-positive  staphylococci isolated
from toxic epidermal necrolysis, Ritter's
disease and impetigo contagiosa. J Med Mi
crobiol 1969; 2: 479-87.

9. Darcer SJ, Poston SM, East J, Simmons
NA, Noble WC. An outbreak of pemphigus
neonatorum. J Infect 1990; 20: 73-82.

10.Kawabaa A, Ichiyama S, linuma Y, Hase
gawa Y, Ohta M, Shimokata K. Exfoliative
toxin detection using reversed passive latex
agglutination: Clinical and epidemiological
applications. J Clin Microbiol 1997; 35:

LAKARTIDNINGEN * VOLYM 96 « NR 12 + 1999



