1.5 Staphylogenes Lyell-Syndrom

1.5.1 Definition

Skarlatiniformes Exanthem mit generalisierter Ausbildung einer gro8blasigen,
subkornealen Epidermolyse (> Abb. 1.2) durch Infektion mit Exotoxin bilden-
den Staphylococcus-aureus-Stammen (meist Phagentyp 71).

1.5.2 Atiopathogenese

Exotoxin (Epidermolysin/Exfoliatin) bildende Staphylokokken bewirken eine
akantholytische Spaltbildung mit subkornealer Blasenbildung. Im Gegensatz
zum medikamentds ausgeldsten Lyell-Syndrom fehlen Zellnekrosen in der Epi-
dermis.

Typischerweise erkranken Sduglinge in den ersten 3 Lebensmonaten im An-
schluss an eine eitrige Infektion der Haut, der Konjunktiven, einer eitrigen
Otitis oder Pharyngitis. Im Gegensatz zu Neugeborenen haben die meisten
Erwachsenen neutralisierende Antikérper gegen epidermolytische Exotoxine
gebildet. Unter bestimmten Bedingungen (bestehende Niereninsuffizienz, se-
kunddre Immunsuppression) kann das Krankheitsbild jedoch auch bei Erwach-
senen auftreten.

Klinische Symptomatik

e Initial periorifiziell beginnendes skarlatiniformes Exanthem
e 24 - 48 Stunden spater Bildung von flachenhaften schlaffen Blasen bzw.
groRflachigen Exfoliationen am gesamten Integument

Abb. 1.2 Staphylogenes Lyell-
Syndrom.
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¢ Das Nikolski-Zeichen ist auf geréteter, sonst unveranderter Haut positiv
¢ Die Schleimhaute sind typischerweise nicht betroffen

1.5.3 Differenzialdiagnosen

GrofRblasige, bullose Impetigo, medikamentdses Lyell-Syndrom (toxische epi-
dermale Nekrolyse), Stevens-Johnson-Syndrom, skarlatiniforme Exantheme.

1.5.4 Spezielle Diagnostik

Anfertigung von Kryostatschnitten aus dem Material vom abgeldsten Blasen-
dach und Schnellschnittuntersuchung. Hierdurch ist die sofortige Abgrenzung
zur toxischen epidermalen Nekrolyse moglich. Anlegen von Blutkulturen (bei
der Erwachsenenform sind in ca. 70% der Fille Staphylokokken in der Blutkul-
tur nachweisbar; bei Kindern sind Blutkulturen in ca. 3% der Fille positiv).
Bakterienkulturen aus intakten Blasen sind meist steril. Tzanck-Test: Abstrich-
untersuchung vom Blasengrund zeigt abgeflachte Epidermalzellen mit kleinen
Kernen (Stratum-granulosum-Zellen), jedoch keine nekrotischen Keratinozy-
ten. Ausschluss von Infektionsherden (z.B. Abszessen).

Therapie

e Sofortige systemische Antibiotikabehandlung mit einer 2er-Kombination: be-
talaktamasestabile Antibiotika (z. B. Flucloxacillin [Staphylex] i.v. 4 g téglich,
verteilt auf 3 - 4 Einzelgaben) + Clindamycin (z. B. Sobelin 0,6 -1,2g in 3-4
Einzelgaben); alternativ Cephalosporine der 1. oder 2. Generation (z. B. Ce-
fazolin 2-3%x2gi.v.)

o Lokaltherapie: steriles Eroffnen der Blasen. Antiseptische Umschldge mit z. B.
Lavasept 0,2% in Ringer-L6sung. Abdecken der Erosionen mit Fettgaze (z. B.
Bactigras)

o Fliissigkeitsbilanzierung und Elektrolytkontrolle

e Forcierte Diurese

1.5.5 Komplikationen

Akute Niereninsuffizienz mit Glomerulonephritis durch Staphylokokkentoxine
(besonders bei der Erwachsenenform), Pneumonie, Sepsis, septischer Schock.
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1.5.6 Nicht indizierte MaRBnahmen

Lokale und systemische Behandlung mit Kortikosteroiden.

1.5.7 Kommentar

Bei Kindern tritt die Erkrankung meist nach banalen Infektionen auf und ver-
lduft in der Regel giinstig. Bei der seltenen Erwachsenenform ist die Erkran-
kung meist mit einer bestehenden Immunsuppression assoziiert (maligne
Grunderkrankung, chronische Niereninsuffizienz, immunsuppressive Thera-
pie). Die Mortalitdtsrate der Erwachsenenform ist trotz friihzeitiger Antibioti-
katherapie hoch (> 60%).
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1.6 Gonokokkensepsis

1.6.1 Definition

Disseminierte Gonokokkeninfektion mit schweren Allgemeinsymptomen als
ernste Komplikation einer unbehandelten Gonorrhé. In der Vor-Antibiotika-
Ara ein schweres Krankheitsbild mit hoher Letalitit.

1.6.2 Atiopathogenese

Vorwiegend durch Protein-IA-Gonokokkenstimme verursachte disseminierte
Infektion. In Giber 80% sind Frauen mit einer lokalen Gonorrhé betroffen, die
hdufig keine oder nur geringe lokale Beschwerden verursacht. 5-15% der
Patienten haben einen angeborenen Komplementdefekt der Komponenten
C5-C9.

27
aus: Reinhold u. a., Notfélle in Dermatologie und Allergologie (ISBN 9783131169327) © 2012 Georg Thieme Verlag KG



Abb. 1.3 Hautlasion bei Gono-
kokkensepsis.
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Klinische Symptomatik

Typischerweise treten 7 Tage nach der letzten Menstruation, nach Entbindung,

Abort oder kleineren gynékologischen Eingriffen akut folgende Symptome auf:

e Fieberschiibe mit Schiittelfrost

o Akute Polyarthritis (Handgelenk, Fingergrundgelenke, Sprunggelenke, Knie),
evtl. Tendovaginitis

¢ Hautveranderungen: linsengroRe Erytheme, die sich zu hamorrhagischen
Blasen, Papeln und Pusteln mit Ausbildung zentraler Nekrosen umwandeln
(» Abb. 1.3). In der Regel weniger als 30 Einzeleffloreszenzen vorwiegend im
Bereich der Finger, aber auch Manifestation an den Ellenbogen, im Fersen-
bereich und an den Zehen mdoglich

1.6.3 Differenzialdiagnosen

Bakterielle Endokarditis, rheumatisches Fieber, medikamentds-allergisch be-
dingte Arthralgien und Arthritiden, Urtikariavaskulitis, Morbus Still, Felty-Syn-
drom, systemischer Lupus erythematodes, Reiter-Syndrom, Sweet-Syndrom.

1.6.4 Spezielle Diagnostik

Die Diagnose wird durch den Nachweis von Neisseria gonorrhoeae gestellt. Im
Verdachtsfall miissen wiederholt Methylenblau- und gramgefarbte Direktpra-
parate sowie kulturelle Untersuchungen von oralen, urethralen, zervikalen und
analen Abstrichen durchgefiihrt werden. Der Erregernachweis in Blutkulturen
gelingt nur in ca. 20% der Fdlle. Ebenso nur unsicherer Erregernachweis aus
Hautldsionen; evtl. Erregernachweis in Synovialfliissigkeit und Liquor.
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Therapie

e Stationdre Behandlung und Kreislaufiiberwachung

o Ceftriaxon 1gi.m. oder i. v. tdglich (z. B. Rocephin) iiber 7 Tage, mindestens
jedoch noch bis 3 Tage nach Entfieberung. Alternativ: Spectinomycin 2 g i. m.
alle 12 Stunden tiber 7 Tage

1.6.5 Komplikationen und Gefahren

Die Komplikationen der Gonokokkensepsis sind die Endocarditis gonorrhoica,
Gonokokkenmeningitis (selten), Arthritiden mit Gelenkergiissen sowie die Ge-
fahr eines septischen Schocks mit Multiorganversagen bei protrahiertem Ver-
lauf oder bei Patienten mit Immundefektsyndromen (z. B. HIV-Infektion).

1.6.6 Anmerkungen

Die Hautverdnderungen sind oft relativ diskret und kénnen ganzlich {iber-
sehen werden. Da in den meisten Fdllen keine genitalen Beschwerden beste-
hen, wird das Krankheitsbild hdufig fehldiagnostiziert. Bei rascher Besserung
ist nach einer initialen Ceftriaxontherapie eine Umstellung auf die orale Gabe
von Cefixim 400 mg (Cephoral) fiir die Dauer einer Woche méglich. Die Er-
krankung ist nach dem Bundesseuchengesetz meldepflichtig.
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