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中毒性表皮坏死松解症 

第一医院皮肤科 赖松青 综述 袁承晏 审校 

中圈分类法 R753．6 

中毒性表皮坏死松 解 症 (TEN)又叫 

做Lyell综合征，是由Lyell在1956年首次 

命名，他最初报告了 4例，以后相继有很多 

病例报告 。 

发病原因 有的作者认为 TEN 是由免 

疫反应引起，表皮为本病的靶器官。也有的 

人认为是循环毒素或在皮肤内形成的有毒的 

代谢产物而引起，因本病虽有广泛的表皮坏 

死，但无炎症细胞浸润 。G-illaume等报 

告87例TEN，只有3例在TEN发生前未接受 

过药物，71例接受了一种以上药物。通过鉴 

定，确定了67例引起发病的药物。从首次服 

药至发生TEN的平均 时间 是 13．6天，最短 

为yL,bn~，最长为45天。从用 药至发生大疱 
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还未用于人体内肿瘤的防治，但相信这一天 

会到来的。 

参 考 文 献 

[1] Liotta LA．Cancer Res 1986；46：1 

【2】 Pauli BE．et a1．Human Pathol 1988； 

19：628 

￡3】 Barsky SA，et a1．Lancet 1983；8319 

：296 

【4】 Ricoveri WA．C~tnce； Res 1986：46： 

3855 

[5】 Liotta LA，et a1．Lab Invest 1983； 

49：636 

￡8】 Kao RI．Cancer Res 1986；46=1349 

【7】 Wooley DE，et a1．Cancer Metastasis 

Reviews 1984；3：36 1 

性皮疹的时间间隔，高度提示 TEN的 主要 

发病原因为药物的副反应。很多药物都可以 

引起TEN，最常引起的有：磺胺嘧啶、抗惊 

厥药及非激素类抗炎药 。Roujeau等研究 

了TEN的遗传易感性，他对 44例 存活下来 

的TEN患者作了HLA—A、一B及-DR类型检 

测，结果发现HLA—Bl 明显增 加，如象以 

前在有眼并发症的Stcvens—Johnson综合征 

(SJS)中所发现的一样。还发现与B1。有关的 

其它HLA表现型随各种药物而有所不同，例 

如由磺胺嘧啶引起的TEN为A 。、Bl 、DR ， 

而由Oxicam~]起的TEN为 A。、B1：。这些 

结果提示TEN的发生与较多的组 织 相，容性 

复合物有关。TEN的 组 织学改变与同种异 
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体皮肤移植排斥和急性反移植宿 E病具有相 

同表现，提示TEN的表皮坏 死 是一种由攻 

击性淋巴细胞所 导的、对表皮 的 免 疫 反 

应 。 

临床特征 Revaz等报告87例 TEN， 

男性32例、女性55例，年龄为 2",-,90岁，平 

均45．8岁。受累的体表面积为10",~i00 ，平 

均38．9％。多腔口粘膜损害与 SJS相同。本 

组中除 3例外均有多腔口粘膜摄害：眼受累 

68例、口腔81例、外阴55例，57例三 部位 

均有损害。约1／8病例存24小时内100 皮肤 

受累，这样的病例常无靶样损害而为弥漫性 

红斑，并很快发乒表皮松解。有的病侧损害 

逐渐扩展达2，、一15天。若无感染皮 损 愈合迅 

速，在不受压及无浸渍的部位，几天内就可 

有新的表皮生长。有浸渍、易感染或受压的 

都位愈合缓慢，一般来说，所有皮损愈合约 

需 2周，粘骥损害持续更久，男性外生殖器 

损害可持续至2月。若有内脏损害预后较差。 

约有一半病1歹l!至笨1 0天时仍有发热，常无感 

染的证据。本组死亡率为2j％，几乎一半的 

死亡者是存入院4天内。16侧死于感染，主要 

为金黄色葡萄球菌 缈脓杆菌感染。2例 死 

于胃肠道出血，2 可能为 肺 栓塞。本病的 

预后主要与患者的拒龄、松解剥脱的皮肤面 

积及血清中脲素氮的含罨有关。出现粒细胞 

减少时，预示预后 差[ 。 

诊断 Goldstein等提出TEN的诊 断根 

据以下标准：①广泛的水痘伴有麻疹样 红斑 

或弥漫性红斑、并有皮肤触痛。②无靶状损 

害。③突然发生，并在24，、一48小时问发展至 

全身。④组织学检查见整 表皮的角质细胞 

坏死，遗留角质细胞的胞浆嗜伊红色、玻璃 

状，真皮很少以至无浸润。由于 TEN缺 少 

实验室的证据，因此正确的绲织学报告很重 

要[̈。 

鉴别诊断 葡萄球菌烫伤样皮肤综台征 

(SSSS)是首先要除外的一个 疾 病。SSSS 

常发生于儿童，偶而也发生于成人，而TEN 

在成人儿童均可发生。SSSS无 粘膜损害， 

而TEN绝大多数都有粘膜损害。TEN坏 死 

松解的皮肤剥脱之后暴露的真皮 与 SSSS暴 

露的表浅真皮层表现不同，若作冰冻切片检 

查就能很快区别这两个病。SSSS死亡率几乎 

为0，而TEN约25 左右 。 

SIS与TEN的鉴别诊断是一个长 期有争 

论的问题。SiS与TEN有很多相似点：STS 

的粘膜损害与TEN相同；在1至几天中产 生 

皮疹，开始红斑很象多形性 红斑 (EM)，可 

有典型或不典型的靶样损害。有的患者最初 

表现为典型的SJS，以后又 具 有 TEN的表 

现，由于大疱性靶状损害融合成大片坏死松 

解区域。两种损害可能常常同时存在，四肢 

为靶状损害而躯干为广泛的 坏 死 松 解[3 。 

Bergoend等报告了100多例因预防脑膜 炎双 

球菌性脑膜炎的流行，单独服用长效磺胺嘧 

啶引起的严重药物反应，很多病例具有EM、 

SJS、TEN的混合特征，因而认为药物引起 

的 EM、SJS、TEN是同一疾病 的 临床 异 

型 。Rttiz-Maldonado对6O例药物引起的 

儿童大疤性皮疹，要区分为TEN和S／S有困 

难，因而他建议废弃SIS和TEN的名称，而 

代之以 急性弥漫性表皮坏死症”，再分为 

三 亚型 。而 R~vuz主张仍 用现在的名 

称，他认为区分这两种病的最好界限是能威 

胁生命的表皮松解的范围的大小，暴露的体 

表面积在l0 以下者为SJS，10 以上 者为 

TEN c 。Roujeaa等测定了44伢存活的TEN 

患者HLA的表现型，发现HLA-BI2明显增 

加，与以前报告的SJS中所发现的 相 。 

Fesher等报告了SIS的家族足 生，他们观察 

了两例SJS的双胞胎患者，两例的 发病 与红 

霉素及磺胺嘧啶有关。母亲有服红霉索 ：生 

荨麻疹昀病史，外祖母 曾在注射磺胺嘧啶j，j 

发生类似SJS的皮疹。对这个家族作了HLA 

的裘现型，4 -家庭成 为 A 。、B 。DR 。 

B B1 的 部份。这些讲究提 示，这些 

HLA表现型与对磺胺嘧啶；Zu-,疗发生 严 霆反 

应的危险增高有关㈣。证实了SJS与TEN只 

是同一疹病的不同类型。也有 的学者认为 
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TEN与SJS无关，因TEN具有表皮触痛，组 

织学表现亦不同，TEN具有广泛表皮 坏死， 

但无真皮的炎症浸润[1】；而SJS常可见到真 

皮的细胞浸润及免疫球蛋白沉积，特别是疱 

疹引起的SJS E 。TEN发病 都 是 由 药物引 

起，而SJS除药物外，还可 由 病 毒感 染引 

起‘̈。 

另外还应与大疱表皮松解型药疹鉴别， 

此病临床表现与 TEN基本相同，·但有 明确 

的用药史，是由药物的过敏反应引起的。 

治疗 TEN 的 主要死亡原 因 是脓毒症 

及血容量不足，因此控 感染和体 平衡非 

常重要。TENfl,~处理与二度烧 伤相 似，但 

有三点不同：①粘膜受累常先于皮肤坏死， 

因而妨碍饮食。②系统受累羹 TEN病人较 

烧伤 ＼更虚弱。③广泛均皮疹 注射  々增 

加了脓毒症的危险。 

体液平衡 估计液体的 丧 失与 烧伤 相 

似，根据表皮坏死的范同、粘膜损害的程度 

及病程来估计补滚最，一拔最初24小时需补 

充5~-,7升。液体包括水、电解质、血浆、蛋 

白、大分子溶液，例如合成胶体、新鲜冻血浆。 

控制感染 控制惑染 是治疗的基础，有 

一 半以上的死亡病例 是由于败斑症引起死 

亡。皮肤的细菌繁殖迅速而广泛，需每天作 

血培养。应用抗菌素有两种方案，一种是病 

人一进院就立即用广谱抗菌素，另一种是有 

败血症表现 用抗菌素。败血症 主要由皮 

肤细菌引起。 

植皮 暴露的真 皮是否需要用尸体或猪 

的J支肤来植皮，．已引起广泛注意，植皮可减 

少败血症的危险，减少液体丧失，增强上皮 

再生。 

眼及 口腔处理 每天检查 眼，用抗菌素 

眼药水滴眼，每天 ，、，24次。第二周时常 

生粘连，应用玻棒分离每天至少4次。口腔中 

碎屑应去除、用抗菌剂喷雾每天几次。 

血栓形成为常见并发症，可用低剂量的 

钙肝素预防，5000u每天三次。 

类固醇的应用 类固醇治疗TEN的争论 

较多。由于TEN缺少自身免疫病的证据，并可 

产生较多并发症，特别是有大面积剥脱的真 

皮时容易感染，增加胃肠出血的可能性，他 

伤口愈合延迟。面用激素有效的证措不足。 

因此Revuz~k为激素不应作为TEN的常规治 

疗，而应进? 等待，这 是}睫多作肯通过大避 

病人总结出来的。最近Ha’ebian： 人报 ， 

来用激素 疗的 TEN I前用：欠 剂量 衰 

治疗的 TEN患者比较，存活 蕈明显提高。 

近20年来， 由于 抗菌素的 用及支持护 

理，TEN的预后得剥很大改善。本病的主要 

死亡原因仍然是感染[2 。 
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