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Staphylococcus aureus-orsakat exantem bendmns numera pa
engelska staphylococcal scalded skin syndrome eller SSSS [1]. I
ildre larobocker kallades tillstandet bl a Ritters sjukdom eller
pemphigus neonatorum [2].

Vi har i Géteborg och Stockholm under de senaste aren dia-
gnostiserat och behandlat allt fler barn med SSSS. De flesta pa-
tienter vi behandlat har svarat snabbt pa insatt behandling. I
nagra fall fick sjukdomen ett komplicerat forlopp som kréivde
intensivvard.

Vi vill med denna uppdatering och nagra fallbeskrivningar
gora Liakartidningens ldasare uppmérksamma pa diagnosen;
symtomen kan initialt i sjukdomsforloppet vara svartolkade,
men senare utvecklas en typisk bild. Med de tre fallbeskriv-
ningarna vill vi illustrera nagra olika férlopp av SSSS.

Forekomst

Toxiskt erytem hos barn ar vanligen orsakat av virus, men é&ven
streptokocker och stafylokocker kan orsaka toxinmedierade
exantem.

SSSS drabbar huvudsakligen barn under 6 ars alder. Endast
undantagsvis har vuxna med kronisk njursvikt, immunsup-
pression eller allvarlig infektion drabbats [3-5]. Nyfédda utgor
en speciell riskgrupp, dir spridning mellan barn pa neonatal-
avdelningar har beskrivits [6, 7]. De barn vi har sett har alla va-
ritiovrigt friska.

Orsak

SSSS orsakas av epidermolytiskt eller exfoliativt stafylokock-
toxin A eller B som sprids hematogent fran ett bakteriellt fo-
kus, vilket dock inte alltid kan identifieras [8-11]. Detta epider-
molytiska toxin splittrar epidermis strax under stratum cor-
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TABELL I. Jamforelse mellan staphylococcal scalded skin syndrome
och toxisk epidermal nekrolys.

Staphylococcal

scalded skin syndrome

Spéd- och smabarn (<6 ar)

Toxisk epidermal
nekrolys

Typisk alder Aldre barn och vuxna

Orsak Stafylokocktoxin som Vanligen lakemedels-
bryter ned desmoglein utlost
Utbredd keratinocyt-
apoptos
Histologi Spaltbildning i Konfluerande epidermal
stratum granulosum, nekros, subepidermal
dvs ytligt i epidermis spaltbildning
Inget dermalt inflamma- Dermalt inflammatoriskt
toriskt cellinfiltrat cellinfiltrat
Slemhinnor  Sparas Drabbas
Prognos | allménhet god, men Allvarlig med hég morta-
i vissa fall ett allvarligt litet
forlopp

neum i stratum granulosum genom en proteolytisk aktivitet
riktad mot desmoglein 1, ett desmosomalt cadherin avbetydel-
se for adhesionen mellan keratinocyter ytligt i epidermis [12].

Paverkan av toxinet sker enbart i huden, eftersom det ar dar
desmoglein 1 uttrycks, och inte i slemhinnor. Orsaken till att
dldre barn och vuxna séllan drabbas anses vara att de har neut-
raliserande antikroppar som oskadliggor toxinet och att de kan
utséndra toxinet via njurarna [8, 9].

Med modern sjukvard dr mortaliteten vid SSSS hos barn 1ag,
4 procent, medan prognosen hos vuxna ar betydligt simre med
en mortalitet Gverstigande 60 procent [13].

Klinisk bild

Forsta tecknet pa SSSS ar rodnad och smetig hud runt 6gon och
mun. Runt munnen ses ofta tunna krustor med tydlig sprick-
bildning radidrt ut fran munvinklarna. Férutom hudférind-
ringar ir barnet initialt opaverkat.

Under de nirmaste dygnen (férloppet kan variera mellan oli-
ka barn) utvecklas en hudrodnad, som i typiska fall 4r smért-
sam och initialt sitter pa halsen, i hudveck sdsom axiller och
ljumskar och ofta genitalt.

Smartan i huden paverkar barnet kraftigt, men inflammato-
riska parametrar ir som regel opaverkade initialt. Feber kan
féorekomma men inte alltid.

Obehandlad sprider sig rodnaden och f6ljs aven mycket ytlig
blasbildning som leder till hudavlossning. Intakta blasor ses
séllan. Blastaket 4r ndmligen sa tunt att det genast gar sénder
och snarast »rullas« av huden, efterlimnande eroderade, yt-
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ESAMMANFATTAT

Staphylococcal scalded skin
syndrome (SSSS) drabbar of-
tast i vrigt friska spad- och
smabarn.

Debutsymtomen med rodnad
runt 6gon och mun kan vara
svartolkade.

Snabbt progredierande
smartsamma erytem, oftast
med debut i hudveck, men
som sparar slemhinnor, och
som sedan dvergar i hudav-
lossning ar typiskt for SSSS.

Sjukdomen orsakas av ett he-
matogent stafylokocktoxin
som bryter ned desmoglein 1
med atfoljande spaltbildning i
dvre delen av epidermis.

Med adekvat snabbt insatt
behandling vander forloppet i
regel snabbt, men tillstandet
kan bli livshotande och kréava
intensivvard.
Vitskebehandling enligt
brannskadeschema kan med-
fora risk for overvatskning.
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terst smirtsamma hudytor. Hos barn un-
der1ars alder brukar man ocksa kunna se
att huden svullnar, siarskilt i ansiktet; for-
dldrarna har ofta noterat att barnet ser
svullet ut i ansiktet och att 6gonspringor-
na blivit sma.

Diagnostik

Var erfarenhet ir att den initiala rodna-
den runt 6gon och mun &r svartolkad och
kan uppfattas som en allergisk reaktion
eller som impetigo om férédndringarna ar
smetiga med sprickor.

Vid begynnande rodnad 6ver kroppen
ar framst virus och streptokockorsakat
erytem differentialdiagnoser som kan
Overvigas, men smirtan i huden ar da typisk for SSSS. Nér bla-
sor och hudavlossning ses &r toxisk epidermal nekrolys (TEN)
en differentialdiagnos som maste 6vervigas. Vid TEN ses oftast
slemhinneengagemang, och hudbiopsi visar epidermal nekros
med spaltbildning under epidermodermala junctionomradet
[4].

For jaimforelser mellan SSSS och TEN, se Tabell 1.

I klassiska fall av SSSS med mindre alarmerande sjukdoms-
bild behovs inte hudbiopsi, men sadan ar vardefull i svarare fall
och nédvindig vid differentialdiagnostiska svarigheter. Ovan-
ligare differentialdiagnoser hos nyfédda ar epidermolysis bul-
losa och kongenital bull6s iktyos. Bullés impetigo ar en lokali-
serad stafylokockinfektion i huden, dvs hir forekommer ingen
hematogen toxinspridning. Ibland ses dock évergangsformer
mellan bullés impetigo och SSSS [1, 11].

Hudféridndringarna vid SSSS ar initialt sterila, eftersom de
orsakas av toxin som natt den drabbade huden genom hemato-
gen spridning fran annat fokus. Bakterieodling kan vara av vér-
de och tas fran missténkta pyogena foci (t ex hud, konjunktiva,
nasofarynx).

Behandling
Barn med SSSS ska sjukhusvérdas och behandlas med intrave-
nost antibiotikum med effekt riktad mot stafylokocker (kloxa-
cillin, cefalosporiner eller klindamycin) och adekvat smart-
lindring [1, 4,13, 14]. I de flesta fall utgor vétske- och elektrolyt-
balansen inga problem, men vid utbredda svéra fall maste den-
na kontrolleras noggrant.

Initialt krivs ingen behandling av hu-
den, smorjning orsakar enbart smérta.
Néar hudrodnaden borjar avta och smaér-
tan klingar av kan man smorja sprickbild-
ningar och fjéllning med mjukgorare (t ex
vaselin, Decubal kram, Essex kram).

Prognos

Sjukdomsforloppet vinder hos de flesta
inom 2-3 dagar, och man kan da ga 6ver
till peroral antibiotikabehandling i for-
slagsvis ytterligare 10 dagar. I okomplice-
rade fall liker huden pé 1-2 veckor utan
arrbildning. Trots snabb diagnos och ti-
digt insatt behandling kan sjukdomen
dock fa ett allvarligare och mer langdra-
get forlopp. Nagra av barnen vi behandlat
fick ett komplicerat forlopp; ett barn ut-
vecklade sepsis, tva andra barn respirato-
risk och cirkulatorisk paverkan, och i des-

sa fall kravdes intensivvard. nas tillstand.

1104

Figur 2. Fall 2: 4-arig smartpaverkad flicka med
smetiga fordndringar i ansiktet och begynnan-
de hudavlossning. Publiceras med fordldrar-

Figur 1. Fall 1: 3 veckor gammal flicka
med tilltagande svullnad och rodnad i
ansiktet och blojomradet. Publiceras
" med férildrarnas tillstand. Foto: Gunvi Blixt

Inget av de barn med SSSS som vi sett pa senare ar har fatt na-
got recidiv. I tre fall aterkom dock fordldrarna pa grund av oro
och nytillkomna hudférandringar hos barnet. Det rérde sig da
om spadbarn som utvecklat andra utslag, t ex infantil seborroisk
dermatit eller blojdermatit. Endast i ett fall uppstod ett sekun-
dérfall genom att ett syskon ocksé drabbades av SSSS. Tack vare
fordldrarnas uppméarksamhet kunde detta barn snabbt komma
under behandling,.

Fallbeskrivningar

Fall 1 (Figur 1). Forildrarna sokte for sin 3 veckor gamla dot-
ter, som insjuknat med misstiankt 6goninflammation 2 dagar
tidigare och insatts pa cefadroxil. Trots behandling hade flick-
an varit orolig, och svullnaden i ansiktet hade tilltagit.

I status noterades en gnillig men i 6vigt opaverkad flicka
med smetiga rodnade utslag runt 6gon och mun; dven rodnad i
hudveck och 6ver kroppen. Flickan lades in och behandlades
med cefuroxim intravendst under 5 dygn. De forsta dagarna
gavs paracetamol som smirtlindring. Torra hudomraden be-
handlades med vaselin och hudveck med kram Daktacort.

Hon forbattrades snabbt och kunde skrivas ut efter 6 vard-
dygn. Vid aterbesdk pa hudmottagning efter 10 dagar madde
hon bra, men uppvisade en mattlig seborroisk dermatit i har-
botten och ansiktet.

Kommentar: Denna patient utgor ett klassiskt fall av SSSS hos
det lilla barnet med uttalad svullnad och rodnad, som bérjade i
ansiktet och sedan spred sig till framfor allt hudveck. Flickan

Foto: Gunvi Blixt
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Figur 3. Fall 3: 177 manader gammal flicka med svar allmanpaverkan

och snabb progress av hudférandringar efter ankomst till sjukhuset.
Publiceras med foraldrarnas tillstand.

Foto: Ann Broberg

hade inte feber, men var gnillig, troligen beroende pa sméirtan
ihuden.

Fall 2 (Figur 2). En tidigare visentligen frisk 4-arig flicka hade
sedan 1 dygn utvecklat rodnade, smetiga hudféréandringar runt
6gon och mun.

Vid ankomsten till akutmottagningen var flickan afebril men
smartpaverkad. Forutom fordndringar i ansiktet hade hon
smirtande rodnader pa hals, i axiller, ljumskar och flanker.
CRP var <8. Flickan lades in och behandlades med cefuroxim
intravenost samt smértstillande. Torra hudomraden behand-
lades med vaselin.

Flickan skrevs ut efter 5 dygn med fortsatt peroral antibioti-
kabehandling i ssmmanlagt 10 dygn.

Vid aterbestk pa hudmottagning efter 12 dagar sags latt fjal-
lande hud pa hander och fotter, men status var i 6vrigt utan an-
mérkning,.

Kommentar: Detta fall illustrerar en klinisk bild typisk fér SSSS
med ett okomplicerat forlopp.

Fall 3 (Figur 3). En 17 manader gammal, tidigare frisk flicka
hade 2 dygn fore inldggningen insjuknat med rodnad runt
munnen och i axillerna. Pa akutmottagningen uppvisade hon
rodnad runt 6gon och mun samt pa stora delar av kroppen,
framfor allt i hudvecken med erytem och ytlig blasbildning.
Hon hade ingen feber och var cirkulatoriskt och respiratoriskt
stabil.

Inom nagra timmar forsdmrades hon kraftigt med tilltagan-
de svar smérta och 6verfordes darfor till intensivvardsavdel-
ning fér adekvat sméirtbehandling samt vétske- och infektions-
behandling.

Smirtlindring gavs med kontinuerlig morfininfusion, och
hon fick ocksa kompletterande sedering. Hon forsags med
ventrikelsond, perifer infart och artdrnal. Hon fick lokalbe-
handling med vaselin 6ver engagerade hudomréaden, som i
stort sett fanns 6ver hela kroppen.

Under vardtiden hade hon hela tiden god diures och var cir-
kulatoriskt i gott skick. Hon spontanandades bra utan and-
ningsstod, trots stigande behov av tung smértlindring och se-

»De flesta barn svarar snabbt pa adekvat be-
handling, vilken innefattar sjukhusvard, intra-
vendsa antibiotika och smartlindring.«

LAKARTIDNINGEN NR 15 2008 VOLYM 105

»Forsta tecknet pa SSSS ar rodnad och smetig
hud runt 6gon och mun. Runt munnen ses ofta
tunna krustor med tydlig sprickbildning radiart
ut fran munvinklarna.«

dering samt behov av ytterligare anestetika mot procedur-
smarta vid bl a omldggningar och hudvard.

Pa 5:e dygnet efter ankomsten till intensivvardsavdelningen
forsamrades hon emellertid med tilltagande andningspéaver-
kan, takypné och uppenbara syresittningssvarigheter, varfor
respiratorbehandling inleddes. Hon blev ocksa hogfebril med
stigande CRP.

Rontgenologiskt sags inga tecken pa pneumoni, men efter
odling byttes infektionsbehandling fréan cefuroxim till vanko-
mycin och meropenem for att ticka infektionsfokus utanfér
huden.

Under de niarmaste f6ljande dygnen forbattrades allméntill-
stand och hudstatus snabbt. Hon behandlades aktivt med ur-
vatskning med hjilp av smé diuretikadoser och minskad vits-
ketillforsel. Febern avtog, och CRP sjonk.

Efter 4 dygn kunde hon extuberas och dverflyttas till vanlig
vardavdelning.

Hon utskrevs frisk till hemmet efter 17 dagars vardtid.

Kommentar: Har beskrivs ett fall av uttalat SSSS med kompli-
kationer som foranledde 9 dagars intensivvard. Inledningsvis
dominerades bilden av en omfattande smértproblematik, vil-
ken kravde tung kombinerad behandling. Vitskebehandlingen
baserades enligt s k brinnskadeschema pa den kliniska be-
domningen med férmodade stora vitskeforluster. Detta upp-
fattade vi var orsaken till den tillst6tande andningsinsufficien-
sen efter 5 dagars vard. Vitskeférlusten vid hudskador i sam-
band med SSSS och den som ses efter brinnskada av motsva-
rande utbredning torde skilja sig [15].

Korrigerad infektionsbehandling, effektiv urviatskning och
béttre intravaskuldr monitorering med métning av centralt
ventryck bidrog till snabb férbattring. I det hér fallet var den
multidisciplindra handlaggningen med snabba och kontinuer-
liga kompetensbidrag av mycket stort virde.

Tillstandet kan bli livshotande

Vi har beskrivit SSSS dels hos tva barn dir sjukdomen fick ett
okomplicerat férlopp, dels hos ett barn dir sjukdomen trots
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snabbt omhéndertagande och behandling fick ett komplicerat
forlopp. Vi vill darfor paminna om diagnosen. De flesta barn
svarar snabbt pa adekvat behandling, vilken innefattar sjuk-
husvard, intravendsa antibiotika och smirtlindring.

Fall 3 illustrerar att SSSS hos vissa barn kan bli livshotande

och kréva multidisciplindrt omhéndertagande.
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