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Ozet

Summary

Sweet Sendromu (Akut Fehril Nétrofilik Dermatoz) etyo-
kadinlarda  goriilen,  yiiz,
kabarik

dermiste yogun  notrofi-

lojisi  bilinmeyen,  siklikla  orta  yash

boyun,  gogiis  ve  ekstreniitelerde  lokalize, deriden

eritematoz plaklarla  ve  ates, lokositoz,

lik  infdtrasyonhi  karakterize nadir bir  hastaliktir.

Burada hemorajik bid, piistiil ve iilsere deri lezyonlan ile
karakterize, akut miyelojen I6semiye eslik eden 42 yagsinda bir
kadin  hasta  bildirilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Sweet Sendromu,
Akut Miyelojen Losemi
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Swcet sendromu etyopatogenezi tam olarak
bilinmeyen, bir hipersensitivite reaksiyonu oldugu
diisiiniilen nadir bir hastaliktir. ilk kez 1964 yilinda
Robert Douglas Sweet tarafindan yiiz, boyun veya
ekstremitelerde bir veya birden fazla agrili eritema-
toz plaklar, ates, kanda noétrofilik 16kositoz ve iist-
orta dermiste yogun ndtrofil infiltrasyonu ile karak-
terize, daha ¢ok orta yasli kadinlarda goriilen,
rekiirrens gosteren bir tablo olarak tanimlanmistir
(1-4). Hastalik yaklasik %20 oraninda malignité ile
birliktedir. En sik akut miyelojen 16semi ile birlik-
telik bildirilmistir (1,5).
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Sweet s syndrome is a rare disease with unknown etiolo-
gyfrequently occureel in middle-age women, located on face,
neck, chest and extremities and characterized by fever, leuko-
cytosis, raised erythematous plaques and marked neutrophilic

infiltration in dermis.

Here we report a case of 42 years old women characte-
rized with hemorrhagic bullae, pustules and ulcereted skin le-

sions associated with acute myelogenous leukemia.
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Olgu
LK, 42 yasinda bayan hasta. Her iki elde agri,
kizariklik ve sislik yakinmasi1 ile Haseki Hastanesi
klinigine Hikayesinde

Dermatoloji basvurdu.

yakinmalarinin yaklasik 2 ay ©&nce halsizlik,
yorgunluk ve g¢arpintt seklinde basladigi, 1 ay son-
ra sag el 3-4. parmak arasinda kii¢iik bir sivilcenin
¢iktig1 ve el sirtina yayildigi, kisa bir zaman sonra
ise sol el lizerinde de ayni sekilde sivilcelerin ¢ik-

tig1 0grenildi.Hasta lezyonlarmda agr1 tarifliyordu.

Oz ve soy gecmisinde bir dzellik saptanmadi.

Fizik muayenesinde, deri ve mukozalar soluk
goriinlimdeydi. Ates 38°C, nabiz sayisi dakikada
100 ve ritmikti. Lenfadenopati ve organomegali

yoktu.

Dermatolojik muayenesinde, sag el parmak
u¢larindan baslayan, sag el sirtint ve sag kolun

bilekten itibaren yaklasik 20 cm'lik kismini
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AKI'T MIYEI.LOJEN LOSEMIiYi- ESEIK i-DEN HiR SWEET SENDROMU Ol (1USI

Sekil 1. Olgunun klinik goériinimi

kaplayan eritemli, 6demli, kenarlart diizensiz, sinir-
lar1 net olmayan, lizerinde piistiiler, biilléz, hemora-
jik tlscratif ve vcjetatif lezyonlarm gorildigi
agrilt genis bir plak, sol el 1 ila 2. parmak arasinda
el ayasina dogru genisleyen 4x4 cm boyutlarinda
eritemli, 6demli, keskin kenarli, lizerinde hemora-
jik karakterde biil olan deriden kabarik agrili daha
kiigiik bir plak saptand: (Sekil 1).

Laboratuvar incelemesinde, hemoglobin 4
gr/dl, 1dkosit sayist 1600/mm’, eritrosit sayist
1090000/mm’, trombosit sayist 430007mm’, eritro-
sit sedimantasyon hizi 80 mm/saat idi. Periferik
formiilde PNL %42.9, lenfosit %51.0, monosit
%6.1 idi. Tam idrar tetkiki, ASO, CRP, RF, Gruber
Widal, Wright agliitinasyon testleri normal olarak
degerlendirildi. Anti HTV negatif idi. Kan
biokimyasinda AKS: 151 mg/dl, LDH: 296mg/dl,
total protein 6.8 gr/dl, albumin 3.2 gr/dl idi. Protein
elektroforezi ve immunglobulin elektroforezi nor-
mal olarak degerlendirildi. P-A akciger grafisinde
ve batin ultrasonografisinde patolojik bulgu saptan-
madi. EKG'dc sinus tasikardisi gozlendi. Deri lej-
yonlarindan yapilan yaymada epitel hiicresi, gram
pozitif koklar ve l6kosit goriildi. Kiiltiirde lireme
olmadi. Hastada pansitopeni saptanmasi ve ikinci
kez yapilan periferik yaymasinda siipheli blast
hiicrelerinin goriilmesi iizerine alman kemik iligi
ponksiyonu normal olarak degerlendirildi. Hasta
hematolojik izleme alindi. B12, folik asit, Fe, Fe
baglama kapasitesi, ferritin diizeyleri normal bu-
lundu. fkinci kez yapilan kemik iligi aspirasyonun-
da kemik iligi hiposelliiler idi. Istenen haptoglobu-
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Sekil 2. Olgunun histopatolojik goriinimi

lin diizeyi ve retikiilosit oran1 normal olarak deger-

lendirildi. Gaitada gizli kan negatif bulundu.

Deri lezyonlarindan alman punch biopsinin
histopatolojik incelemesinde, epidermiste hiperke-
ratoz, diizensiz akantoz, ylizeyel keratinositlcrde
vakuolizasyon, spongioz, intraepidermal pistiil
olusumu, dermiste 6dem, eritrosit ekstravazasyonu,
nekroz ve yogun ndtrofil infiltrasyonu izlenmek-
teydi. Bu bulgular akut fcbiil nétrofilik dennatozla
(Sweet sendromu) uyumlu olarak rapor edildi
(Sekil 2).

Hastaya Sweet sendromu tanist ile 60 mg/giin
seklinde prednizolon tedavisi baslandi. Ugiincii kez
alman kemik iligi aspirasyonu ve kemik iligi biop-
sisinde ise hasta A ML (akut miyelojen lésemi)
tanist aldi. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Hematoloji
ABD'na ileri tetkik ve tedavi amaciyla sevk edildi.

Tartisma

Akut febril notrofilik dermatoz veya Sweet
sendromunun etyopatogenezi kesin olarak bilin-
memektedir. Genellikle deri lezyonlarindan 1 -3
hafta 6nce, ilist solunum yolu veya influenza ben-
zeri bir infeksiyon Oykiisii mevcuttur. Yersinia,
Salmonella ve Toxoplazma infeksiyonlar1 ile birlik-
teligi bildirilmistir (3).

%20 oraninda malignitcye eslik eder. Bunlarin
%90'1n1  hemoproliferatif hastaliklar, kalanini ise
solid tiimorler olusturmaktadir. Eslik eden hema-
tolojik hastaliklarin tanist %62
sendromu lezyonlar: ile es zamanli, %11 olguda ise

olguda Sweet

daha sonra konmustur. S6z konusu malignitcler
arasinda en sik ve hastalarin yaklasik Vi sinde rast-
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lanan akut miyclojen l&semilerdir. Ayrica kronik
miyelojen 16semi, kronik lenfositik 16semi, T
hiicreli lenfoma, miyelodisplastik sendromlar ve
siniflandirilmamis miycloprolitératif bozukluklar,
multipl myelom, ¢esitli 16semik ve preldsemik
hastaliklar da bildirilmektedir. Solid timorler
arasinda ise testis, dver prostat ve rektum karsino-
mu gibi gcnitoiiriner kanserler 6n planda yer al-
maktadir. Primeri bilinmeyen bir adenokarsinom,
meme kanseri ve bir mide kanseri olgusu mevcut-
tur (3.5).

Maligniteler disinda eslik eden diger hastalik-
lar arasinda iilseratil* kolit. Behget hastalig,
Sjogren sendromu, subakiit kutandéz LE, sarkoidoz,
subakut tiroidit, bronsicktazi, pndmoni, asilama,
romatoid artrit, pyoderma gangrenozum,ilaca
(hidralazm) bagli lupus sendromu ve minosiklin,
lityum, furosemid alimi bildirilmistir (3,5,6). Sweet
sendromu lezyonlarmm solar, kimyasal veya
mekanik ¢esitli uyaranlara karsi gelistigi ileri
stirilmiistiir. Biitiin bu etyolojik faktdrlerin sonu-
cunda Swcct sendromunun degisik antijenlere kars:
gelisen bir hipersensitivite reaksiyonu olabilecegi
diisiintilmektedir ( 1,7).

Sweet sendroimmda deri Iczyonlan kirmizi
veya mavi-kirmizi renkte 0.5 em'den 10x20 cm'e
kadar degisen biiyiikliiklerde, ylizeyden kabarik,
diizensiz fakat keskm kenarli papiil vc plaklardir.
Yiizeylerinde vezikiil, piistiil veya hemorajik biiller
goriilebilir. Pistiill ler, vezikiilobiilloz Iczyonlar vc
ilserasyonlar malignité ile birlikte olan olgularda
daha siktir. Plaklar duyarli, siklikla agrilidir.
Lezyonlarda 6 hafta-6ay arasi skarsiz, hiperpig-
mentasyonla iyilesme goriiliir. Ancak bazi g¢ocuk
hastalarda atrofik skatrislc iyilesme gozlenmistir
(1,3,5,7,8).
asimetrik olarak siklikla yiiz, boyun, iist ekstremite

Lezyonlar tek veya ¢ok sayida
ve ellerde yerlesir. Eritema nodozuma benzer sekil-
de alt ekstiremite tutulumu da daha nadir olarak
bildirilmektedir. Oral mukoza tutulumu, o&zellikle
hastaliklarla birliktedir.Vulvada
ilserasyonu olan bir olgu bildirilmistir (3,5).

hematolojik

Hastalarin yaklasik 1/3'linde tekrarlayan atak-
lar gozlenir.Tekrarlayan ataklar siklikla timor veya
16semi rekiirrensinin habercisidir. Bundan dolay:
Sweet sendromlu hastalarin hematolojik olarak
izlenmesi gerekmektedir ( 1,5).

Hastalarda deri bulgularinin yanisira genel du-
rum bozuklugu vc ¢esitli sistemlere ait hastalik bul-
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gular1 mevcuttur. En sik rastlanan deri dis1 semp-
tom atestir.Daha az siklikta artralji, artrit, miyalji,
konjtiktivit ve cpisklerit goriiliir. Bobrek, akciger,
karaciger ve nadiren beyinde ndtrofilik tutulum
olabilir (1,2.9).

Laboratuvar bulgusu olarak eritrosit sediman-
tasyon hizinda artma,ldkositoz ve ndtrofili sik
goriiliir. Ancak hematolojik malignites: olan hasta-
larin yaklasik yarisinda lokositoz saptanmaz. Renal
tutulum tek basina proteinlin ile ya da birlikte
silindirler ve  kreatinin

heniatiiri,  granitler

klcrensinde bozuklukla kendini gosterebilir (1,5,9).

Deri lezyonlarinin biyopsisinde tani koyduru-
CLI histolojik bulgu ¢ok sayida ve olgun ndtrofiiler-
den olusan dermal infiltrattir. Seyrek olarak
mononiiklecr hiicreler vc eozinofiller de buluna-
bilir. Infiltrasyon genellikle {ist vc orta dermiste
perivaskiiler alanlarda yerlesmistir.Ancak derin
yerlesim nodiiler

gosteren lezyonlarda yag

dokusunu da tutan noétrofil  infiltrasyonu
bildirilmistir. Endotelyal 6dem, niikleer kirintilar,
l16kositoklasis vc hafif derecede eritrosit ekstra-
vazasyont:i olmasina karsin gercek bir 16kositok-
lastik vaskiilit tablosu goriilmez. Papiller dermiste
60dem ve buna bagli subepidermal vezikiil olusumu
gelisebilir. Lezyonlar eskidik¢e hafif akantoz ve
hiperkeratoz gibi epidermal degisiklikler olabilir.
Ayrica dermal infiltratin tipi dc lezyon yasi ile
degisebilir. Baslangi¢ta lenfositler 6n planda iken
bunu ndtrofiller ve en son monositlerin izledigi

gozlenmistir (1 -3,5,9,10).

Hastaligin ayirici tanisinda Ozellikle eritema
multiforme, alt ekstremitelere yerlestigi zaman
eritema nodozum veya diger pannikiilitler, pyoder-
ma gangrenozum, intestinal by-pass sendromu,
Behget hastaligi, eritema elevatum diutinum, l6ko-
sitoklastik  vaskiilit,

vaskiilit (notrofilik vaskiiler reaksiyon), periarteri-

Sweet scndromima benzer

tis nodoza, halojenodcrmalar,granulom fasial,in-
feksiydz hastaliklar (impetigo kantagiosa, enzipcl,
bakteriyel sepsis gibi), ailesel akdeniz atesi,lupus
entematosus sayilabilir. Malign hastaliklara eslik
eden Sweet sendroimmda metastatik lezyonlar,
kloroma veya lokemidler dc benzer tablolara yol
acabileceginden ayirici tanida dikkate alinmalidir.
Ayrica kcmoterapdtik ajanlarla tedavi altindaki he-
moproliferatif hastalarda goriilen nétrofilik ekrin
hidradenitis Sweet sendromuna benzer lezyon ve

semptomlar gosterebilir (1,3,11).
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Tedavide,
hizli ve dramatiktir.

sistemik  koitikostcroidlerc yanit
Diger tedavi secgenekleri
arasinda potasyum iyodiir, kolsism, dapson, aspirin,
indometazin gibi nonsteroid antiinflamatuar ajan-
lar, siklosporin, klolazimin, siklofosfamid, retinoi-
dler, tctrasiklin, doksisiklin sayilabilir. Topikal ve
intralezyonel steroid kullaniminin yarart ender
olarak bildirilmistir (1,3,6).

Burada akut miyelojen 10semiye eslik eden
pistiiler ve hemorajik karakterde biilloz lczyonlari
olan Svvcet sendromu tanist koydugumuz bir ol-
guyu sunduk.Nadir goriilmesi ve en fazla akut
miyelojen l6semiye eslik etmesi nedeniyle sunmay1
uygun gdordiigiimiiz hastaya tani klinik ve histopa-
tolojik 0Ozelliklerine dayanilarak konuldu.Ancak
akut miyelojen ld6semi tanisina tii¢lincii kez alman
kemik 1iligi aspirasyonundan sonra ulasildi.Bu ne-
denle malignite diisliniilen olgularin uzun siire
izlenmesi ve ileri inceleme ve arastirmalarin yapil-

mas1 gerekmektedir.
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