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Sweet sendromu(SS) agrili eritemat6z plaklar, ates, artralji, periferik 16kositoz, tist dermiste 6dem ve yogun nétrofil
infiltrasyonu ile karakterize nadir gérilen bir dermatozdur. Sendrom, iist solunum yolu enfeksiyonlari, hematolojik
maligniteler, ila¢ hipersensitivitesi, sarkoidoz, otoimmiin hastaliklar ile birlikte gériilebildigi gibi idiyopatik de olabilir.
Burada billoz lezyonlarla seyreden, fakat bu tabloya malignitenin eslik etmedigi idiyopatik bir SS olgusu sunulmakta
ve SS tanist tartistimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Sweet sendromu, Biillsz lezyonlar, Idiyopatik
Idiopathic Sweet’s Syndrome Accompanying Bullous Lesions: Case report

Sweet's syndrome is a rare dermatosis which is characterized by painful red plaques, pyrexia, elevated neutrophil
count, and acellular infiltrate consisting predominantly of neutrophils that are diffusely distributed in the upper
dermis. It may be either associated with upper respiratory tract infections, hematologic malignancies, drug
hypersensitivities, sarcoidosis, autoimmune disorders or may be idiopathic. In this case an idiopathic SS that is
associated with bullous palmar lesions but not associated with malignancy is presented and SS diagnosis is
discussed.
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Sweet sendromu(SS) ilk olarak 1964 yilinda Dr. Robert Douglas Sweet tarafindan akut febril nétrofilik bir dermatoz
olarak tanimlanmistir. Sendrom rekirren, agrili plak olugturan inflamatuar papuller, ates, periferik kanda l6kositoz ve
dermal nétrofilik infiltrat ile karakterizedir.!” Sweet sendromu’nun patogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte
bakteriyel, viral veya tiiméral antijenlere bagl olusmus hipersensitivite reaksiyonu oldugu distinilmektedir. Sendrom
klasik ya da idiyopatik, malignite ile iliskili ve ilaglarin indikledigi SS olarak t¢ grupta siniflandirlabilir. En sik
idiyopatik tipi goriilmekle birlikte %10-25 oraninda malignitelerle beraberlik gériilebilmektedir.? Akut miyeloid 16semi
basta olmak tizere hematolojik maligniteler %50-87 oraninda hastaliga eslik eder.* Nadiren serviks, meme ve
gastrointestinal sistem solid timorlerine de rastlanabilir. Ayrica infeksiyonlar, inflamatuar bagirsak hastaliklar,
sarkoidoz ve gebelik sendroma eslik edebilir. Ates ve periferik 16kositoz septik progesi disindirmekle birlikte
antibiyotikler hastalik seyrini degistirmez. Bir ¢ok hastada lezyonlar belirmeden birka¢ hafta 6nce st solunum yolu
enfeksiyonu, tonsillit, influenza benzeri hastalik olusur. Sendrom, genellikle 30-50 yaslati arasinda ortaya cikar.
Idiyopatik ve ilaclarla iliskili olan SS kadinlarda daha fazla gériiliir.! Maligniteye eslik eden SS olgularinda, ¢ogunlukla
atipik deri belirtileri mevcuttur.* Burada, siddetli bir klinik gériintii olan biilléz lezyonlarla seyreden, fakat bu tabloya
malignitenin eslik etmedigi idiyopatik SS’lu bir olgu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Elli alt1 yasinda kadin hasta, ates, bag agrist ve ellerde yaralar sikayeti ile acil servisimize basvurdu. Sikayetleri bir hafta
once ellerinde baglamis daha sonra kol ve boyunda kizarikliklar olusmustu. Ardindan ates ( 38.5C) ve gozlerinde
kizariklik gelismist. Bu sikayetler nedeniyle enfeksiyon dusgiintlerek bir saglik kurulusunda 1g/giin ampisilin-
sulbaktam 5 giin siiresinde almusti. Ates ve deri lezyonlarinin devam etmesi lizere hastanemize sevk edilen hasta
klinigimize yatirildt. Sistem sorgulamasinda gozlerinde kizariklik, bas agrisi, kusma ve dizlerinde agrist oldugunu ifade
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etti. Dermatolojik muayenesinde alin, boyun ve kol
proksimallerinde eritemli, 1-2 c¢m ¢aplarinda, keskin
kenarli anntiler plaklar vardi (Resim 1). Bilateral el
sirtlarinda 6dem  ve el sirtlarindan  baglayip, el
bileklerine uzanan eritem mevcuttu. Her iki palmar
bolgede yaklastk 1x1 cm boyutlarinda hemorajik,
bazilar1 pirilan materyal iceren gergin biller izlendi

(Resim 2).

Resim 1. Boyunda eritemli, anniiler plaklar.

Resim 2. Palmar bélgelerde piirtilan materyal iceren gergin biiller.

Oral mukoza normaldi; konjuktivalarda ise hiperemi
mevcuttu. Diger tim sistem muayeneleri normaldi.
Laboratuar incelemelerinde beyaz kiire: 21.2 103/ul,
periferik  yaymada %80 nétrofil, %20 lenfosit,
sedimentasyon:150mm/saat, C reaktif protein: (+++)
olarak bulundu. Antistreptokoksik antikor O,
romatoid faktdr, antiniikleer antikor negatif, timor
belirtecleri ise normal degerlerde tespit edildi. Bil
stvist, kan ve bogaz kiiltirlerinde treme olmadi.
Sweet sendromu, eritema multiforme, fiks ila¢
erlpsiyonu, pitriyazis likenoides et variyaliformis
akuta, kontak dermatit 6n tanilart ile boyun ve palmar
bélgeden biyopsi alindi. Histopatolojik incelemede
epidermiste; hafif akantoz, seyrek noétrofil varhg,
dermiste; 6dem, yogun nétrofil infiltrasyonu , fokal
fibrinoid nekroz, seyrek makrofaj saptandi (Resim

Ak ve ark

3). Histopatolojik tant nétrofilik dermatoz olarak
rapor edildi. Direk immiin floresan tetkiki negatifti.
Hastaya klinik ve histopatolojik bulgularla SS tanisi
kondu. Lezyonlarin bulléz  karakterde olmasi
nedeniyle 6zellikle malignite bagta olmak tizere SS’na
eslik eden hastaliklar yoniinden incelemeler yapildi.
Goz konstltasyonu sonucu inflamatuar konjuktivit
tanust ile tedavi verildi. Basagrist nedeniyle Néroloji
bolimi tarafindan degerlendirildi. Direk kraniyal ve
boyun grafileri ve kraniyal tomografi normal olarak
geldi, gerilim tipi bas agrist tanisi konuldu. Hematoloji
bolumi tarafindan muayene edildi, lenfadenopati
veya hepatosplenomegali tespit edilmedi. Periferik
yayma ve timor belirtecleri degerlendirilen hastada
hematolojik malignite distnilmedi. Kusma sikayeti
icin Gastroenteroloji bolimi tarafindan degerlen-
dirildi. Yapilan batin ultrasonografi ve endoskopide
herhangi  bir patoloji saptanmadi.  Jinekolojik
maligniteler aragtirllmak tzere Kadin dogum bélimi
ile konsilte edildi. Jinekolojik muayene, pap-smear ve
pelvik ultrasonografi normaldi. Sistemik
steroid(40mg/glin,10 giin), 1slak pansuman ve topikal
kortikosteroid  tedavisi  baglanildi. Hastanin  bu
tedavilerle lezyonlart tamamen dizeldi.

Resim 3. Histopatolojik incelemede epidermiste; hafif akantoz,
seyrek notrofil varligt, dermiste; 6dem, yogun nétrofil infiltrasyonu
fokal fibrinoid nekroz, seyrek makrofaj (HEx100).

256

TARTISMA

Sweet sendromu (SS) rekiirren agrili plak olugturan
inflamatuar papuller, ates, periferik kanda 16kositoz
ve dermal nétrofilik infiltrat ile karakterize bir tablo
olarak tanimlanmustir.? Sweet sendromu patogenezi
halen kesin olarak bilinmemektedit. Son yillarda
sitokinlerin, 6zellikle IL-1’in fazla salgilanmasinin ve
buna karst olusan anormal immun  yanitin
patogenezdeki baglatict mekanizmalar arasinda oldugu
distntlmektedir.> II.-1  keratinositler, endotel
htcreleri ve fibroblastlar gibi bazi deri hucrelerini
uyararak grantlosit monosit koloni stimile edici
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faktér (GM-CSF) gibi baska sitokinlerin Gretimini
arttirir. GM-CSF ise nétrofil infiltrasyonuna neden
olur. Hematolojik hastaliklarda sitokin saliniminin
deriyi infiltre eden malign hiicrelerden kaynaklanabile-
cegi, ya da primer timorden salmarak bir tir
paraneoplastik sendroma yol acabilecegi de o6ne
stirilmektedir.26

Sendromun deri bulgulart genellikle hastaliga 6zgtudir
ve klinik olarak tani koydurucudur. Karakteristik deri
lezyonlart yiz, boyun, gbgis ust kismi, sit ve

ekstremitelerde  yerlesen agrli, keskin  kenarls
eritematéz  plaklardir.’,»”  Ekzemat6z, pustiler,
vezikiler ve kurutlu lezyonlar da gorilebilir.

Asimetrik dagilimli tek ya da ¢ok sayida lezyon
olusabilir. Lezyonlatin sekil ve boyutlart degisken
olabilir. Siklikla anniiler yada arkuat lezyonlar
izlenilmekle beraber, kiciik akneiform lezyonlar da
gelisebilir. Tipik plaklar birtkag mm ile cm arasinda
degisen boyutta olup birkac hafta ya da ay icerisinde
skar birakmadan iyilesirler. On iki cm den buyik
boyutlarda genis lezyonlar da bildirilmistir.”

Malignite ile iliskili SS olgularinda b, tlser gibi atipik
lezyonlar ve oral mukoza tutulumu gézlenebilir!.
Ozellikle hematolojik maligniteli hastalarda atipik
klinik gériintimler izlenir. Bu hastalarda, relaps ve
kroniklesmeye egilim stk izlenir.* Literatiirde bilditilen
atipik olgular Tablo 1’de 6zetlenmistir.

Tablo 1. Atipik deri bulgularinin izlendigi SS olgulart

Maligniteye eslik eden SS olgularinda deri lezyonlari
malignitenin ortaya cikisindan Once, sonra veya bu
lezyonlarla es zamanlt olarak gelisebilir.? Hastamizin
palmar ylzeylerinde multiple sayida gergin biller
mevcut olmasina ragmen, bu siddetli klinik goriintii
malignite ile berabetlik géstermiyordu. Olgu bir yildir
takibimizde olup kontrollerinde herhangi  bir
malignite tespit edilmemistir. Hastalarda bas agrist,
artralji, miyalji, halsizlik, konjuktivit, episklerit, kemik,
santral sinir sistemi, bobrek, akciger, karaciger ve
kemik tutulumlart izlenebilir. Hastamizda konjuktivit
ve basagrist vardl. Sweet sendromu’nda siklikla tespit
edilen laboratuar degisiklikleri; l6kositoz,
sedimentasyon yuksekligi, pozitif C reaktif protein ve
periferik nétrofilidir!'. Malignite ile iliskili SS’da anemi,
anormal trombosit sayist ve I6kopeni izlenebilir.h*
Ozellikle hematolojik maligniteli hastalarda 16kositoz
bulunmayabilit.#® Olgumuzda l6kositoz, nétrofili ve
sedimentasyon yiiksekligi tespit edildi.

Sweet sendromunun standart tedavisi glukokor-
tikoidlerle yapilir. Stk rekirrenslerden dolayt uzun
sureli digik doz tedavi gerekebilir.’* Tedaviye
direngli hastalarda diger ilaclar kullanilabilir. Satiire
potasyum iyodir, kolsisin, dapson, doksisiklin,
klofazimin, klorambusil, aspirin, indometazin ve
siklosporin basarili tedavi secenekleridir.’>* Evans ve
arkadaslari ilk defa siklofosfamid tedavisi kullanmislar
ve iyi sonuglar almiglardir.* Bizim olgumuz sistemik
steroid tedavisi ile tedavi edilmis, lezyonlar hizla
gerilemistir.

Tanimlayanlar Lezyon Lokalizasyon Eslik eden hastalik
Tan ve ark.® Billoz lezyonlar Kol ve bacaklar Hepatit B enfeksiyonu
Equitani ve ark® Tromboflebit benzeri pannikiilit Kol,bacak,sirt Akut miyeloid 16semi

J. Ahn ve ark’ Ertiptif ksantom benzeri lezyonlar

Yiiz ve sach deri

Miyelodisplastik sendrom

Tablo 2. Hastamizda diistniilen 6n tanilar ve ayirict tantya gotiiren bulgular

Palmar lezyonlarda diisiiniilen 6n tanilar

Ayirici tantya gétiiren bulgular

Biilloz Pemfigoid

DIF negatifligi, biyopside lenfositik perivaskiiler infiltrat ve eosinofil 16kositlerin olmamasi,

noétrofilik dermatoz bulunmast

Eritema Multiforme

Tipik hedef lezyon ve mukoza tutulumunun olmamast, biyopside epidermal nekroz, bazal

tabakada dejenerasyon, lenfositik perivaskiler infiltrasyon yoklugu, nétrofilik dermatoz

bulunmast
Kontak Dermatit

Herhangi bir maddeyle temas hikayesinin olmamasi, lezyonlarin agrli olmasi, kasintinin

bulunmamast, biyopside nétrofilik dermatoz bulunmast

Ilag eriipsiyonu

Pitriyazis likenoides et variyiliformis
akuta

Sweet sendromu

Boyundaki lezyonlarda diigiiniilen 6n
tanilar

Fiks ilag eriipsiyonu

Lezyonlar baslamadan 6nce kullanilan herhangi bir ilag 6ykiistiniin olmamas:

Variyiliform sikatrislerin olmamasi, biyopside lenfositik vaskilit bulgularinin olmamast,
nétrofilik dermatoz bulunmasi

Tani kritetleri ile tant konuldu

Ayirict tantya gotiiren bulgular

Lezyonlar baglamadan 6nce kullanilan herhangi bir ila¢ Gykiisiiniin olmamast, biyopside

notrofilik infiltrat bulunmast

Sweet Sendromu

Tant kriterleri ile tant konuldu
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Tablo 3. Klasik SS tant kriterleri

Ak ve ark

Major

1. Ani baslangicli agrihi eritemat6z papiil ve plaklar

2. Histopatolojik kanutlar: 16kositoklastik vaskiilit olmaksizin yogun nétrofilik infiltrat

Minér

3. Ates>38'C

Hematolojik veya visseral maligniteler, inflamatuar hastaliklar, gebelikle birliktelik; 6ncesinde tist solunum yolu veya gastrointestinal enfeksiyon

ya da agilama hikayesi

5. Sistemik kortikosteroid ya da potasyum iyodiir tedavisine hizl yanit
Anormal laboratuvar bulgulari (dért bulgudan ti¢tinin olmast):>20mm/h sedimentasyon yuksekligi, pozitif C reaktif protein, >8000 l6kositoz,

>%70 notrofil

Sweet sendromu’nun klinik ayirict tanist bir ¢ok
hastalikla  yapilmalidir.  Olgumuzdaki lezyonlarda
distnilen 6n tanilar ve ayirict tantya gbtiren bulgular
Tablo:2’de sunulmustur. SS’da tani belitli kritetletle
konur? Bu kriterler Tablo 3’te 6zetlenmistir. Klasik
SSnda her 2 majoér (1,2) ve 4 mindr kriterden
(3,4,5,0) 2’sinin bulunmasi gerekmektedir.?

Hastamizda tani kritetlerinden 1,2,3,5 ve 6 vardi, bu
kritetlerle Sweet sendromu tanist konuldu.Sonug
olarak; atipik deri lezyonlart bulunan olgularda SS’nun
atipik formlart akla gelmelidir. Sweet sendromu bir
cok hastaliga eslik edebildigi i¢in hastalar ayrintili bir
sekilde incelenmelidir. Maligniteye eslik eden SS
olgularinda deri lezyonlar1 malignitenin ortaya
cikisindan 6nce, sonra veya bu lezyonlatla es zamanl
olarak gelisebilir. Bu nedenle belirli bir sire bu
hastalar izlenilmelidir.
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