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OZET
Sweef sendromu, etyolojisi  bilinmeyen, nadir g6rilen,  agrili
eritemat6z plaklarla  karakterize akut seyirli bir dermatozdur.

Hastalik bazen (st solunum yolu veya gastrointestinal sistem

enfeksiyonlarini  takiben veya akut myelositik I6semi bagsta ol-
mak lzere  hematolojik ve solid malignensiler,  otoimmiin
hastaliklar,  gebelik ve bazi ilaglarin  kullanimi ile  birlikte

goriilebilir. Bu yazida idiopatik tipte Sweet sendromu tanisi koy-
dugumuz 70 yaginda bir kadin hasta sunulmus, olgu klinik ve
histopatolojik  bulgulariyle  tartisilarak literatiir  bilgileri  gdzden
gecirilmigtir.
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Akut febril nétrofilik dermatoz (Sweet sendromu) ,
ilk kez 1964'te Robert Douglas Sweet tarafindan, genel-
likle Ust solunum yolu veya gastrointestinal sistem en-
feksiyonunu takiben ortaya gikan ates, periferik l6kosi-
toz, agnl eritematdz plaklar ve histopatolojisinde vaskadilit
olmaksizin yogun dermal nétrofilik infiltrasyonla karakter-
ize bir klinik tablo olarak tanimlanmistir (1). Oldukga
nadir gorilen bir hastalik olup bugline kadar bildirilen ol-
gu sayisi 500 civarindadir (2). Yerli literatirde bildirilen
olgu sayisi da oldukga azdir (3-8). Yirmi dokuz olguluk
genis bir seride yillik insidans 2.7/1 000 000 olarak
bildirilmistir (9).

Bu yazida multipl deri lezyonlari olan idiyopatik tipte
Sweet sendromlu bir olgu sunulmus ve bu konudaki liter-
atlir bulgulari gézden gegirilmistir.

OLGU

S.K, 70 yasinda, evli ve 5 gocuklu ev kadini.Yuzde,
sacgl deride, boyunda, kollarda agrili, dokunmakla has-
sas, sicak, kirmizi renkte kabarikliklar ve ates, halsizlik,
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SUMMARY

Sweef's syndrome is an acute, uncommon disorder character-
ized by painful erythematous plaques and fever. Its etiology is
yet unknown. Upper respiratory or gastrointestinal tract infec-
tions, hematologic and solid malignancies particularly acute
myelocytic leukemia,  autoimmun  disorders, pregnancy and
some drugs are associated conditions with the disease.

In this article, a 70 year-old female patient with idiopathic
Sweet's syndrome is presented. In addition, the clinical and
histopathological findings are discussed and literature is re-
viewed.
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kas ve eklem agrilari nedeniyle poliklinigimize basvurdu
(prot.no:10364). Hastanin anamnezinden sikayetlerinin
yaklasik bir aydan beri mevcut oldugu, daha 6nce énem-
li bir hastalik gegirmedigi, arada bir aldigi agri kesiciler
disinda herhangi bir ilag 6ykiusi ve lezyonlarin be-
lirmesinden 0Once gecirilmis bir enfeksiyon olmadigi ve
lezyonlara tatbik ettigi cesitli pomadlardan bir yarar
goérmedigi anlasildi.

Yapilan fizik muayenesinde; Ates: 38.2°C, nabiz:
102 /dk, TA:135/90 mm Hg, genel durum orta, kasektik
goérinimdeydi. Hepatosplenomegali, lenfadenopati yok-
tu. Oral, genital ve burun mukozalari salimdi, g6z tutulu-
mu yoktu. Dermatolojik muayenesinde; sagli deride,
ylzde, kulaklarda, boyunda ve 6n kollarda degisik blyuk-
likte eritematdz, palpasyonla hassas ve agrili, lokal isi
artisi  olan g¢ok sayida endire plaklar gdézlendi.
Lezyonlarda yer yer pustiller mevcuttu (Sekil 1-2).

Yapilan laboratuar tetkiklerinde; Eritrosit sediman-
tasyon hizi:110 mm/h, 16kosit:9600/mm3 (No6trofil: %75,
lenfosit:% 18,eosinofil: %2, gomak: %5), ASO: 200 Todd
U, CRP.-++++ idi. Tam idrar tetkiki, kan biyokimyasi, ak-
ciger grafisi, batin ultrasonografisi normaldi. Paterji testi
negatifti. Hastanin sol 6n kolundaki lezyondan yapilan
punch biyopsinin histopatolojik tetkikinde; epidermiste
bazi alanlarda akantoz, yer yer spongioz ve pustiller,
dermisin Ust kisimlarinda 6dem, Ust dermisten basla-
yarak orta ve alt katlarda ve perivaskiler alanlarda
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Sekil 1. Hastanin sol yanagindaki lezyonlarin tedaviden &énceki
gorinimu.

yogunlasan polimorfonukleer noétrofil hakimiyeti gosteren
mikst infiltrasyon gézlendi. Bazi alanlarda I6kositoklazi
ve damar endotellerinde 6édem mevcuttu (Sekil 3).

Klinik ve histopatolojik bulgulariyla Sweet sendromu
tanisi konulan hastaya 40 mg/gun oral flukortolon bas-
landi.Bir haftalik tedaviyle slstemik bulgularin dizelmesi
ve lezyonlarda gerilemenin gorilmesiyle oral steroid
dozu 30 mg/giin disgirildi.Uglincii haftada 20 mg/giin
steroid alirken lezyonlarin yeniden agrili ve endure bir hal
almasi dolayisiyle relaps dustnulerek steroid kesilip
ginde 3 kez 0.5 mg kolsisln baslandi.Bu tedaviyle lez-
yonlarda gerileme goézlendi. Tum lezyonlarin iyilesme-
siyle kolsisin azaltilarak kesildi.

TARTISMA

Sweet'in akut febril noétrofilik dermatozu ilk kez
tanimlamasindan sonra 6zellikle myelomonositer seride
olmak lzere hemoproliferatif malignensiler ve solid karsi-
nomlarla birliktelik gésteren olgular dikkati ¢ekmis, fokal
ve sistemik enfeksiyonlari, asilanmay: takiben ortaya
cikan, Behcget hastaligi, otoimmin hastaliklar ve gebelik
esnasinda gorilen olgular bildiriimistir. Bunun disinda
nadir de olsa minosiklin, all-trans retinoik asit, furosemid,
kotrimoksazol, hidralazin, lityum,granulosit koloni stimile
edici faktor kullanimiyla ve biber gibi bazi maddelerle ek-
zojen temasla ortaya g¢ikan olgular rapor edilmistir (2-
5,8,10-12).

Son zamanlarda "akut febril nétrofilik dermatoz
yerine "Sweet sendromu"” teriminin kullaniimasinin daha
dodru olacagi ileri surilmektedir. Zira hastaligin sik
reklrrenslerle kronik bir karakter kazanabilecegi, atessiz
ve notrofil artisi  olmaksizin  seyreden formlari
oldugu,ayrica sistemik belirtilerin de siklikla tabloya ek-
lendigi bilinmektedir (10). Klinik bulgularin ve tanida
onemlerinin incelendidi 11 olguluk bir seride deri bulgu-
larinin yanisira ates esas bulgu, I6kositoz, artralji, g6z
tutulumu gibi diger belirtiler yardimci bulgular olarak
degerlendirilmistir (13).
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Sekil 2. Her iki 6n koldaki lezyonlarin tedaviden &nceki
goérinimi

Sekil 3. Hastanin kolundan alinan punch biyopsi materyalinin
histopatolojik gérinimu. (H-E x 200)

Sweet sendromu 4 ana grupta incelenebilir:
1)Klasik7Idiyopatik tip: En sik gorilen tiptir, 2) Paralnfla-
matuar tip: Inflamatuar barsak hastaliklari, otoimmin
hastaliklarla birlikte, asilanmadan sonra gorilir, 3) Para-
neoplastik tip, 4)Gebelikle birlikte gorilen tip (2,12).
Klasik tip Sweet sendromu daha ¢ok orta yash kadinlar-
da gorilurken malignensiyle birliktelik godsteren olgular-
da yas ortalamasi daha ileri yaslara kaymakta ve seks
farki gorilmemektedir (2,4,5,10,14). Bildirilen olgularin
blyuk c¢ogunlugu 30 yas ve uzerindedir. Literatirde
bildirilen gocuk olgu sayisi 27 olup bunlardan en kigugu
aseptik menenijitti 7 haftalik bir ¢ocuktur (2,15). Klasik
Sweet sendromu siklikla nonspesifik bir respiratuar veya
gastrointestinal sistem enfeksiyonunu takiben gordlir.
Bazi olgularda yersinia enterolitika enfeksiyonu serolojik
olarak gosterilmistir (2,3,14). Hastalik ilk ve sonbaharda
daha sik gorilmektedir (2). Deri lezyonlarinin yanisira
oral ve genital lezyonlar 6zellikle paraneoplastik olgular-
da bazen goérilebilmektedir (2,10,14). Ates sepsisi
dusindirecek kadar ylksek olabilir (2). Artralji ve genel-
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likle poliartrit tarzinda artrit, lenfadenopati, basta kon-
junktivit ve episklerit olmak Uzere g6z tutulumu
gorulebilir ( 2,6,7), Nadiren steril akciger tutulumu (nétro-
filik alveolitis), SLE'ye benzer sekilde bébrek tutulumu
hatta akut renal yetmezlik, karaciger-pankreas tutulumu,
simdiye kadar sadece gocuklarda goérulmus olan steril
osteomyelit olaya eslik edebilen durumlardir ve sistemik
kortikosteroid tedavisine cevap verirler (2). Bazi olgular-
da Behget hastaligi, piyoderma gangrenosum ve ndtrofi-
lik ekrin hidradenitisde oldugu gibi kutandz paterji pozitif
olabilir (2,10,14,16). Fotolndlksiyon bildirilmistir (2,10).
Ozelikle sistemik semptomlar daha cabuk olmak (izere
hastalik sistemik kortikosteroid tedavisine suratle cevap
verir, fakat olgularin yaklasik % 25'inde rekiirrens g6-
zlenir (2,14), Paraneoplastik olgularda reklrrens orani
%70'e kadar yikselmektedir (10).

Patogenezi kesin olarak bilinmemekle birlikte bak-
teriyel, viral ve tumoral antijenlere karsi gelismis bir
hipersensitivite reaksiyonu oldugu ileri surilmekte, kor-
tikosteroid tedavisine alinan mukemmel cevap da bu
goéruslu desteklemektedir (2,4,10,14). Fizyopatolojisinde
sorumlu tutulan mekanizmalar :1)Tip Il hipersensitivite
reaksiyonu (immin kompleks hastahgi), 2)7 lenfositlerin
aktivasyonu sonucu interferon gama salgilanmasini ta-
kiben interldkin-1, interl6kin-8 ve diger sitokinlerin sen-
tezinin artmasi: interldokin-1, nétrofiller igin kemotaktik
olup ayrica keratinositlerden G-CSF (Granulosit koloni
stimlle edici faktdr) sentezini artirir.G-CSF tedavisi es-
nasinda gorilen olgular bu goérisu destekler niteliktedir.
3)Notrofil fonksiyonlarinda degisme: i)Anormal lizozomal
enzim aktivitesi , ii)Oksidatif yanmada defekt: Oksijen
radikallerinin azalmasina bu da hematopoetik blyime
faktérlerin  kompanzatuar olarak salgilanmasina neden
olur. Bu faktdrlerin ise noétrofil kemotaksis ve adezyonun-
da artisa sebep olduklari bilinmektedir (2,10,11,14,16).
Ancak bu teorilerden heniz higbiri kesinlik kazan-
mamistir.

Mizoguchi ve arkadaslari (17), beyaz irkta (% 0.6)
ve zencilerde (% 0) ¢ok digslk olan HLA BW 54 prevalan-
sinin normal Japon poptlasyonunda % 17.9 gibi olduk¢a
ylksek oranda goérulmesi ve bildirilen olgularin yaklasik
yarisinin Japonya'dan olmasi dolayisiyla genetik bir pre-
dispozisyonun s6z konusu olabilecegini ileri sirmuslerdir.

Lezyonlarin histopatolojik incelenmesinde; dermisin
Ust kisimlarinda 6dem, yogun band seklinde nétrofiller-
den zengin infiltrasyon, vazodilatasyon, vaskiler en-
dotelde 6dem, bazen epidermiste spongioz ve intraepi-
dermal pdustuller gozlenir. Papiller dermisteki 6dem,
vezikll hatta bl formasyonuna yol agabilecek kadar sid-
detli olabilir. Perivaskuler infiltrasyon dermisin daha alt
tabakalarinda hatta subkutanéz dokuda izlenebilir. In-
travaskuler trombis ve damar duvari destriksiyonu gibi
vaskdlite ait belirtiler izlenmez. Geg¢ devrelerde I6kosito-
klaziyle birlikte histiosit ve lenfositler infiltrata hakim ol-
maya baslar (1,2,9,10,14,18,19),

Sweet sendromunun kesin tanisi i¢in henuz spesifik
bir serolojik bulgu yoktur. Kemmett ve arkadaslarinin (20)
yaptidi bir calismada 7 hastanin 6 sinda ANCA
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(Antindtrofil sitoplazmik antikor) pozitif bulunmus olup,
klinik ve histopatolojik olarak karigsabilecegi diger
hastaliklardan ayirt etmede diagnostik degerinin olabile-
cegi bildiriimektedir (10). Poliarteritis, Wegener granilo-
matozisi ve Churg Strauss sendromu gibi I6kositoklazinin
goruldugu bazi vaskdulitlerde de pozitifolan ANCA, Sweet
Sendromlularla yapilan bagka bir calismada ise tum
hastalarda negatiftir (2).

Sweet'in orijinal makalesindeki tani kriterlerinin
yanisira 1986'da Su ve Liu'nun (21) énerdikleri 2 major
ve 4 mindr tani kriteri halen genis 6lcude kabul gérmekte
ve teshis icin 2 majér ve 2 mindr kriter gerekli sayilmak-
tadir. Major kriterler: 1 )Ani basliyan agrii hassas eritem-
atéz veya morumsu plak veya noduller. 2)Dermiste
vaskilit olmaksizin yogun nétrofilik infiltrasyon. Minér
kriterler: 1 )Nonspesifik respiratuvar veya gastrointestinal
sistem enfeksiyonunu takiben veya asgilanmadan sonra
gorulmesi veya: i)Kronik otoimmun hastaliklar, enfeksi-
yonlar gibi enflamatuvar hastaliklarla, ii)Hemoproliferatif
hastaliklar veya solid malign timérlerle, iii)Gebelikle bir-
likte ortaya ¢ikmasi. 2)38°C'nin Uzerinde ates ve genel
durumun bozuk olmasi, artralji, konjunktivit gibi sistemik
semptomlar. 3)Sedimantasyon hizinin 20 mm/h, |6kosit
sayisinin 8000/mm’, periferik yaymada nétrofil ve c¢o-
maklarin toplam oraninin % 70'in lzerinde olmasi ve C-
reaktlf protein pozitifligi (Bu 4 kriterden 3'U gereklidir).
4)Sistemik kortikosteroid ve potasyum iodlr tedavisine
iyi cevap alinmasi.

Hastaligin ayirici tanisinda eritema multiforme,
ehtema nodosum, eritema elevatum diutinum, Behget
hastaligi, intestinal bypass sendromu, nétrofilik ekrin
hidradenitis, akut dissémine piyoderma gangrenosum
gibi diger noétrofilik dermatozlar, toksik plstilodermalar
g6zénlinde bulundurulmalidir (2,10,11,14,16).

Hastamizdaki bulgular minér kriterlerden birincisi
disinda tum diagnostik kriterlere  uymaktadir.
Histopatolojik tetkikte polimorfonukleer nétrofillerin
yaninda mikst hicre infiltrasyonunun gérulmesi, has-
tanin olduk¢a gec¢ bir devrede basvurmasina baglanabilir.
Jordaan (19), Sweet sendromundaki histolojik bulgulari,
erken devrede lenfositik, daha sonra nétrofilik, ge¢ dev-
rede histiositik infiltrasyon olmak Uzere evrelerine goére
3'e ayirmistir. Bu arastirmaci baslangi¢c devresindeki
lenfositlerin daha sonra aktive olarak nétrofil ve histiosit-
leri bu bdlgeye yonelttiklerini distinmektedir. Rekdirren
lezyonlarda ge¢ devredeki lezyonlara benzer sekilde da-
ha az nétrofil icerirler (2,14,19).

Hastaligin kortikosteroidlerle tedavisi ilk segenek
oldugundan tedaviye ginde 40 mg oral flukortolonla
baslanmis, ancak tedavi sirasinda relaps meydana
geldiginden flukortolon kesilip kolsisin tedavisine
gecilmistir. Rekurrens gorilen olgularda potasyum ioddr,
kolsisin, dapson, indometazin veya naproksen gibi nons-
teroidal antiinflamatuar ajanlar, siklofosfamid, metotrek-
sat, klorambusil (pulse steroid tedavisiyle birlikte), klofaz-
imin, tetrasiklin, doksisiklin ve siklosporin rekirrens
gosteren olgularda alternatif olarak kullaniimaktadir
(2,10,11,14). Tdm bu ilaglarin etki mekanizmalarindaki
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ortak o6zellik basta notrofillerin kemotaksis ve migras-
yonunun inhibisyonu olmak uzere gesitli nétrofil fonksiy-
onlarini etkilemeleridir (2,11). Ayrica siklosporin IL-1
yapimini azaltarak da etki etmektedir (10). isotretinoin bir
vakada etkili bulunurken diger bir vakada ekzazerbas-
yona neden olmustur (10).

Klasik/idiopatik ve paraneoplastik tip Sweet sendro-
mu arasinda kesin klinik ve histopatolojik farkliliklar bu-
lunmadigindan 6zellikle rekirrens gdsteren, st solunum
yolu enfeksiyonu o6yklisi vermeyen, mukozal tutulumu
olan, lezyonlarinda biller, Ulserasyonlar ve heterojenite
gorulen, anemi, trombositoz, trombositopeni, nétroflli ye-
rine noétropeni gibi anormal laboratuar bulgulari olan
hastalarin 6zellikle myeloproliferatif malignensiler agisin-
dan izlenmesi 6nerilmektedir. Zira diger bircok paraneo-
plastik sendromun aksine Sweet sendromu malig-
nensinin kuratif tedavisinin mumkin olabilecegi c¢ok
erken devrelerinde goérilebilmekte ve tiumor reklrensin
habercisi olabilmektedir (2,4,10). Hastamizi izleye-
bildigimiz sire iginde klinik ve laboratuar bulgularinda
herhangi bir anormallik tespit edemedik. Ancak bu hasta-
larin malignensi gelisimi agcisindan daha uzun sire takip
edilmeleri yararli olacaktir kanisindayiz.
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