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OZET Sweet sendromu (SS), akut atesli nétrofilik bir dermatozdur.
Etiyolojisinde inflamatuar ve otoimmiin hastaliklar gibi pek ¢ok etken
bildirilmistir. Bu makalede, iilseratif kolit tanisiyla izlenen ¢ocuk has-
tada geligsen SS sunulmus ve literatiir esliginde tartigilmistir. SS hem
iilseratif kolit hastaligina hem de kullanmakta olduklar1 azatioprin
(AZT) tedavisine bagli olarak goriilebilmektedir. Olgumuz ¢ocuk acil
servisine, yliksek ates ve eritematdz plaklarla bagvurdu. Laboratuvar
incelemesinde; 16kositoz, nétrofili, eritrosit sedimantasyon hizi ve C-re-
aktif protein yiiksekligi mevcuttu. Deri lezyonlarmin histopatolojik in-
celemesinde, SS ile uyumlu olarak nétrofilik dermatoz saptandi. AZT
iliskili SS tanisini diglamak amagli AZT tedavisi sonlandirilan hastanin
izleminde AZT ile oral challenge sonrasi tekrar dokiintiilerinin olma-
mast ile ilag iligkili SS tanis1 diglandu. Sistemik glukokortikoid tedavisi
ile hastanin ates ve dokiintiisii tamamen gegti ve izleminde tekrarla-
mad1. Yiksek atese eslik eden akut baslangigh eritematoz plak ya da
nodiillerin varliginda, histopatolojik degerlendirme ve klinik bulgularla
birlikte SS tan1 kriterlerini karsilayan hastalara erken donemde siste-
mik glukokortikoid tedavisi baslanmalidir.

Anahtar Kelimeler: Azatioprin; pediatrik iilseratif kolit;
Sweet sendromu

ABSTRACT Sweet syndrome (SS) is an acute febrile neutrophilic der-
matosis. Many factors such as inflammatory and autoimmune diseases
have been reported in its etiology. In this article, SS, which developed
in a pediatric patient with ulcerative colitis, was presented and dis-
cussed in the light of the literature. SS can be seen both due to ulcera-
tive colitis and azathioprine (AZT) treatment. Our case presented to the
emergency department with high fever and erythematous plaques. Lab-
oratory examination revealed leukocytosis, neutrophilia, high levels of
both of erythrocyte sedimentation rate and C-reactive protein.
Histopathological examination of biopsies taken from skin lesions re-
vealed neutrophilic dermatosis consistent with SS. AZT treatment was
discontinued in order to exclude the diagnosis of AZT-associated SS,
however drug-related SS was excluded due to the absence of relapses
after oral challenge with AZT. With systemic glucocorticoid therapy,
the patient’s fever and rash completely resolved and did not recur in
the follow-up. Patients with acute onset erythematous plaques or nod-
ules and high fever who have been diagnosed with SS based on
histopathological analysis and clinical findings should be started on
systemic glucocorticoids as soon as possible.

Keywords: Azathioprine; pediatric ulcerative colitis;
Sweet syndrome

Akut atesli notrofilik dermatoz olarak da bilinen
Sweet sendromu (SS) hassas eritematdz plaklar veya
nodiiller, ates, artralji, oftalmolojik belirtiler, bas ag-
r1s1, oral veya genital lezyonlarla seyreden nadir bir
hastaliktir.! Etiyolojisinde inflamatuar, otoimmiin has-
taliklar, ilag toksisitesi, malignite gibi pek ¢cok neden
bildirilmektedir. SS nadiren iilseratif kolitin ekstrain-
testinal tutulum bulgusu olarak goriilebilmektedir.”? Bu
makalede, iilseratif kolit seyri sirasinda SS gelisen bir
olgu sunulmus ve literatiir esliginde tartigilmustir.

I OLGU SUNUMU

Ulseratif kolit tanistyla takip ve tedavi edilen 14 ya-
sinda erkek hasta steroid azaltma periyodunda oral
prednizolon (20 mg/giin), mesalazin (60 mg/kg/glin)
ve azatioprin (AZT) (1,4 mg/kg/glin) almaktayken,
cocuk acil servisine yiiksek ates ve son giinlerde olu-
san tlim ekstremitelerde bulunan agril eritemat6z lez-
yonlar nedeniyle getirildi. Hastanin bagvuru sirasinda
ishal ya da kanli digkilama sikdyeti bulunmamak-
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tayd1. Pediatrik Ulseratif Kolit Aktivite indeksi 10
puan olarak degerlendirildi.

Fizik muayenesinde, viicut sicakligi 39,3°C,
nabiz 110 vuru/dk, solunum sayis1 20/dk, viicut agir-
l1g1 72 kg (90-97P), boyu 172 cm (75-90P) idi. Her
iki alt ve Uist ekstremitelerinde yaygin, ciltten kabarik,
agrili, eritematoz plaklar ve pistiiler deri lezyonlari
mevcuttu (Resim 1). Diger sistem muayeneleri nor-
maldi.

Laboratuvar incelemelerinde, hemoglobin 12,4
g/dL, beyaz kiire sayis1 17.800/mm?, trombosit sayisi
414.000/mm?,
mm/saat, C-reaktif protein 125 mg/L (normal<5
mg/dL), uluslararas1 normallestirilmis oran 1,0 ola-

eritrosit sedimantasyon hizi1 65

rak 6lgiildii. Tam idrar analizi normaldi. Hastanin acil
servisdeki tetkikleri sonucunda ates odagina yonelik
enfeksiyoz bir etken saptanmadi. Hasta ileri tetkik ve
tedavi amaciyla yatirildi. Hasta cilt lezyonlar da ol-
masi nedeniyle dermatoloji uzmani ile konsiilte edildi
ve eritematdz plaklardan punch biyopsisi alindi.

Hastanin servis izleminde atesinin devam etmesi
nedeniyle hastalik alevlenmesi olasiligina yonelik

RESIM 1: Hastanin acil servis bagvurusunda alt ekstremitesindeki eritematéz
plaklar.
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olarak iilseratif kolit aktivitesinin degerlendirmesi
amacli kolonoskopik degerlendirme yapildi. Kolo-
noskopi bulgulart normal olarak degerlendirildi.

Hastanin, hastane yatisinin 4. giiniinde aralikli
yliksek atesi devam ediyorken, nodiiler lezyonlar
pistiiler karakterde lezyonlara doniistii. Piistiiler
deri lezyonlarindan siiriintii incelemesi ve kiltiirii
gonderildi. Siiriintii incelemesinde nadir polimorfo-
niikleer I6kositler mevcuttu ve mikroorganizma go-
rillmedi. Siriinti kiltirlindeyse mikroorganizma
izole edilemedi.

Etiyolojiye yonelik yapilan incelemeler gerce-
vesinde kardiyak muayenesi ve ekokardiyografisi
normal olarak degerlendirildi. G6z konsiiltasyo-
nunda, tiveit ve bagkaca anormal bulgu saptanmadi.
Kan kiltiirti, diski kiiltiirii ve idrar kiiltiiriinde mik-
roorganizma izole edilemedi. Ayiric taniya yonelik
yapilan incelemelerde, antidoku transglutaminaz im-
miinoglobulin A ve antidoku transglutaminaz immii-
noglobulin G degerleri negatifti. Ailevi Akdeniz atesi
[familial Mediterranean fever (FMF)] genetik mutas-
yon taramasi sonucu FMF mutasyonu saptanmadi.

Cilt biyopsisi histopatolojisinde SS ile uyumlu
olarak; list, orta ve derin dermiste perivaskiiler ve
interstisyel dermatit (ndtrofil, 16kosit ve lenfosit
agirlikll), fokal intraepidermal piistiil olusumu,
subkutan6z yag dokusunda hafif lobiiler pannikiilit
bulgular1 mevcuttu (Resim 2). Immiinfloresan ince-
lemede, spesifik immiinkompleks birikimi saptan-
madi. Hastaya mevcut klinik ve histopatolojik
bulgularla SS tanis1 konuldu.

Hastaneye yatisinin 6. giiniinde ates yiiksekligi
devam ederken SS’nin AZT tedavisi ile iliskili ola-
bilecegi diisiiniilerek, AZT tedavisi sonlandirildi.
Hastanin SS tedavi protokoliine gore sistemik gluko-
kortikoid dozu artirildi (oral prednizolon 30 mg/giin).
Bu diizenlemeleri takiben yaklasik 48. saatten itiba-
ren atesi yiikselmedi. Hasta oral prednizolon ve oral
mesalazin tedavisi ile taburcu edilerek, izleme alindi.
Iki hafta sonraki kontrol muayenesinde ekstremite-
lerdeki lezyonlarinda belirgin klinik diizelme go-
rildi, az sayida pistiiler lezyonlar mevcuttu (Resim
3, Resim 4).

Hastada AZT ile iligkili SS tanisin1 degerlendir-
mek amaciyla AZT tedavisi yeniden baglanarak, oral
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RESIM 2: Cilt biyopsisinin histopatolojik incelemesinde piistiil, perivaskiller ve hafif
interstisyel dermatit goriinimi (100X blytitme, hematoksilen-eozin boyamasi).

RESIM 3: Hastanin taburculuk dncesindeki alt ekstremitedeki piistiiler lezyonlari.

RESIM 4: Hastanin taburculuk dncesindeki tist ekstremitedeki piistiiler lezyonlari.

provokasyon uygulandi, tekrar dokiintiisii ve atesi ol-
madi. Bu sekilde ilag iliskili SS tanist da dislanmig
oldu. Hastaya 4 hafta 30 mg/giin oral prednizolon te-
davisi sonrasi tekrar sistemik glukokortikoid doz az-
altilmasi semasina devam edilerek, glukokortikoid
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tedavisi sonlandirildi. Hasta hdlen AZT ve mesalazin
tedavisini almaya devam etmektedir.

Hastanin ebeveynlerinden olgu sunumu i¢in ya-
zil1 onam almmustir.

I TARTISMA

SS ilk kez 1964 yilinda Robert Douglas Sweet tara-
findan tanimlanmis olan akut atesli nétrofilik bir
dermatozdur. Lezyonlar gdvde, ekstremiteler veya
yiizde goriilebilmektedir.>* Hastalik klasik, malig-
nite iliskili ve ilaca bagli SS olarak 3 alt grupta
smiflandirilmaktadir.* Klasik SS etiyolojisinde, en-
feksiyonlar, inflamatuar hastaliklar, maligniteler,
otoimmiin hastaliklar ve hamilelik bildirilmistir. Va-
kalarin yartya yakininda da bir neden gosterileme-
mektedir.>®

SS tanis1t major ve mindr tan1 kriterleri temel ali-
narak konulmaktadir (Tablo 1). Tan1 kriterlerindeki
major kriterlerin tamamina ek olarak 4 minér kriter-
den en az 2’sinin varligi SS’de tan1 koydurucudur.’
Literatiirde SS gelisen ¢ocuk hastalar da bildirilmig-
tir.>#1? Hastamizin klinik ve histopatolojik bulgulart
SS tani kriterlerinin tamamini karsilamaktaydi.

Inflamatuar bagirsak hastaliklarinin seyrinde ku-
tandz lezyonlar yaklasik %15 oraninda goriilebil-
mektedir. Bu lezyonlardan en sik goriilenleri eritema
nodozum, piyoderma gangrenozum, oral aftdz lez-
yonlar ve SS’dir. SS hem {ilseratif kolit hem de Crohn
hastaliginda bagirsak hastaliginin siklikla aktif infla-
masyonunun oldugu dénemde goriiliir ancak aktif
donem disinda da goriilebilmektedir.!" Inflamatuar
bagirsak hastaliklarinda SS iliskili cilt lezyonlarinin
uygun tedavi yaklagimlariyla haftalar igerisinde skar

TABLO 1: Sweet sendromu tani kriterleri.

Major kriterler

1. Ani baslangigli eritemat6z plak ya da noddiller

2. Dens nétrofilik infiltrasyonun histopatolojik bulgusu
(I6kositoklastik vaskiilit olmaksizin)

Mindr kriterler

1. Ates >38 °C

2. inflamatuar hastalik, gebelik, tist solunum yolu enfeksiyonu,
gastrointestinal enfeksiyon ya da asi iligkili

3. Sistemik glukokortikoid ya da potasyum iodide belirgin
klinik yanit gstermesi
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TABLO 2: llag iliskili Sweet sendromu tani kriterleri.

Ani baglangicli agrili eritematéz plak ya da nodiller

Dens nétrofilik infiltrasyonun histopatolojik bulgusu

(I6kositoklastik vaskilit olmaksizin)

Ates >38 °C

ilag alimi sonrasi klinik bulgularin ortaya gikmasi ya da oral challenge ile
bulgularin tekrarlamasi

Stipheliilacin kesilmesi sonrasi klinik bulgularin gerilemesi ya da

sistemik glukokortikoid tedavisine belirgin Klinik yanit

birakmaksizin iyilestigi bildirilmektedir.'> Hasta-
mizda cilt lezyonlari sistemik tedavisinin steroid doz
azaltim protokolii sirasinda 20 mg/giin prednizolon
ve AZT (2 mg/kg/giin) tedavi almaktayken ortaya
¢ikti. Hastamizin steroid dozu 30 mg/giine ¢ikilarak
ve AZT tedavisi kesilerek tedaviye devam edildi. Te-
davinin 2. haftasinin sonunda lezyonlar skar birak-
maksizin tamamen iyilestiler.

Ilag iliskili SS’den sorumlu olarak bildirilen ilag-
lardan bir tanesi de iilseratif kolit tedavisinde siklikla
kullanilan bir immiin modiilator ajan olan AZT dir.
Ilag iliskili SS tanis1 i¢in ila¢ alimi sonrasi klinik bul-
gularin ortaya c¢ikmasi, siipheli ilacin kesilmesiyle
klinik bulgularin gerilemesi ve oral provokasyon ile
bulgularin tekrarlamasi tani kriterlerinin tamaminin
bulunmasi gerekmektedir (Tablo 2)."31*Tlag iliskili
SS tedavisinde de glukokortikoidler kullanilmaktadir
ancak bu hastalarda sorumlu ila¢ tedaviden ¢ikaril-
madiginda, hastaligin bulgularinin devam ettigi bil-
dirilmektedir.'® Hastada ilag iligkili SS tanisim
dislamak i¢in AZT tedavisi sonlandirildi. Glukokor-
tikoid tedavisi ile tiim cilt lezyonlar1 geriledikten
sonra SS acisindan siipheli ilag olan AZT ile hastaya
oral provokasyon uygulandi. Oral provokasyon son-
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ras1 hastada SS tekrarlamadig: goriilerek, AZT ilis-
kili SS tanis1 diglanmustir.

Sonug olarak SS iilseratif kolitin seyri sirasinda
goriilebilen nadir bir bagirsak dis1 bulgusudur. Ulse-
ratif kolitli hastalarda SS’nin bir nedeni olarak 6ne
¢ikan AZT tedavisini sonlandirmadan 6nce bu duru-
mun ilseratif kolitle de iliskili olabilecegi akilda tu-
tulmali, ates ve dokiintii birlikteliginde hastalar bu
yonden de arastirilmalidir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantisi bulunan herhangi bir ilag firmasindan, tibbi alet,
gereg ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya herhangi
bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siirecinde, ¢alisma
ile ilgili verilecek karart olumsuz etkileyebilecek maddi ve/veya

manevi herhangi bir destek alinmamigtir.

Cikar Catismast

Bu ¢aligma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢tkar ¢atismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite iiye-
ligi veya iiyeleri ile iligkisi, danigsmanlik, bilirkisilik, herhangi bir

firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer durumlart yoktur.
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