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Ozet

Abstract

Sweet sendromu akut febril nétrofilik dermatoz olarak
tanimlanan bir deri hastaligidir. Infeksiyon hastaliklarina, malig-
nitelere eslik edebilir. En sik akut myeloblastik 16semide gorlir.
Kortikosteroid tedavisine dramatik olarak iyi yanit verir. Burada
kortikosteroid tedavisine hizla yanit veren Sweet sendromlu bir
AML M4 olgusu sunulmustur. (Haseki Tip Bulteni 2010; 48: 44-6)
Anahtar Kelimeler: Myelomonositik 16semi, Sweet sendromu,
AML-M4, billéz lezyonlar

Sweet's syndrome is a skin disease, which can be described as acute
febrile neutrophilic dermatosis and can accompany infectious
diseases and malignancies. Sweet's syndrome is most often seen
with myeloblastic leukemia. There is dramatically good response to
corticosteroids in this syndrome. Here, we present a case of AML-M4
and Sweet's syndrome, who responded rapidly to corticosteroid
treatment. (The Mediical Bulletin of Haseki 2010, 48: 44-6)

Key Words: Myelomonocytic leukemia, Sweet's syndrome,
AML-M4, bullous lesions

Giris

Akut Myeloid Losemi (AML); hematopoetik dncli hiicre-
lerde edinsel bir somatik mutasyon sonucu gelisen klonal bir
hastaliktir (1). Akut myeloid I6semiler her yil yaklasik olarak
2.3/100.000 oraninda goruldr (2). Myelomonositik 16semi
tim AML vakalarinin % 20-30'unu olusturur. Akut myeloid
|6semilerde M4 alt tipindeki 16semi hiicrelerini myeloid ve
monositik farkllasma gosteren blastik hiicreler meydana
getirir (1,2). Halsizlik, istahsizlik, kilo kaybi, infeksiyon ile ve-
ya infeksiyona bagl olmadan ates, anormal hemostaz bul-
gulari (kanama, ciltte kolay morarma) olabilir. Fizik muaye-
ne sirasinda lenfadenomegali, hepatosplenomegali, sternal
hassasiyet saptanabilir.

Sweet Sendromu; etyolojisi bilinmeyen, nadir gorilen,
genellikle infeksiyonlar (Ust solunum yolu, gastrointestinal
sistem), inflamatuar hastaliklari, gebeligi, bazi ilaclarin kulla-
nimini, hematolojik maligniteleri, otoimmun hastaliklari ve
solid organ timorlerini takiben ortaya cikan ates, periferik
|6kositoz, ylz, boyun, Ust ekstremitelerde agrili, eritemli

psodovezikiller ve buller ile karakterize, histopatolojide vas-
kdlit olmadan dermal notrofilik infiltrasyonla seyreden bir
dermatozdur (3-6). En sik AML'lerde gorilir (7,8).

Burada bir AML M4 olgusuna; tipik lezyonlari ve tani kri-
terlerinin pek cogu ile eslik eden, kortikosteroid tedavisine
yanitl bir Sweet sendromu olgusu sunmayi ve bu sayede ¢o-
gunlukla malignitelere eslik eden bu sendromun lezyonlari-
nin klinisyenler tarafindan taninmasini saglamayi amacladik.

Olgu

Kirk yedi yasindaki kadin hasta halsizlik, yaygin viicut ag-
risi, ates yikselmesi sikayetleri ile acil dahiliye poliklinigimize
basvurdu. Hemograminda anemi, I6kositoz, trombositopeni
saptanmasi Uzerine hastanemize yatirildi. Hastanin fizik mu-
ayenesinde genel durumu orta-yi, kan basinci 110/60 mmHg,
nabiz 120/dk, ates 38°C idi. Kardiyak muayenede tim
odaklarda 1-2/6 sistolik Gfurim mevcut idi. Batin muayene-
sinde hassasiyet veya organomegali saptanmadi. Lenfade-
nopati saptanmadi. Hastanin gelisinde herhangi bir cilt lez-
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yonu yoktu. Laboratuvar incelemelerinden hemograminda;
[6kosit: 105000/uL, RBC: 1.390.000/pL, Hgb: 5.8 gr/dL,
Hct: %16.3, MCV: 117 fL, trombosit: 47.000/uL, ESR: 140
mmy/saat, CRP: 309 mg/dL olarak saptandi. Biyokimya tet-
kiklerinde ise LDH: 1241 U/L, ferritin: 1454 ng/mL, Urik asit:
8.2 mg/dL olarak bulundu. Diger rutin biyokimya tetkikleri
ve tiroid fonksiyon testlerinde anormallik saptanmadi. Has-
tanin yapilan periferik yaymasinda %2 comak, %5 PNL,
%16 Monosit, %12 Lenfosit, %65 atipik hiicre izlendi. Go-
rilen atipik hicreler heterojen buylklikte, gevsek kroma-
tinli, 2-3 adet nikleol iceren, cekirdek kenar dizensizligi
gosteren, bazilarl monositoid yapida, grantlsiiz bazofilik si-
toplazmali, bir kismi sitoplazmik granul iceren mononukleer
hucreler seklindeydi. Kemik iligi biyopsi sonucunda hucre-
den zengin kemik iligi, diffiiz paternde immatur hicre infil-
trasyonu, myeloid ve eritroid dizilerde baskilanma, sayica
azalmig displastik megakaryositler saptandigi belirtildi. Flow
sitometride: CD13; %67, CD33; %71, CD34; %16, HLA-DR,;
%28, MPO; %46 olarak saptandi. Bu bulgular esliginde “Akut
Myelomonositer Losemi, FAB AML-M4" tanisi konuldu.
Hastanin yapilan tim batin ultrasonografisinde dalak
transvers capl artmis, kranio-kaudal capi normal olarak gorl-
di. Atesli donemlerde gonderilen idrar ve kan kultirlerinde
Ureme olmadi. Hastaya hematoloji konsultasyonu yapilarak
AML'lerde uygulanan standart kemoterapi kirlnin baglan-
masl (Cytosine-arabinoside+Daunorubicine {3+7}) planlandi.
Tedavinin ilk 3 glnd daunorubicine 88 mg yavas inflizyon
seklinde, cytosine-arabinoside 7 giin boyunca 195 mg olarak
1000 cc izotonik icinde 24 saat boyunca yavas inflizyon seklin-
de verildi. Tedavi stresince ek olarak glinde 3000 cc hidrasyon
yapildi, alloptirinol 300 mg/gin, ondansetron HCl 8 mg/gin
verildi. Tedavinin 7. glintinde hastanin ylz, her iki 6n kol ve dir-
sek Ust bolgesinde papulo-vezikiler lezyonlar gelisti ve 1 gln
sonrasinda bu lezyonlar bulloz karakter aldi (Resim 1). Atessiz
seyreden hastanin tekrar 38.5 °C'ye varan ates yUksekligi ol-

du. Mukozal tutulum gozlenmedi. infeksiyon hastaliklari ve
cildiye ile konstlte edilen hastada herhangi bir infeksiyon di-
stinllmezken lezyonlarin lokalizasyonu, karakteri ve tutulum
sekli primer hastalik géz 6ntine alinarak Sweet Sendromu di-
stnuldd. Punch biyopsi yapildi ve biyopsi sonrasi hastaya ste-
roid (iv metilprednizolon 80 mg) ve antihistaminik (feniramin
ampul) tedavi baglandi. Ertesi glin lezyonlarin geriledigi, bk
|6z karakterin kayboldugu gorildu. Deri lezyonlarindan ali-
nan punch biyopsinin histopatolojik incelemesinde; kesitlerde
notrofillerden zengin diffiiz dermatit tablosunun gorildiugu,
ayrica 16semik infiltrasyona rastlanmadigi ve bu bulgularin
sweet sendromu ile uyumlu oldugu belirtildi. Sweet sendro-
muna yonelik verilen tedavi ile takip eden 3 hafta icerisinde
lezyonlar gerileyerek kayboldu (Resim 2). Sonrasinda streoid
dozu da azaltlarak 6. haftada kesildi.

Tartisma

Sweet sendromu ilk kez 1964 yilinda Robert Douglas
Sweet tarafindan akut febril ndtrofilik dermatoz olarak ta-
nimlanan, ates, notrofilik I6kositoz, agrili eritematdz plaklar
ve lezyon bolgelerinde dermiste yogun nétrofilik infiltrasyon
ile karakterize bir deri hastaligidir (6-9). Tipik lezyonlar yz,
boyun ve Ust ekstremitelerde agrili, eritemli psodovezikil-
buller seklinde gordlir (10). Sweet Sendromunda patoge-
nez hentz bilinmemekle beraber bir hipersensitivite reaksiyo-
nu oldugu ve altta yatan malignitenin gidisatindan bagimsiz
olarak kortikosteroid tedavisine dramatik olarak iyi yanit ver-
digi gosterilmistir (11). VUcutta bilinmeyen antijenlere kars
T lenfositlere bagimli hiicresel immun cevapla iliskili oldugu
dustnulmektedir. Bu immun cevap histositler ile notrofillerin
aktivasyonu ve kemotaksisine neden olan cesitli sitokinlerin
aktivasyonu ve salinimi seklinde olmaktadir (10-12).

Sendrom klasik (idiyopatik), malignite ile iliskili ve ilagla-
rin indtkledigi sweet sendromu olarak U¢ grupta sinifland-

Resim 1. Biill6z lezyonlar

Resim 2. Gerilemis cit lezyonlari
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Tablo 1. Sweet sendromu tani kriterleri

Major kriterler
1. Ani baslangicli agrili eritemat6z papul ve plaklar

2. Histopatolojik kanitlar: I6kositoklastik vaskilit olmaksizin yogun notrofilik infiltrat

Minor kriterler
1. Ates>38°C

2. Hematolojik veya visseral maligniteler, inflamatuar hastaliklar, gebelikle birliktelik; dncesinde Ust solunum yolu veya gastrointestinal enfeksiyon

ya da agllama hikayesi
3. Sistemik kortikosteroid ya da potasyum iyodur tedavisine hizli yanit

4. Anormal laboratuvar bulgulari (dort bulgudan t¢linin olmasi): >20mm/h sedimentasyon yuksekligi, pozitif CRP, >8000 /uL I6kositoz, >%70

notrofili

rilabilir. En sik idiyopatik tipi gorilmektedir (13). Sendrom,
genellikle 30-50 yaslari arasinda ortaya cikar. Sweet sendro-
mu sikhiginda herhangi bir irk ve cinsiyet ayrimina rastlan-
mazken idiyopatik ve ilaclarla iliskili olan formu kadinlarda
daha fazla gorilir (14). En sik Akut miyeloid 16semi olmak
Uzere hematolojik malignitelerde sweet sendromu gordlir
(15). Burada sunulan olgu da FAB AML-M4 tanisi konulan
bir hastaydi. Solid organ timérlerinden ise en sik olarak ge-
nitoUriner sistem, meme ve gastrointestinal sistem timorle-
rine Sweet Sendromu eslik eder. Ayrica infeksiyonlar, infla-
matuar bagirsak hastaliklari, sarkoidoz ve gebelik sendroma
eslik edebilir (16). Sweet sendromu tani kriterleri Tablo 1'de
yer almaktadir. Tabloda yer alan her iki major kriter ile be-
raber 2 minor kriterin bulunmasi taniyr koydurur (17). Swe-
et sendromunun standart tedavisi kortikosteroidlerle yapilir.
Sik rekdrrenslerden dolayr uzun sureli distik doz tedavi ge-
rekebilir (14,15). Tedaviye direngli hastalarda diger ilaglar
kullanilabilir. Satlire potasyum iyoddr, kolsisin, dapson, dok-
sisiklin, klofazimin, klorambusil, aspirin, indometazin ve sik-
losporin basarili tedavi secenekleridir (14,15-17).

Sundugumuz olguda da metilprednizolon tedavisinin bir
giin sonrasinda lezyonlarin geriledigi gozlendi. Olgumuzda
billoz karakterdeki lezyonlarin gorilmesi, deri biyopsisinde
dermiste nétrofilik infiltrasyonun goézlenmesi Sweet sendromu
tanisini destekleyen major kriterleri, atesin eslik etmesi, hema-
tolojik malignitenin olmasi ve kortikosteroid tedavisi sonrasi
deri lezyonlarinda hizla gerileme gozlenmesi de Sweet Sendro-
mu tanisini destekleyen mindr kriterleri olugturmaktadir. Ayrr-
ca yaptigimiz literattr taramalarinda da hematolojik malignite-
lerin ortaya ¢lkmasindan aylar 6nce gorilen bazi Sweet sen-
dromu vakalarinin oldugu gorildd, fakat hastamizin hikayesin-
de Oncesine ait herhangi bir lezyon yoktu (18).

Sonug olarak Sweet sendromunun 6zellikle malignitele-
re eslik eden bir hastalik oldugu bilinmeli, hatta maligniteler
ortaya ¢kmadan aylar dnce gorilebildigi de g6z dnine ali-
nirsa bu sendromun malignite tetkiki agisindan bizi uyarma-
si gerektigi dikkatlerden kagirilmamali ve tedaviye iyi yanitli
olsa bile rekirrens gorilebilecedi, boyle bir durumda da ste-
roid tedavisinin distk doz ve uzun sureli yapilmasi gerekti-
gi unutulmamalidir.
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