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Bacaklarda agrili sislik ve dékiintiiler olan
sekiz yasinda erkek hasta

Eight-year old male patient with painful swelling and eruptions in the legs
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Olgu

Daha 6ncesinde saglikli olan sekiz yasinda erkek ¢ocugun bagvurudan on giin éncesinde ishal nedeniyle trimetoprim-sulfa-
metoksazol (TMP-SMX) kullanim 6ykiisii vardi. Bu tedavi altinda bacaklarinda agrl siglikler olugmasi, bes giindiir atesinin
diismemesi ve eklem agrisi olmas tizerine yatirildi. Ozgecmiginde agizda sik aft 6ykiisii diginda bir 6zellik olmayan hastanin
ailesinde de herhangi bir kalitsal veya romatizmal hastalik olmadig: 6grenildi.

Fizik bakisinda viicut agirh@:: 27 kg (50-75p), boy: 125 cm (25-50p), arteryel kan basinci: 100/60 mmHg, yanak mukozasinda
bir adet agril aft, karinda hassasiyet, alt ekstremite ekstansér yiizlerde agrili eritemat6z nodiiller ve sol ayak bileginde artrit
saptandi (Resim 1). Hastanin kan alinan cilt bolgelerinde piistiiler lezyonlar olustugu gézlendi.

Laboratuvar incelemesinde; tam kan sayiminda l6kositoz (beyaz kiire: 24 000/mm?) ve hafif anemi (hemoglobin: 11,5 g/dL)
vards, trombosit sayisi normaldi (370 000/mm?). Periferik yaymada nétrofil hakimiyeti (%89,7) saptand: ancak atipik hiicre gé-
riilmedi. Akut faz belirtecleri belirgin yiiksekti (C-reaktif protein: 10,9 mg/dL (0-0,8), eritrosit ¢c6kme hizi: 48 mm)/sa, fibrinojen:
908 mg/dL). Kan biyokimyasi ve tam idrar tetkiki normaldi. Bogaz kiiltiiriinde normal bogaz floras: saptandi. Akut gastroen-
terite yonelik yapilan digki mikroskopisi normaldi, rotaviriis antijeni (-) bulundu ve digk: kiiltiiriinde patojen mikroorganizma
tiremedi. Cilt lezyonlan eritema nodozum olarak degerlendirilen, 6ncesinde ishal &ykiisii ile, uzamis ates ve artrit bulgulan
olan hastada altta yatabilecek nedenlere y6nelik yapilan testlerde; salmonella ve brusella serolojisi (-), viral incelemelerde HBs
Ag (-), antiHBs (+), sitomegaloviriis (CMV) IgM (+), CMV IgG (+), CMV PCR (-), CMV avidite yiiksek pozitif, serum immiinglo-
biilinleri ve kompleman diizeyleri normal, p-ANCA (-), HLABS (-), antiniikleer antikor (-), antidsDNA (-) ve romatoid faktér (-)
bulundu. Saflagtirilmig protein tiirevi (Piirified Protein Derivative-PPD) testi (-), g6z muayenesi, tiim karin ultrasonografisi ve
ekokardiyografisi de normaldi.

Izlemde hastanin atesinin 38,5°C’nin altina diismedigi, sol dirsekte de artrit bulgularinin gelistigi ve lezyonlarinin iist ekstre-
mitelere dogru yayginlastig: gériildii (Resim 2). Bu asamada deri biyopsisi yapildi.
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Resim 1. iki tarafli ayak bilegi artriti ve alt ekstremitede erite-
matéz nodiiller

Tani: Sweet sendromu

Deri biyopsisinde dermiste perivaskiiler alanda polimorfo-
niikleer 16kositlerin eglik ettigi lenfohistiyositik enfiltrasyon
saptand: (Resim 3). Bu bulgularla Sweet sendromu tanisi alan
hastanin tekrarlanan periferik yayma incelemesi normaldi.
Aile onay1 alinamadigi i¢in kemik iligi incelemesi yapilamadi.
Hastaya 6ncelikle 0,05 mg/kg/giin kolsisin tedavisi bagland:
ancak izlemde bu tedaviye yanut olmadig: gériildii. Bu neden-
le 2 mg/kg/giin agizdan prednizolon bagland: ve tedavinin
ikinci gliniinden itibaren hastanin atesginin tamamen dustii-
gu ve lezyonlarinin geriledigi gériildii. Klinik bulgulan hizla
diizelen ve akut faz reaktanlari normale dénen hasta taburcu
edildi. Ayaktan izlemde prednizolon dozu giderek azaltilarak
sekizinci haftanin sonunda kesildi. Hastanin birinci yilin so-
nunda klinik ve laboratuvar olarak normal oldugu gériildd.

Tartisma

Sweet sendromu ilk kez 1964’de Robert Douglas Sweet tara-
findan tanimlanan akut febril nétrofilik dermatozdur (1). Bu
sendrom ates, nétrofili ve enflamatuar cilt lezyonlari ile belir-
gin olup, cocuklarda nadirdir (2-4). Olgularin ancak %5-8 ka-
dar1 ¢cocukluk ¢aginda ortaya cikar (3, 5, 6). Cogunlukla idiyo-
patik olmakla birlikte etiolojide enfeksiyonlar (6zellikle akut
gastroenteritler ve tist solunum yolu enfeksiyonlari), asilar,
ilaglar, immiin yetersizlik sendromlar, sistemik lupus erite-
matozus ve dermatomiyozit gibi kolajen doku hastaliklari, ve
neoplastik hastaliklar (cocukluk ¢aginda en sik akut miyelosi-
ter 16semi) yer alir (6-11). Patojenezi tam olarak bilinmemekle
birlikte tetikleyici etmenlerin (bakteriler, viriisler, timér an-
tijenleri veya ilaglar) asir1 duyarlilik reaksiyonuna yol agarak
hedef organlarda proenflamatuar sitokin salinimim arttirdi-
g1, boylelikle nétrofil ve histiyosit enfiltrasyonuna yol actig
6ne strtilmektedir (2, 8). Deri lezyonlarinin histopatolojik in-
celenmesinde vaskiilit olmaksizin orta ve iist dermisin olgun-
lagmug nétrofiller ile yogun enfiltrasyonu saptanir (12, 13).

Sendromun doékiintiileri hastaliga 6zglidiir ve tani koydu-
rur. Olgumuzda oldugu gibi lezyonlar akut baglangicli, agrili,
keskin siirh eritemat6z plaklar veya nodiiller seklindedir.
Asimetrik dagilim gosterir, tek veya cok sayida lezyon olup

Resim 2. Sol dirsekte artrit ve list ekstremitede eritematéz
nodiiller

Resim 3. Cok kath yassi epitel altinda perivaskiiler lenfohisti-
yositik enfiltrasyon (HE x100)

sekil ve boyutlar: farkl: olabilir. Ozellikle biilléz lezyonlar gibi
atipik lezyonlari olan olgularda malinite 6n planda diigtiniil-
melidir (14).

Akut gastroenteritlerin ve ilaglarin Sweet sendromunu tetik-
leyebilecegi bilinmektedir. Olgumuzda hastanemize basvu-
rudan on giin énce basglayan akut gastroenterit ve buna y6-
nelik TMP-SMX kullanimi oldugu bilinmekteydi. Literatiirde
cocuklarda TMP-SMX kullanimu ile iligkili Sweet sendromu
bildirilmistir (15). Bu nedenle her iki durumunda olgumuz-
daki klinik tabloyu tetiklemis olabilecegini diistinmekteyiz.

Olgumuzda CMV IgM ve IgG pozitifligi vard1. Bunun tizerine
yapilan CMYV avidite yiiksek pozitif ve CMV PCR da (-) bu-
lundu. Dolayisiyla hastada aktif CMV enfeksiyonu olmadig:
ancak yakin dénemde gegirilmis CMV enfeksiyonu oldugu
distiniildi. Literatiirde Sweet sendromunun CMV enfeksiyo-
nu ile iligkisini gésteren yayinlar vardir (16). Bu nedenle ol-
gumuzda CMYV enfeksiyonunun da bir diger tetikleyici etmen
olabilecegi kanisina varild.

Hastalarda derideki nétrofil enfiltrasyonunun yani sira tiim
diger organlarda da steril nétrofilik enflamatuar bir siire¢ gé-
riilebilecegi bilinmektedir. Bu nedenle hastamizda da oldugu
gibi tiim Sweet sendromlu olgularda steril bir artrit tablosu
goriilebilir (2, 17). Hastalarda mukoza tutulumu da nadir
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olmayan bir bulgudur. Genellikle {ist solunum ve sindirim
yollarinda olgumuzda oldugu gibi aftéz lezyonlar saptanir
(2, 18). Sweet sendromunun cilt bulgularinin diger nétrofi-
lik dermatozlardan (eritema miiltiforme, eritema nodozum,
piyoderma gangrenozum, lokositoklastik vaskdilitler ve en-
feksiyonlar gibi) ayirici tanmisinin yapilmas: gerekmektedir
(8, 19). Nitekim bizim hastamizda da ilk bagvuruda cilt lez-
yonlari eritema nodozum olarak degerlendirildi. Olgumuz-
da ek olarak agizda sik tekrarlayan aft éykiisii bulunmaktay-
di. Bagvuru aninda da yanak mukozasinda bir adet agrih aft
oldugu gériildi. Beraberinde artrit ve paterji pozitifligi olan
hastada Behget hastalig1 olabilecegi diistintildii. Ancak Behget
hastalig1 icin 6nemli él¢iit olan tiveit ve genital aft hastamiz-
da saptanmad: ve HLABS (-) bulundu. Sweet sendromunda
da paterji pozitifligi olabilecegi bilinmektedir (5). Hastamizin
deri biyopsisi Sweet sendromu tanis1 koydurdu. Bununla be-
raber literatiirde Behget hastaliinin Sweet sendromunun alt-
ta yatan nedenlerinden biri olabilecegi bildirilmektedir (20).
Bu nedenle her ne kadar olgumuzda enfeksiy6z nedenlerin
veya ila¢ kullaniminin tetikleyici etmen oldugu disiiniilmiis
olsa da uzun dénemde bu hastanin Behcet hastalig1 agisindan
da takip edilmesi gerektigi kanisina varildi.

Hastaligin tamisinda tipik cilt lezyonlar: ve biyopsi bulgusu
gibi 6nemli iki 6l¢title birlikte; ates ve tetikleyici etmenlerin
varhig: (enfeksiyon, malinite, enflamatuar hastalik gibi) anor-
mal laboratuvar bulgular (akut faz reaktan yiiksekligi, l6kosi-
toz ve nétrofili) ve steroid tedavisine hizli yanit vermesi gibi
6nemli olgiitlerden en az iki tanesinin olmas: gerekmektedir
(12). Hastamiz tiim bu 6lciitleri tasimaktaydi. Cilt lezyonla-
rimin histopatolojik incelemesinde belirgin bulgu {ist-orta
dermiste yogun nétrofil enfiltrasyonu olmasidir (1, 21). Has-
tamizin cilt biyopsisinde ise nétrofillerle beraber daha ¢ok
histiyositten zengin bir enfiltrasyon izlenmistir. Son litera-
tuirlerde giderek artan sayida hastaliin histiyositten zengin
formu bildirilmekte ve dolayisiyla bunun ayn bir tiirden ¢ok
hastaligin gelisimsel bir evresi oldugu diistiniilmektedir (22).

Hastalarda tedavideki ilk secenek kortikosteroidlerdir. Tedavi
dozunun ilk on giin boyunca 1 mg/kg/giin olarak verilmesi
&nerilir (23). Ozellikle gocuklarda steroid tedavisi hizla azaltil-
di1g1 zaman alevlenmelerin daha ¢ok goériildiigii bilinmekte-
dir (8). Bu nedenle steroid dozlarinin yavas yavag azaltilmasi
onerilir. Cocuklarda Sweet sendromunun steroid tedavisine
erigkinlere kiyasla daha direncli olabilecegi bilindiginden
tedavinin bes aya kadar stirdiiriilebilecegi belirtilmektedir
(23). Kolsisin veya potasyum iyodiir tedavilerinin de tek ba-
sina veya steroidlerle birlikte kullanilmasimin yiiz giildiiri-
cii sonuglar verdigi bildirilmektedir (24). Hastamizda Sweet
sendromu tamisi konduktan sonra altta yatabilecek malinite
olasiligini dislamak amaciyla kemik iligi incelemesi yapilmasi
planlandi. Ancak bu tetkik icin ailenin onay: alinamad:. Di-
ger solid organ malinitelerini saf dis1 etmek amaciyla yapilan
boyun, gégiis ve st karin bilgisayarli tomografileri normal
bulundu. Hastaya ilk secenek olarak steroid yerine kolsisin
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tedavisi verildi. Bununla beraber hastanin kliniginde hi¢ bir
diizelme olmadiginin gériilmesi tizerine hastaya oral pred-
nizolon tedavisi uygulandi ve ikinci giinden itibaren belirgin
yanit alindu.

Sweet sendromu hastalarin %30’unda bir veya birden fazla sik-
likta tekrarlayabilir (8). Tekrarlarin daha ¢ok malinitelerle ilis-
kili Sweet sendromlu olgularda gériildiigii bilinmektedir (25).
Bununla beraber hastamizin bir yillik izlemi sirasinda alev-
lenme veya malinite gelisimi saptanmad.

Sonugta bu olgu uzamug ates ve cilt dékiintiisii olan hastalar-
da ayiricl tanida Sweet sendromunun diisiiniilmesi gereklili-
gi agisindan hatirlaticidir. Sweet sendromunda tipik bulgular
olan ateg, 16kositoz, nétrofili ve belirgin cilt lezyonlarinin yam
sira diger organlar1 da etkileyebilen nétrofilik enflamatuar
slirece bagh olarak agrili aftéz lezyonlar ve artrit saptanabi-
lecegi akilda tutulmalidir. Hastamiz CMV enfeksiyonu, akut
gastroenterit ve TMP-SMX kullanimi gibi bir¢ok etiolojik
etmenin Sweet sendromu gelisiminde yer alma olasihginin
gbzden gecirilmesi nedeniyle ilging ve egiticidir. Bunlara ek
olarak Sweet sendromunun ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen
bir hastalik olmasi, hastalarda yineleme, malinite veya Behget
hastalig: gelisimi agisindan uzun dénem izlemin énem tagi-
digin1 vurgulamak amaciyla sunulmustur.

Hasta Onam:: Yazili hasta onami bu ¢aligmaya katilan hastanin aile-
sinden alinmigtir.
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