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Aydın ve Saraç. Sweet Sendromu

Akut febril nötrofilik dermatoz olarak da bilinen Sweet sendromu, ani başlangıçlı ağrılı, eritemli, papül ve plaklar, ateş, nötrofilik lökositoz 
ve dermiste yoğun nötrofil infiltrasyonu ile karakterize enflamatuvar bir hastalıktır. Sweet sendromunun semptom ve lezyonları sistemik 
steroid tedavisi başlandıktan sonra hızlıca düzeldiğinden bu sendromun akılda tutulması ve farklı klinik yüzlerinin bilinmesi gereksiz 
cerrahi ve medikal tedavilerin önlenmesi açısından önemlidir.

Anahtar Kelimeler: Sweet sendromu, farklı klinik yüzleri, akut febril nötrofilik dermatoz, büllöz, nekrotizan, subkütan

Sweets syndrome, also referred to as acute febril neutrophilic dermatosis, is an inflammatory disease characterized by abrupt onset of 
pain, red papules and plaques, fever, neutrophilic leukocytosis, and dermal neutrophilic infiltrate. Since the symptoms and lesions of 
Sweet syndrome resolve rapidly after the systemic steroid therapy, knowing the different clinical aspects of this syndrome is important for 
preventing unnecessary surgery and medical treatment.
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Giriş
Sweet sendromu (SS) ilk kez Dr. Robert Douglas Sweet tarafından 
1964 yılında “akut febril nötrofilik dermatoz” olarak tanımlanan, 
ağrılı enflamatuvar papül ve nodüllerden oluşmuş, eritemli plaklar, 
ateş, nötrofilik lökositoz ve dermiste yoğun nötrofil infiltrasyonu ile 
karakterize sistemik enflamatuvar bir hastalıktır (1-7).

SS’nin insidansı tam olarak bilinmemektedir, yaygın olmayan 
bir hastalık olup tüm dünyada ve tüm ırklarda görülebilmekle 

birlikte Japonya’da daha sıktır (3). SS’nin patogenezi tam 
olarak bilinmemektedir, ancak genetik yatkınlık, hipersensitivite 
reaksiyonu ve sitokinlerin bozulmuş regülasyonu ile ilgili olduğunu 
düşündüren bazı teoriler vardır (1-7).

Klasik (idiyopatik), malignite ve ilaç ile ilişkili olmak üzere 
etiyolojisine göre üç alt tipe ayrılmaktadır (1-7).

Klasik SS en sık görülen (%70-80) tip olup, 30-60 yaş 
arası kadınlarda daha fazladır. Enfeksiyonlar, enflamatuvar 
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barsak hastalıkları, otoimmün hastalıklar ve gebelik ile 
ilişkilendirilmektedir. Kliniğinde 38 °C ateş, nötrofili, hassas, ağrılı, 
eritemli veya morumsu papül, plak, nodül şeklinde deri lezyonları 
oluşur (1-7). 

Malignite ilişkili (paraneoplastik) SS sıklığı %10-40 arasında 
değişmektedir (4,6). Yaşlılarda daha sık, erkek ve kadınlarda 
eşit sıklıkta görülür. Hematolojik malignitelerle özellikle de akut 
myelositik lösemi ile birliktelik sıktır (1-7). Solid tümörlerden ise en 
sık genitoüriner sistem, gastrointestinal sistem ve meme kanserleri 
ile birliktelik görülmektedir (1-8). Bu tipte deri lezyonları klasik 
SS’den farklı olarak vezikülobüllöz, ülseratif veya püstüler karakterde 
atipik lezyonlardır (8). Pyoderma gangrenozum lezyonlarını taklit 
edebilir. Kliniğinde ateş görülmeyebilir, oral mukoza, deri ve diğer 
organ tutulumları daha yaygın ve daha şiddetli olma eğilimindedir. 
Nüksler sıktır. Beraberinde anemi, trombositopeni gözlenebilir (1-8).

İlaçla ilişkili SS ise ilk defa 1986 yılında Su ve Liu (9) tarafından 
trimetoprim-sülfometaksazol ile ilişkili olarak bildirilmiştir. Daha 
sonra retinoidler, diazepam, karbamezepin gibi birçok ilaçlarla 
ve en sık da granülosit koloni stimüle edici faktör ile birlikteliği 
bildirilmiştir (2,6,7). Deri lezyonları klasik SS’ye benzer, ancak 
lezyonlar bazen ödemden dolayı psödo-veziküler veya psödo-
püstüler görünüşte olabileceği gibi bazı hastalarda veziküler veya 
püstüler döküntüler, ekzemaya benzer değişiklikler şeklinde de 
görülebilir. Nadiren plaklarda hedef benzeri görünüm de olabilir 
(2-7).

SS’de lezyonlar sıklıkla tipik olarak baş, boyun ve üst ekstremitelere 
asimetrik olarak yerleşmekle birlikte vücudun herhangi bir yerinde 
görülebilirler (1-8). Koebner fenomeni ve paterji pozitifliği tespit 
edilebilir. Ayrıca eski skarlar üzerinde, lenfödem ve radyoterapi 
alanlarında da deri lezyonları oluşabilir (1-9). Oral, genital lezyonlar 
ve tırnak değişiklikleri görülebilir (1,2).

Artralji, miyalji, genel halsizlik ve baş ağrısı gibi sistemik semptomlar 
eşlik edebilir (1-7). Deri dışında en sık göz tutulumu, ikinci sıklıkta 
kas-iskelet sistemi tutulumu olur (2,10-12). Daha nadir olarak da 
santral sinir sistemi, kardiyovasküler sistem, solunum sistemi ve 
gastrointestinal sistem tutulumu olabilir (2,13-15). Bu organlarda 
da nötrofilik infiltrasyonlar görülebilir, bu nedenle bazı otörler 
tarafından “nötrofilik hastalık” olarak isimlendirilmesi önerilmiştir 
(2-7).

Histopatolojisinde, vaskülit olmaksızın üst dermiste matür 
nötrofillerin yoğun ve diffüz infiltrasyonu ve papiller dermiste 
ödem olması karakteristik özelliktir, ancak nadiren lökositoklastik 
vaskülit bulguları görülebilir (1-7,16,17). Epidermis genellikle 
normaldir, nadiren nötrofiller epidermiste ve adipoz dokuda da 
görülebilir (1-4). Malignite ile ilişkili SS’de subkütan dokuda da 

nötrofilik infiltrasyon, hematolojik malignite ilişkili SS’de olgun 
nötrofillere ek olarak anormal (immatür) nötrofiller olabilir, klasik 
ve ilaçla ilişkili SS’de ise dermal infiltratta nötrofillere ilaveten 
eozinofiller de görülebilir (7). Ayrıca ilk defa Requena ve ark. (18) 
tarafından tanımlanan son zamanlarda histiyositoid SS olarak 
adlandırılan, immatür nötrofillerden zengin bir patolojik varyant 
da vardır (4).

SS’de laboratuvarda en sık nötrofili ile birlikte lökositoz ve eritrosit  
sedimentasyon hızında (ESH) veya C-reaktif proteinde (CRP) artış 
görülür (1-8).

Hastalığın tanısında, 1986 yılında Su ve Liu (9) tarafından 
geliştirilmiş olan tanı kriterleri kullanılır. Tanı için klasik ya da 
malignite ile ilişkili SS’de iki majör ve iki minör kriterin, ilaca bağlı 
SS’de ise beş kriterin varlığı gereklidir.

Majör kriterler:

1. Ani başlangıçlı ağrılı eritemli plak ya da nodüller,

2. Histopatolojik olarak lökositoklastik vaskülit olmadan nötrofilden 
yoğun dermal infiltrasyon.

Minör kriterler:

1. Ateş >38 °C,

2. Öncesinde aşılama veya ilgili enfeksiyonların varlığı, ilgili 
malignite veya enflamatuvar bozukluklara eşlik etmesi, ilaç 
maruziyeti ya da gebelikten sonra ortaya çıkması,

3. Sistemik steroid veya potasyum iyodür tedavisine mükemmel 
yanıt,

4. Anormal laboratuvar bulguları (ESH >20/saat, CRP pozitifliği, 
lökosit >8.000, nötrofili >%70)

İlaca bağlı SS’de ise tanı ilk üç maddeye ilaveten alttaki iki maddenin 
de olması ile konulmaktadır:

1. İlaç kullanımı ve klinik bulgular arasında zamansal ilişki,

2. İlaç kullanımının kesilmesiyle veya sistemik steroid tedavisi ile 
lezyonlarda iyileşme gözlenmesi.

Ayırıcı tanıda enfeksiyoz ve enflamatuvar bozukluklar, neoplaziler, 
sistemik hastalıklar, reaktif eritem/vaskülitler yer almaktadır (1-9).

Lezyonlar genellikle spontan veya tedavi ile skar bırakmadan 
iyileşirler. Rekürrensler 1/3 oranında görülür (1-9). Steroid 
tedavisine hem deri lezyonlarında, hem de deri dışı tutulumlarda 
dramatik cevap alınır. Lokalize deri lezyonları güçlü etkili topikal 
veya intralezyonel kortikosteroidler ile tedavi edilebilir. Antibiyotikler 
genellikle etkisizdir. Potasyum iyodür, kolşisin, indometazin, 
siklosporin, klofazimin ve dapson diğer tedavi seçenekleri arasında 
yer alır. Etretinat, interferon-gamma, intravenöz immünoglobulin,  
siklofosfamid, doksisiklin, metotreksat, biyolojik ajanlar (etanercept, 
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adalimumab, infliksimab), anakinra tedavide etkili olduğu bildirilen 
diğer ajanlardır (19).

Sweet Sendromunun Farklı Klinik Görünümleri 
Büllöz Sweet sendromu: SS’nin daha çok hematolojik 
malignitelerde görülen nadir bir formudur. Klasik SS lezyonları 
üzerinde vezikül ve büller ve pyoderma gangrenozuma benzeyen 
ülserasyonlar ile karakterizedir (20).

El dorsalinin nötrofilik dermatozu: SS’nin genellikle el 
dorsaline, nadiren de palmar bölgeye yerleşimli lokalize formudur. 
Strutton tarafından 1995 yılında “elin püstüler vasküliti” olarak 
tanımlanmış, 2000 yılında Galaria tarafından “el dorsalinin 
nötrofilik dermatozu” olarak adlandırılmıştır. Günümüze kadar 
100’den fazla olgu bildirilmiştir. Genellikle klinikte bül, erozyon ve 
ülserler ile karşımıza çıkar. Lezyonlar çoğunlukla ağrılıdır, nadiren 
de kaşıntılı olabilir. Lezyon kültüründe üreme olmaz. Demografik 
özellikleri, etiyolojisi ve histopatolojik bulguları klasik SS ile benzerlik 
gösterir. Ancak SS’de görülen klasik laboratuvar bulgularına ve 
ateşe daha az rastlanır. Ayırıcı tanıda el dorsaline yerleşmesi, bül 
ve ülserlerin bulunması ve vaskülitin tespit edilememesi ile atipik 
pyoderma gangrenozumdan ayrılır. Tedavisi klasik SS’ye benzerdir. 
Çoğunlukla skar bırakmadan, bazen de pigmentasyon bırakarak 
iyileşir. Genellikle nüks görülmez (21-24).

Dev selülit benzeri Sweet sendromu: Surovy ve ark. (25) 
tarafından (2013) obez ve malignite tespit edilen üç olguda 
bildirilmiştir. Klinikte tekrarlayıcı, gövde veya ekstremitelerde, 
yaygın, dev selülit benzeri 50-100 cm çapında, eritematöz infiltratif 
plak ve büller şeklinde görülür. Nadiren purpurik lezyonlar da 
olabilir. Enfeksiyon tespit edilemez ve tedavide sistemik steroide 
cevap alınır. Bildirilen olguların tümü obez hastalardır (25).

Nekrotizan Sweet sendromu: 2012 yılında Kronshinsky ve 
ark. (26) tarafından immünsüprese üç olguda bildirilmiştir. Daha 
sonra kazanılmış immün yetmezlik sendromu, dermatomyozit, 
enflamatuvar barsak hastalıkları, tekrarlayan polikondrit, romatoid 
artrit ve tiroid hastalıkları ile birliktelik tariflenmiştir. Ateş, ani 
başlangıçlı eritemli/viyolase, ısı artışı olan plaklar şeklinde başlar 
ve doku nekrozu gelişir. Kliniği nekrotizan fasiite benzemekle 
birlikte enfeksiyon tespit edilemez. Paterji pozitifliği görülebilir. 
Histopatolojik incelemede derin nötrofilik infiltrasyon görülür. 
Antibiyotik tedavisine cevap alınamaz. Sistemik steroid tedavisine 
hızlı cevap verir (27).

Histiyositoid Sweet sendromu: 2005 yılında Requena ve ark. 
(18) tarafından SS’li 41 olguda dermal infiltratın histiositlerden 
(monositlerin çeşitli organlarda farklılaşması) değil de, 
histiositoid olarak tariflenen immatür miyeloid hücrelerden 

(immatür nötrofil) oluştuğu bildirilmiştir. Bu olguların 11’inde 
hematolojik malignite tespit edilmiştir. Daha sonra otoimmün 
hastalıklar, malignite, enflamasyon, enflamatuvar barsak 
hastalıkları, ilaçlar ile ilişkili olgular da bildirilmiştir. Yapılan 
retrospektif bir çalışmada miyelodisplastik hastalıklar ile klasik 
tip SS %3, histiyositoid tip SS %32 birliktelik gösterdiği rapor 
edilmiştir (2,19).

Histiyositoid SS’nin deri lezyonları ve tedavisi, klasik SS’ye 
benzerlik göstermekle birlikte lökopeni, hepatosplenomegali ve 
lenfadenopati de görülebilir.

Leukemia kutis ve histiyositten zengin dermatozlardan ayırıcı tanısı 
yapılmalıdır. Periferik kanda immatür miyeloid hücrelerin olmayışı 
ve bcr/abl füzyon geninin negatif olması ile lösemiden ayırt edilir. 
Histiyositoid SS’de miyeloperoksidaz ekspresyonunun olması 
histiyositten zengin dermatozlarla karışmasını önlemek açısından 
önemlidir (18,28,29).

Subkütan Sweet sendromu: Subkütan SS’de, subkütan 
dokuda daha sık lobüler alanda olmak üzere hem lobüler, hem 
de septal alanda yoğun nötrofilik infiltrasyon ile karakterizedir. 
Çoğunlukla miyeloid bozukluklara ve ilaçlara bağlı gelişir. 
Klinikte alt ekstremitelerde 2-3 cm çaplı eritemli nodül şeklinde 
karşımıza çıkar. Klinik olarak eritema nodozuma benzemekle 
birlikte, eritema nodozum histopatolojisinde septal lenfositik 
infiltrasyon görülür. Nötrofilik pannükülitlerin özellikle de alt 
tipi olan nötrofilik lobüler pannikülitlerden, leukemia kutis ve 
id reaksiyonuyla da ayırıcı tanısı yapılmalıdır. Tanıda eksizyonel 
biyopsi tercih edilir (2,30).
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