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Paterji testi pozitifligi ile seyreden sweet sendromu
ve akut miyeloblastik |[6semi birlikteligi
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OZET:
Paterji testi pozitifligi ile seyreden sweet sendromu ve akut miyeloblastik [6semi
birlikteligi

Sweet sendromu (SS); etyopatogenezi tam olarak bilinmeyen febril nétrofilik dermatozdur. Etyolojide
infeksiyonlar ve maligniteler dnemli rol oynar. Olgularin olgularin yaklasik %20'sine malignite eslik
etmektedir ve malignitelerin yaklasik %85'ini Akut miyeloblastik I6semi (AML) olusturmaktadir. SS'lu
olgularda pater;ji testi pozitifligi saptanabilmekle birlikte paraneoplastik SS'lu olgularda nadir gérilen
bir durumdur. Burada AML M4 ve Sweet Sendromunun birlikte gérildiga, paterji testi pozitiflignin
eslik ettigi 80 yasinda bir kadin hasta sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Sweet sendromu, [6semi, paterji testi

ABSTRACT:

Positive pathergy test association with sweet syndrome and acute myeloblastic
leukemia

Sweet's syndrome is a skin disease, which can be described as an acute febrile neutrophilic dermatosis
with unknown etiology. SS can accompany infectious diseases and malignancies. Approximately 20
percent of patients with Sweet's syndrome have an associated malignancy. Most commonly acute
myelomonocytic leukemia, account for 85% percent of the associated malignancies. Pathergy
test positivitiy can be detectable in patients with SS whereas pathergy test positivity is a rare
condition patient with paraneoplastic SS. We report a 80-year-old woman with positive pathergy test
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GiRis

Akut miyeloblastik 16semi(AML); hematopoetik
oncu hicrelerde edinsel bir somatik mutasyon sonra-
si gelisen klonal bir hastaliktir (1). AML cocuklarda
akut [6semilerin %15-20 ve yetiskinlerde %80’ini
olustururlar. AML sikhgi yasla beraber artar; 65 yasin
altindakilerde 1,3/100.000 iken, 65 yas tsttindekiler-
de 12,2/100.000'dir. Genellikle semptomlar ani bas-
langichi ve en sik goriilen semptomlar halsizlik, istah-
sizlik, kilo kaybi, gosterilmis enfeksiyon ve/veya
enfeksiyon olmaksizin atestir. Fizik muayenede
hepatomegali, lenfadenomegali daha az siklikla ster-
num kemiginde hassasiyet saptanabilir (2).

Akut miyeloblastik 16semi’de, anemiye ikincil
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olarak gelismis solukluk, trombositopeniye veya dis-
semine intravaskuler koagtilasyona bagli petesiyal ve
ekimotik lezyonlar, l16semik infiltrasyona bagh loke-
mia kutis veya miyeloid sarkoma gibi bulgular ve
Sweet sendromu (SS) gibi noétrofilik dermatozlar goz-
lenebilmektedir (3).

Sweet sendromu; etyopatogenezi tam olarak bilin-
meyen, primer vaskilit yoklugunda aseptik mattr
notrofil infiltrasyonu ile karakterize bir febril nétrofi-
lik dermatozdur (4). SS’li olgularin yaklasik %20’sine
malignite eslik etmektedir ve malignitelerin yaklasik
%85’ini AML olusturmaktadir (5,6,7). Literatiirde
paraneoplastik SS’de paterji testi pozitifliginin eslik
ettigi olgu sayisi oldukga azdir (8).

Burada AML ve SS’nin birlikte gortlduglve pater-
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ji testinin pozitif saptandigi 80 yasinda bir kadin has-
ta nadir gorulen birliktelige dikkat cekmek amaci ile
sunulmaktadir.

OLGU

80 yasinda kadin hasta Dahiliye poliklinigine 1
aydir devam eden halsizlik, yaygin viicut agrisi, yiik-
sek ates ve bacaklarda deri dokiintusu sikayetleriyle
basvurdu. Hastanin yapilan laboratuar tetkiklerinde
Hb:5,8 gr/dl, Hct:18,4 , MCV:92 fl, MCHC:31,5, gr/
dl Trombosit:187.000 u/L I6kosit:11,700 u/L, sedi-
mentasyon:140 mm/h olarak saptanmasi lzerine

hasta, Dahiliye klinigine malignite 6n tanisiyla yati-
rildi. Hastanin fizik muayenesinde genel durumu
orta-iyi, kan basinci 120/70, nabiz 84/dk idi. Yatisi
esnasinda tibia on ytizdeki yaklasik 2x3 ¢cm boyutla-
rinda, 3-4 adet eritemli, dizgtin sinirh plak lezyon
tespit edildi. Hastaya, periferik yayma, gastroskopi,
kolonoskopisi yapildi, boyun, toraks ve abdominal
bilgisayarli tomografileri cekildi; Jinekoloji konsiil-
tasyonu istendi. Gastroskopi ve kolonoskopik incele-
mede, patoloji saptanmadi, Jinekolojik muayenesi
dogaldi. Goruintileme yontemlerinde hepatomegali
disinda patolojik bulgu saptanmadi. Kollajen doku
hastaliklarina yonelik yapilan tetkiklerde 6zellik sap-

¥

varligi, HEX100
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Sekil 2a, b: Dermisde diffliz tarzda dagihim gésteren yogun nétréfil I16kosit ve niikleer kirintilardan olusan infiltrasyon
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tanmadi. Periferik yaymasinda normokrom normosi-
ter anemiyle uyumlu eritrositler ve %10 oraninda
miyeloblastlar gorildi. Kesin tani icin hastadan
kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisi ve kemik iligin-
den flow sitometri 6rnekleri histopatolojik inceleme-
ye gonderildi. Hastanin tibia 6n ytiztindeki lezyonla-
rin, mor-lividi, papil ve plak karakteri kazandigi ve
plaklarin tGzerinde vezikiler lezyonlar gelistigi goz-
lendi. Benzer lezyonlar kollarda ve el sirtinda da sap-
tanirken, hasta lezyonlarin agrili oldugunu ifade etti.
(Resim 1a,1b). Hastanin damar yolu giris yerlerinde
24-48 saat icerisinde benzer lezyonlar gelismesi tize-
rine paterji testi yapildi ve paterji testi pozitif saptan-
di. Hastada paterji pozitifligi saptanmasi tzerine
Behcet Hastaliginin diger tani kriterleri olan tekrarla-
yan oral aft hikayesi sorgulandi, genital llser ve
papuloptstiler lezyonlar agisindan tekrar dermato-
lojik muayenesi yapildi 6zellik saptanmadi ve yapi-
lan oftalmolojik incelemede Behcet Hastaligi lehine
bulgu saptanmadi ve Behcet Hastaligi dislandi. Has-
tadan Sweet sendromu ve vaskilit 6n tanisiyla deri
punch biyopsisi alindi.

Kemik iligi biyopsisi sonucunda orta derece reti-
kalin lif artisi gosteren AML ile uyumlu blastik hicre
infiltrasyonu, megakaryotik serise artis ve dismorfik
degisiklikler gosteren hiperselliler kemik iligi saptan-

Resim 3a: Kemik iliginde intertrabekiiler alanda
agregatlar olusturan blastik morfolojili hiicreler
izlenmektedir. (Hematoksilen& eozin, x200)

Resim 3b: Biiyiik biiylitmede blastik morfolojili hiicre
agregatlari (Hematoksilen&eozin, x400)

Resim 3c: immunhistokimyasal olarak blastik
hiicrelerde Lizozim pozitifligi (x400)

di (Resim 2a,2b). Flow sitometride, CD13 %36,
CD33 %42, CD34 %23, Anti-MPO %16, aspirat yay-
malarinda blastlar secilemeyecek kadar dar sitoplaz-
mali, primitif goérinimde, ‘cup shaped’ blastlar sik-
likla izlenirken nadiren hafif niikleer lobiilasyon sap-
tandi. Blast 6tesi granilositik huicreler %10’un Gze-
rindeyken hiperkondanse kromatinle displazi delili
sergilemekteydi. Megakaryosit izlenmedi. Bu bulgu-
larla hastada M4 AML tanisi aldi. Tibia 6n yuzinden
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Resim 3d: Myeloperoksidaz( MPO) pozitifligi (x400)

Resim 3e: CD117 pozitifligi (x400)

alinan deri punch biyopsi incelemesinde, papiller ve
retiktiler dermiste kiictik ve orta boyutlu damar endo-
tellerinde belirginlesme, damar duvarlarinda lenfosit
varhigi yani sira diffiiz tarzda nétrofil 16kosit infiltras-
yonu, yaygin ntikleer kirintilar ve ekstravaze eritrosit-
ler goruldu ve bulgular, Sweet sendromu ile uyumlu
bulundu (Resim 3a,3b). Hastaya deri lezyonlari icin
1 mg/kg/giin metil prednizolon tedavisine baslandi.
Tedavin 1. Haftasinda klinik yanit alinmasi tzerine
doz azaltilarak kesildi. AML tedavisi agcisindan Hema-
toloji Klinigi olan bir merkeze yonlendirildi.

TARTISMA

Sweet Sendromu (Akut febril notrofilik dermatoz)
ilk kez 1964'te Robert Sweet tarafindan tanimlanmis-
tir. Primer deri lezyonu keskin sinirli, hizli yayilma
gosteren, hassas, eritemli veya morumsu, agrili, deri-
den kabarik plaklardir. Lezyonlar yogun 6demli veya
sadece endire gortnebilir. Tipik olarak yiiz, boyun,
govde Ust kismi ve ekstremiteleri tutmaktadir. Plak
yuzeyinde, yogun dermal enflamatuar infiltrat ve
bunu takip eden dermal 6dem sonucu vezikil veya
pustul gelisebilir. Hastalarin 1/3’tinde ates, artrit, art-
ralji, miyalji gibi sistemik bulgular eslik etmektedir
(5). Bizim hastamizda, SS’nin tipik deri lezyonlarina
benzer sekilde, lezyonlarin eritemli makul olarak
basladigi ve hizla, eritemli yer yer mor lividi renkli,
ortasinda vezikiilasyon gelisen agrili plaklar haline
dontstigu gozlendi. Zaman icerisinde vezikiller
hemorajjik krutlara dondistu.

Sweet sendromunun, patogeneze dayanilarak 4
ayri alt tipi tanimlanmistir; klasik tip (%71), neoplazi
ile iliskili tip (%11), enflamatuar hastahklarla iligkili
olanlar (%16) ve hamilelik ile iliskili olan (%2). SS
siklikla tedavinin etkili oldugu kanserin erken done-
minde ortaya cikmaktadir. iliskili maligniteler genel-
likle hemoproliferatif hastaliklar, 16semiler (genellik-
le akut miyeloid), lenfomalar, anemiler veya polisite-
midir (5). Bizim hastamizda AML'ye ait semptomla-
rin ortaya cikisi ile es zamanli olarak SS'na ait bulgu-
lar ortaya cikmistir ve hastamiz es zamanli olarak
AML M4 ve SS tanisi aldi.

Sweet Sendromunun patogenezi hentiz bilinme-
mektedir. Viicutta bilinmeyen antijenlere karsi T hiic-
re aracili immun yanitla iliski oldugu ve bu yanit
sonucunda histiyosit ve notrofillerde aktivasyon,
kemotaksise yol acan sitokinlerin saliniminin gergek-
lestigi dustintilmektedir(9).

Paterji testi min6r travmalar sonucu ortaya ¢ikan
doku reaktivitesi olarak tanimlanmistir. Mekanizmasi
tam olarak bilinmemekle birlikte deri hasarinin kuta-
noz inflamatuar yaniti tetikledigi, keratinositlerden
ve epidermisteki ve dermisteki diger hiicrelerden
aberan sitokin salinimina neden oldugu ve bunun
sonucunda perivaskiiler infiltarsyona yol actigi gorii-
st kabul gormektedir. Behget Hastaliginin tani kriter-
leri arasinda yer alan paterji testi, inflamatuar bagir-

Sisli Etfal Hastanesi Tip Biilteni, Cilt: 47, Sayi: 1, 2013 / The Medical Bulletin of Sigli Etfal Hospital, Volume: 47, Number 1, 2013



G. Atis, A. ilhan, B. Karadag, S. Basat, D. Sakiz, O. Ton, i. K. Altunay, Y. Altuntas

sak hastaliklari, piyoderma gangrenozum, eozinofilik
pusttler follikilit, sweet sendromu, saghkli kisilerde
gorilmekle birlikte nadiren de spondiloartropatilere
eslik etmektedir (10). Literatirde AML M4’e eslik
eden paterji testi pozitif oldugu agrili oro-genital
tlserasyonlarin eslik ettigi bir olgu sunulmustur. Olgu
klinik olarak Behcet Hastaligi ile uyumlu goriinse de
oral mukozadaki tlserasyondan alinan deri biyopsi
sonucunda losemik infiltrasyon saptanmis (11). Biz
de hastamizda paterji testi pozitif saptadik, deri lez-
yonlarindan alinan deri biyopsi sonucunu SS ile
uyumlu tespit ettik.

Sweet Sendromunun ayirici tanisinda eritema
multiforme, eritema nodozum, piyoderma gangeno-
zum, eritema elevatum diutinum, [6kositoklastik vas-
kilit, infeksiyoz hastaliklar gibi bir cok hastalik yer
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