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OZET

Cilt bir ¢cok hastaligin ilk bulgularini verdigi bir sistemdir. Dokintl ayirici tanisi nitelikli ve hizli olarak yapilirsa
onemli hastaliklarin ¢ogu cok erken evrelerde taninabilir. Bir ¢esit nétrofilik dermatoz (Sweet Sendromu) dokin-
tisti nedeni ile 8 ay boyunca takip edilen belirgin hepatosplenomegali ve sitopenisi, dokintilerinden sonra orta-
ya c¢ikan Juvenil kronik myelomonositer 16semi (JIMML) li bir olgu sunulmustur. Dokiinti ve malignansi iliskisi vur-
gulanarak, cocukluk caginda nadir gorilen ve distintilmediginde tani konulamayan miyelodisplazi grubu hasta-
liklara dikkat ¢ekilmek istenmistir.
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SUMMARY

Many disease’s first clues could be detected in dermis. If skin lesions are immediately resulted with prompt medi-
cal consultation, many skin conditions in children could be diagnosed during early periods. Herein a boy with Ju-
venile chronic myelomonositer leukemia JMML), followed-up as Sweet Syndrome for 8 month period, in whom
hepatosplenomegaly and cytopenia diagnosed after skin lesions, is presented. Skin lesion and relation with malig-
nansies are overviewed and myelodisplasia which are rarely seen in childhood and hardly diagnosed if the the di-
sease not suspected, are mentioned.
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GIRi$ 20’si malignensilerle birliktedir ve % 85’inden
fazlasinda hematolojik neoplaziler, bunlarin da
Sweet sendromu (SS), ilk olarak Robert Doug- cogunlugunda akut myeloid l6semi bulunmakta-

las Sweet tarafindan 1964'te tanimlanan akut feb- dir@.10),
ril notrofilik dermatozdur. Bu hastalik ézellikle Juvenil myelomonositer 16semi (JMML), ¢o-
tst ekstremite, bas ve boyunda eritematéz ve 6de- cukluk ¢aginda gorilen kronik l6semilerin miye-
mat6z plak veya nodul ile karekterizedir, siklikla lodisplazi (MDS) grubu icinde gruplandirilarak in-
ates, halsizlik ve I6kositoz ile birliktedir?). Cilt bi- celenen bir tipidir! 1. Hastalik fizyopatolojisinde
yopsisindeki en karekteristik bulgu vaskulit olmak- kok hicrelerin GM-CSF denilen hematopoietik
sizin orta ve st dermisin mattr notrofiller ile yo- buyime faktorlerine asiri duyarhgr gosterilmistir.
gun infiltrasyonudur. Dolayisiyla biyopside da- Artmis monosit-makrofaj sistem hiicrelerinden sa-
marlarda fibrinoid nekroz, damar duvarinin hiic- [inan TNF ve IL 1 ise normal hemapoezi baskila-
resel infiltrasyonu ve eritrosit ekstravazasyonu bu- yip malign monositlerin artisina neden olur. Bu bir
lunmamaktadir®4). Sweet sendromunun nedeni kisir dongu icinde artarak devam eder. Olgular ge-
bilinmemektedir ve vakalarin cogunlugu idiopatik nellikle 2 yasindan kuguktar. Klinik olarak dokiin-
olarak ortaya ¢ikmaktadir. Vakalarin bir kismi en- ti, lenfadenopati, splenomegali, kanama ve en-
feksiyonlar, asilar, otoimmun hastaliklar ve neop- feksiyona sik olarak rastlanir. Erkekler daha sik
lastik hastaliklar ile iliskilidir®-®). Hastalarin % olarak etkilenirler. Laboratuar olarak l6kositoz,
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Resim 1. Sweet sendrom tanili olgunun cilt dokintileri

monositoz (cogunlukla >5000/mm3), kemik iligi
ve periferik kanda az sayida blast varhgi, artmis
HbF, artmis immunglobulin ve B 12 vitamin duze-
yi saptanir. MDS ayirici tanisinda monositoz varl-
g1 onemli bir bulgudur. Olgularin % 70’inde
genetik anomali saptanmaz. % 15-20 olguda mo-
nozomi 7 ve % 7 olguda NF 1 saptanir. Biz bu
makalede juvenil myelomonositer [6semi (JMML)
ile birlikte giden sweet sendromu olgusunu suna-
rak literatirde de bildirilen birliktelige dikkat ce-
kerek konuyu irdelemeyi amacladik(12-15),

VAKA

16 aylik erkek hasta, ilk olarak 8 aylikken her
iki dirsek, sirt, gbvde on yiizde eritemli, 6dema-
toz, deriden kabarik cilt lezyonlari ve ates nede-
niyle yatirildigi hastanede cilt biyopsisi inceleme-
sinde yiizeyel ve derin dermiste yogun nétrofilik
infiltrasyon saptanarak Sweet sendromu tanisi ko-
nulmus. Altta yatan malignansiyi inceleme amacli
ayni dénemde yapilan kemik iligi incelemesinde
myeloid-monositoid seri hiicrelerinde artis disinda
losemik hiicre infiltrasyonuna rastlanmamis. Has-
taya 1.5 mg/kg metilprednizolon baslanmis ve cilt
bulgulari gtinler icinde gerilemis. Bu yatisindan 2
ay sonra ates ve benzer cilt dokiintiileri nedeniyle
tekrar yatirilarak tetkik edilmis. Tekrarlanan cilt bi-
yopsisi tekrar Sweet sendromu ile uyumlu bulun-
mus (Resim 1). Bundan 4 ay sonra ates, okstiriik ve
karin sisligi ile klinigimize bagvuran hastanin fizik
incelemesinde, mikrolenfadenomegali, karaciger
8 cm palpabl, dalak 11 cm palpabl, akcigerde
yaygin krepitan ralleri saptandi. Cilt lezyonu yok-
tu. Hb: 5.2 gr/dl, BK: 71400 /mm?3, trombosit: 13
000 /mm3, formiiliinde % 2 bant, % 47 PNL, % 15
lenfosit, % 5 promyelosit, % 4 myelosit, % 6 nor-
moblast, % 21 monosit saptandi (Resim 2). Kanda
B12: 1200 pg/ml, HbF: % 9.7 gr/dl bulundu. Ke-

Resim 2. Sweet sendrom tanili olgunun periferik yaymasi.

mik iligi incelemesinde hiperselliiler, myeloid ve
eritroid hafif hiperaktivite, % 4 tipik megaloblast
goriniminde monontkleer hiicrelerin yani sira
navesi girintili ¢cikintili ve ¢ok dar stoplazmali im-
matiir monontikleer hiicrelerde % 3 oraninda iz-
lendi (Resim 3). Myeloid ve eritroid seride dishe-
matopoez bulgulari mevcuttu. Sitogenetik incele-
me sonucunda % 18 Y kromozom monozomisi
saptandi. Klinik bulgulari, periferik yayma, kemik
iligi incelemesi ve yiksek B12 ve HbF diizeyleri
birlikte degerlendirildiginde jivenil myelomono-
siter [6semi tanisi kondu ve isotretionin tedavisi
baslanmasi planlandi. Akciger enfeksiyonu icin
antibiyoterapi alan, takiplerinde pnémoni tablosu
agirlasan hastada solunum vyetersizligi bulgulari
gelisti ve yogun bakima alindi. Tani konulduktan
bir glin sonra, yatisinin 8. ginii hasta akciger yet-
mezligi tablosunda eksitus oldu.

TARTISMA

Sweet sendromu, en sik akut myeloid l6semi
daha nadiren de lenfoma, kronik myeloid 16semi,
kronik lenfositik 16semi, multipl myeloma, hairy
cell l16semi, myelodisplastik sendrom, polisitemi,

Resim 3. Sweet sendrom tanili olgunun yapilan

kemik iligi aspirasyonu.
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myelofibrozis ve esansiyel trombositopeni ile bir-
likte goriilebilen notrofilik dermatoz olarak tanim-
lanmigtir16-20)_diopatik SS'u olan hastalarin aksi-
ne, malignitelerle birlikte olan SS’lu vakalarda de-
ri bulgulari, mukozalar veya diger deri disi bolge
tutulumu (bobrek, karaciger ve akcigerler) daha
siddetli olma egilimindedir ve bu olgularda ane-
mi, trombosit sayi bozuklulari, kan nétrofil sayi-
sinda dustklik ve sik relaps daha fazla goriilmek-
tedir@. Lezyonlarin idyopatik olmayan formlarin-
da alt ekstremite tutulumu daha siktir ve ¢ogun-
lukla bayanlarda rastlanilir@,

SS’da patogenez heniiz bilinmemektedir. An-
cak vicutta bilinmeyen antijenlere karsi T hiicre-
lerine bagimli hiicresel immun cevapla iliskili ol-
dugu dustnilmektedir. Bu immun cevap histosit
ve notrofillerin aktivasyonu ve kemotaksisine ne-
den olan cgesitli sitokinlerin aktivasyonu ve salini-
mi seklinde olmaktadir12),

Diger notrofilik dermatozlarla ayirici tanisinin
yapilmasi gerekir. Bunlar pyoderma gangreno-
zum, lokositoklastik vaskulit, eritema multiforme,
eritema nodozum ve enfeksiyonlardir1:2). Antibi-
yotiklerin SS’unun klinik belirtilerinin ortaya ¢ik-
masinda etkileri yoktur. SS ataklarinin seyri degis-
kendir ve 1-3 ay icinde kendiliginden dizelebilir.
Oral ampirik steroid tedavisi (0.5-1 mg/kg/giin)
deri lezyonlarinda ve semptomlarda hizli diizelme
saglamaktadir1-4). Bizim hastamizda da ilk deri
bulgular steroid tedavisi sonrasinda hizla gerile-
misti. Burda dikkat edilmesi gereken bir nokta ste-
roid tedavisinin hizli azaltildigi durumlarda re-
lapslarin daha sik goraldagadir.

SS % 30 hastada bir veya birden fazla siklikla
tekrarlayabilir1-4). Hematolojik malignensilerle bir-
likte olan SS’lu hastalarda rekurrensler, altta yatan
hastaligin relapsi ile birlikte olabilecegi gibi bunun
oncesinde de gorilebilir®. Bizim olgumuz ilk yati-
nldiginda sadece sweet sendromu tanisi almisti. O
donemde yapilan kemik iligi incelemeleri sonu-
cunda malignite lehinde bir bulguya rastlanmamis-
ti. Ancak JMML kan ve kemik iligi bulgular spesi-
fik olmadigi icin, eger tani dustinilerek destekleyi-
ci kan parametreleri istenmezse tani konulmasi gii¢
olan bir hastaliktir. Nitekim o donemde de kan tab-
losunda I6kositoz ve monositoz bulunmustu. Has-
tamizda ikinci kez cilt bulgular ve ates tekrarlayin-
ca yapilan incelemelerinde juvenil kronik miyelosi-
ter 16semi tanisi kondu. Ancak hasta bu sirada ¢o-
gu JMML hastasinin kaybina neden olan agir enfek-
siyonla takip edilmekte idi. Olgumuzda agir akci-
ger enfeksiyonu tablosu ile kaybedildi.

Sonug olarak; sweet sendromu bulgulari ile ge-

len hastalarin uzun donem takiplerinin yapilmasi
ve relapslar esnasinda da malignite acisindan tek-
rar degerlendirilmesi gerektigini bu olgumuzu su-
narak belirtmek istedik.
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