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Olgu Sunumları / Case Reports

ÖZET:
Paterji testi pozitifliği ile seyreden sweet sendromu ve akut miyeloblastik lösemi 
birlikteliği
Sweet sendromu (SS); etyopatogenezi tam olarak bilinmeyen febril nötrofilik dermatozdur. Etyolojide 
infeksiyonlar ve maligniteler önemli rol oynar. Olguların olguların yaklaşık %20’sine malignite eşlik 
etmektedir ve malignitelerin yaklaşık %85’ini Akut miyeloblastik lösemi (AML) oluşturmaktadır. SS’lu 
olgularda paterji testi pozitifliği saptanabilmekle birlikte paraneoplastik SS’lu olgularda nadir görülen 
bir durumdur. Burada AML M4 ve Sweet Sendromunun birlikte görüldüğü, paterji testi pozitifliğnin 
eşlik ettiği 80 yaşında bir kadın hasta sunulmaktadır. 
Anahtar kelimeler: Sweet sendromu, lösemi, 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 
associated SS and AML.
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 GİRİŞ

 Akut miyeloblastik lösemi(AML); hematopoetik 
öncü hücrelerde edinsel bir somatik mutasyon sonra-
sı gelişen klonal bir hastalıktır (1). AML çocuklarda 
akut lösemilerin %15-20 ve yetişkinlerde %80’ini 
oluştururlar. AML sıklığı yaşla beraber artar; 65 yaşın 
altındakilerde 1,3/100.000 iken, 65 yaş üstündekiler-
de 12,2/100.000’dir. Genellikle semptomlar ani baş-
langıçlı ve en sık görülen semptomlar halsizlik, iştah-
sızlık, kilo kaybı, gösterilmiş enfeksiyon ve/veya 
enfeksiyon olmaksızın ateştir. Fizik muayenede 
hepatomegali, lenfadenomegali daha az sıklıkla ster-
num kemiğinde hassasiyet saptanabilir (2). 
 Akut miyeloblastik lösemi’de, anemiye ikincil 

olarak gelişmiş solukluk, trombositopeniye veya dis-
semine intravasküler koagülasyona bağlı peteşiyal ve 
ekimotik lezyonlar, lösemik infiltrasyona bağlı löke-
mia kutis veya miyeloid sarkoma gibi bulgular ve 
Sweet sendromu (SS) gibi nötrofilik dermatozlar göz-
lenebilmektedir (3).
 Sweet sendromu; etyopatogenezi tam olarak bilin-
meyen, primer vaskülit yokluğunda aseptik matür 
nötrofil infiltrasyonu ile karakterize bir febril nötrofi-
lik dermatozdur (4). SS’li olguların yaklaşık %20’sine 
malignite eşlik etmektedir ve malignitelerin yaklaşık 
%85’ini AML oluşturmaktadır (5,6,7). Literatürde 
paraneoplastik SS’de paterji testi pozitifliğinin eşlik 
ettiği olgu sayısı oldukça azdır (8).
 Burada AML ve SS’nin birlikte görüldüğüve pater-
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ji testinin pozitif saptandığı 80 yaşında bir kadın has-
ta nadir görülen birlikteliğe dikkat çekmek amacı ile 
sunulmaktadır.

 OLGU

 80 yaşında kadın hasta Dahiliye polikliniğine 1 
aydır devam eden halsizlik, yaygın vücut ağrısı, yük-
sek ateş ve bacaklarda deri döküntüsü şikayetleriyle 
başvurdu. Hastanın yapılan laboratuar tetkiklerinde 
Hb:5,8 gr/dl, Hct:18,4 , MCV:92 fl, MCHC:31,5, gr/
dl Trombosit:187.000 u/L lökosit:11,700 u/L, sedi-
mentasyon:140 mm/h olarak saptanması üzerine 

hasta, Dahiliye kliniğine malignite ön tanısıyla yatı-
rıldı. Hastanın fizik muayenesinde genel durumu 
orta-iyi, kan basıncı 120/70, nabız 84/dk idi. Yatışı 
esnasında tibia ön yüzdeki yaklaşık 2x3 cm boyutla-
rında, 3-4 adet eritemli, düzgün sınırlı plak lezyon 
tespit edildi. Hastaya, periferik yayma, gastroskopi, 
kolonoskopisi yapıldı, boyun, toraks ve abdominal 
bilgisayarlı tomografileri çekildi; Jinekoloji konsül-
tasyonu istendi. Gastroskopi ve kolonoskopik incele-
mede, patoloji saptanmadı, Jinekolojik muayenesi 
doğaldı. Görüntüleme yöntemlerinde hepatomegali 
dışında patolojik bulgu saptanmadı. Kollajen doku 
hastalıklarına yönelik yapılan tetkiklerde özellik sap-

Şekil 1a, b: Üzerinde vezikülasyon ve ortasında hemorajik krut bulunan mor-lividi plak lezyonlar

Şekil 2a, b: Dermisde diffüz tarzda dağılım gösteren yoğun nötröfil lökosit ve nükleer kırıntılardan oluşan infiltrasyon 
varlığı, HEX100
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tanmadı. Periferik yaymasında normokrom normosi-
ter anemiyle uyumlu eritrositler ve %10 oranında 
miyeloblastlar görüldü. Kesin tanı için hastadan 
kemik iliği aspirasyonu ve biyopsisi ve kemik iliğin-
den flow sitometri örnekleri histopatolojik inceleme-
ye gönderildi. Hastanın tibia ön yüzündeki lezyonla-
rın, mor-lividi, papül ve plak karakteri kazandığı ve 
plakların üzerinde veziküler lezyonlar geliştiği göz-
lendi. Benzer lezyonlar kollarda ve el sırtında da sap-
tanırken, hasta lezyonların ağrılı olduğunu ifade etti. 
(Resim 1a,1b). Hastanın damar yolu giriş yerlerinde 
24-48 saat içerisinde benzer lezyonlar gelişmesi üze-
rine paterji testi yapıldı ve paterji testi pozitif saptan-
dı. Hastada paterji pozitifliği saptanması üzerine 
Behçet Hastalığının diğer tanı kriterleri olan tekrarla-
yan oral aft hikayesi sorgulandı, genital ülser ve 
papülopüstüler lezyonlar açısından tekrar dermato-
lojik muayenesi yapıldı özellik saptanmadı ve yapı-
lan oftalmolojik incelemede Behçet Hastalığı lehine 
bulgu saptanmadı ve Behçet Hastalığı dışlandı. Has-
tadan Sweet sendromu ve vaskülit ön tanısıyla deri 
punch biyopsisi alındı. 
 Kemik iliği biyopsisi sonucunda orta derece reti-
külin lif artışı gösteren AML ile uyumlu blastik hücre 
infiltrasyonu, megakaryotik serise artış ve dismorfik 
değişiklikler gösteren hipersellüler kemik iliği saptan-

dı (Resim 2a,2b). Flow sitometride, CD13 %36, 
CD33 %42, CD34 %23, Anti-MPO %16, aspirat yay-
malarında blastlar seçilemeyecek kadar dar sitoplaz-
malı, primitif görünümde, ‘cup shaped’ blastlar sık-
lıkla izlenirken nadiren hafif nükleer lobülasyon sap-
tandı. Blast ötesi granülositik hücreler %10’un üze-
rindeyken hiperkondanse kromatinle displazi delili 
sergilemekteydi. Megakaryosit izlenmedi. Bu bulgu-
larla hastada M4 AML tanısı aldı. Tibia ön yüzünden 

Resim 3a: Kemik iliğinde intertrabeküler alanda 
agregatlar oluşturan blastik morfolojili hücreler 
izlenmektedir. (Hematoksilen& eozin, x200)

Resim 3b: Büyük büyütmede blastik morfolojili hücre 
agregatları (Hematoksilen&eozin, x400)

Resim 3c: İmmunhistokimyasal olarak blastik 
hücrelerde Lizozim pozitifliği (x400)
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alınan deri punch biyopsi incelemesinde, papiller ve 
retiküler dermiste küçük ve orta boyutlu damar endo-
tellerinde belirginleşme, damar duvarlarında lenfosit 
varlığı yanı sıra diffüz tarzda nötrofil lökosit infiltras-
yonu, yaygın nükleer kırıntılar ve ekstravaze eritrosit-
ler görüldü ve bulgular, Sweet sendromu ile uyumlu 
bulundu (Resim 3a,3b). Hastaya deri lezyonları için 
1 mg/kg/gün metil prednizolon tedavisine başlandı. 
Tedavin 1. Haftasında klinik yanıt alınması üzerine 
doz azaltılarak kesildi. AML tedavisi açısından Hema-
toloji Kliniği olan bir merkeze yönlendirildi.

 TARTIŞMA

 Sweet Sendromu (Akut febril nötrofilik dermatoz) 
ilk kez 1964’te Robert Sweet tarafından tanımlanmış-
tır. Primer deri lezyonu keskin sınırlı, hızlı yayılma 
gösteren, hassas, eritemli veya morumsu, ağrılı, deri-
den kabarık plaklardır. Lezyonlar yoğun ödemli veya 
sadece endüre görünebilir. Tipik olarak yüz, boyun, 
gövde üst kısmı ve ekstremiteleri tutmaktadır. Plak 
yüzeyinde, yoğun dermal enflamatuar infiltrat ve 
bunu takip eden dermal ödem sonucu vezikül veya 
püstül gelişebilir. Hastaların 1/3’ünde ateş, artrit, art-
ralji, miyalji gibi sistemik bulgular eşlik etmektedir 
(5). Bizim hastamızda, SS’nin tipik deri lezyonlarına 
benzer şekilde, lezyonların eritemli makül olarak 
başladığı ve hızla, eritemli yer yer mor lividi renkli, 
ortasında vezikülasyon gelişen ağrılı plaklar haline 
dönüştüğü gözlendi. Zaman içerisinde veziküller 
hemorajjik krutlara dönüştü.
 Sweet sendromunun, patogeneze dayanılarak 4 
ayrı alt tipi tanımlanmıştır; klasik tip (%71), neoplazi 
ile ilişkili tip (%11), enflamatuar hastalıklarla ilişkili 
olanlar (%16) ve hamilelik ile ilişkili olan (%2). SS 
sıklıkla tedavinin etkili olduğu kanserin erken döne-
minde ortaya çıkmaktadır. İlişkili maligniteler genel-
likle hemoproliferatif hastalıklar, lösemiler (genellik-
le akut miyeloid), lenfomalar, anemiler veya polisite-
midir (5). Bizim hastamızda AML’ye ait semptomla-
rın ortaya çıkışı ile eş zamanlı olarak SS’na ait bulgu-
lar ortaya çıkmıştır ve hastamız eş zamanlı olarak 
AML M4 ve SS tanısı aldı. 
 Sweet Sendromunun patogenezi henüz bilinme-
mektedir. Vücutta bilinmeyen antijenlere karşı T hüc-
re aracılı immün yanıtla ilişki olduğu ve bu yanıt 
sonucunda histiyosit ve nötrofillerde aktivasyon, 
kemotaksise yol açan sitokinlerin salınımının gerçek-
leştiği düşünülmektedir(9).
 Paterji testi minör travmalar sonucu ortaya çıkan 
doku reaktivitesi olarak tanımlanmıştır. Mekanizması 
tam olarak bilinmemekle birlikte deri hasarının kuta-
nöz inflamatuar yanıtı tetiklediği, keratinositlerden 
ve epidermisteki ve dermisteki diğer hücrelerden 
aberan sitokin salınımına neden olduğu ve bunun 
sonucunda perivasküler infiltarsyona yol açtığı görü-
şü kabul görmektedir. Behçet Hastalığının tanı kriter-
leri arasında yer alan paterji testi, inflamatuar bağır-

Resim 3e: CD117 pozitifliği (x400)

Resim 3d: Myeloperoksidaz( MPO) pozitifliği (x400)
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sak hastalıkları, piyoderma gangrenozum, eozinofilik 
püstüler follikülit, sweet sendromu, sağlıklı kişilerde 
görülmekle birlikte nadiren de spondiloartropatilere 
eşlik etmektedir (10). Literatürde AML M4’e eşlik 
eden paterji testi pozitif olduğu ağrılı oro-genital 
ülserasyonların eşlik ettiği bir olgu sunulmuştur. Olgu 
klinik olarak Behçet Hastalığı ile uyumlu görünse de 
oral mukozadaki ülserasyondan alınan deri biyopsi 
sonucunda lösemik infiltrasyon saptanmış (11). Biz 
de hastamızda paterji testi pozitif saptadık, deri lez-
yonlarından alınan deri biyopsi sonucunu SS ile 
uyumlu tespit ettik. 
 Sweet Sendromunun ayırıcı tanısında eritema 
multiforme, eritema nodozum, piyoderma gangeno-
zum, eritema elevatum diutinum, lökositoklastik vas-
külit, infeksiyöz hastalıklar gibi bir çok hastalık yer 

almaktadır. Malign hastalıklara eşlik eden SS’da 
metastatik lezyonlar, klorama ve lökolidler de benzer 
tablolara yol açacığından ayırıcı tanıda düşünülmeli-
dir ve tanı histopatolojik olarak değerlendirilmelidir 
(7). Biz de hastamızın dermatolojik muayenesinde 
vaskülit ve SS ön tanılarıyla deri biyopsisi aldık ve SS 
tanısını histopatolojik olarak da konfirme ettik.
 Sonuç olarak SS malignitelere eşlik edebilen bir 
nötrofilik dermatozdur. Klinik bulguları hastamızda 
olduğu gibi malignite bulguları ile eş zamanlı ortaya 
çıkabildiği gibi bazen malignite bulgularından önce 
ortaya çıkabilmektedir. Malignite ile ilişkili SS olgu-
larında nadir de olsa paterji testi pozitif saptanabil-
mektedir. SS tanısı olan olgularda multidisipliner 
yaklaşım altta yatan hastalığın tanı ve tedavisinde 
önem arz etmektedir.
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