Olqu Bildirisi

|5T

TURKDERM

Behcet Hastaligina Eslik Eden
Sweet Sendromu Olgusu mu?

Ali Haydar Parlak®, Ayse Kavak®, Murat Alper**, Murat Tung***

*  Abant I:zzet Baysal Qniversitesi, Diizce Tip Fakiiltesi Dermatoloji Anabilim Dali
Abant |zzet Baysal Universitesi, Diizce Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali
*** Abant Izzet Baysal Universitesi, Diizce Tip Fakiiltesi Gz Hastaliklari Anabilim Dali

Ozet

*%

Oral aft, genital ilserasyon, lveit, kutanGz vaskiilit ve paterji pozitifligi Behget hastaligi'nin tani kriterlerini olus-
turmaktadir. Benzer semptomlar Sweet sendromu’nda da gériilebilmektedir. Biz burada anamnezinde (st solu-
num yolu enfeksiyonu ve ilag alimi bulunan, eritema nodozum, episklerit, oral aft ve paterji pozitifliginin eslik etti-
gi Sweet sendromu olgusunu sunmaktayiz. Daha énce rekirren oral aft ve artralji disinda Behget hastaligi
semptomu bulunmayan hastada, Sweet sendromu ve Behget hastaliginin birlikteligi tartisildl.
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Summary

Oral aphthae, genital ulceration, uveitis, positive pathergy test and cutaneous vasculitis are diagnostic criteria of
Behget's disease. Similar symptoms may also appear in Sweet's syndrome. We report here a case of Sweet'’s
syndrome associated with oral aphthae, erythema nodosum, episcleritis and positive pathergy test, with a his-
tory of upper respiratory tract infection and drug administration. She did not have any symptoms of Behget's di-
sease except for recurrent oral aphthae and arthralgia previously. Whether she has Sweet's sydrome in Beh-

cet's disease or an isolated entity has been also discussed.
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Robert Douglas Sweet tarafindan ilk kez
“akut febril nétrofilik dermatoz” olarak tanim-
lanan Sweet sendromu (SS)’, ates, nétrofilik
I6kositoz, agrili eritemat6z plaklar ve lezyon
bolgelerinde dermiste yogun nétrofilik infilt-
rasyon ile karakterize bir deri hastaligidir®.
Maliniteler, Behget hastaligi (BH), tlseratif
kolit, romatoid artrit, piyoderma gangreno-
zum ve Sjégren sendromu dahil olmak tizere
pek cok hastalikla birlikteligi bildirilmistir®®.
Eslik eden hastaliklardan en 6nemlisi, olgu-
larin yaklagik %20’sinde bulunabilen |6semi
ve diger malinitelerdir®.

SS’na, BH'nin tani kriterini olusturan pek
cok semptom eslik edebilecegi gibi®*®,
BH'nda da SS'na benzer dokintulerin ola-
bilecegi bilinmektedir®. Biz daha 6énce BH
tanisi konmamis, oral aft, episklerit, histopa-
tolojik olarak desteklenmis eritema nodo-
zum (EN) ve pateriji pozitifligi ile birlikte geli-
sen bir SS olgusunu sunarken, akut evrede

SS ve BH birlikteligine karar vermekteki
zorluklan tartistik.

Olgu

Kirk yasinda kadin hasta, viicutta bes giin
once baslayan, agnl, kizark sislikler, ates
ve halsizlik sikayeti ile basvurdu. Dékiintu-
den 10 giin 6nce ses kisikligl, bogaz agrisi
ve ates nedeni ile doktora bagvurmus ve
kendisine parenteral klindamisin uygulan-
misti.

Dermatolojik muayenede yliz, alin, burun,
kulaklar, boyun ve her iki 6nkolda, yer yer
psodovezikiil goriniimi veren, bazilarinin
tzerinde pustiller bulunan, basmakla agril,
0.2-6 cm gapinda endiire, eritemat6z paplil
ve plaklar (Sekil 1), ayrica her iki alt ekstre-
mitede pretibial bélgede daha gok olmak
lizere basmakla agrili, eritemli nodiiler lez-
yonlar bulunmaktayd (Sekil 2).
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Fizik muayenede ates 38.5 °C, farenkste hiperemi, dil-
de ve bukkal mukozada aftéz Ulserler, gézde konjonkti-
valarda eritem bulunmaktaydi. Hepatosplenomegali ve
lenfadenopati yoktu. Paterji testi pozitif bulunan hasta-
nin agzinda, yillardir tekrarlayan aftéz yaralar ve zaman
zaman artralji haricinde sikayeti olmamisti. G6z hastalik-
lari konstiltasyonu sonucunda her iki gézde blefarokon-
jonktivit, episklerit ve kapak kenarlarinda tlsere lezyon-
lar saptandi.

Laboratuvar incelemelerinde 6kosit: 9500mm?® (%80
nétrofil, %14 lenfosit, %4 gomak %?2 eozinofil), hemog-
lobin 11.2g/dl, hematokrit %35.8, trombosit
300.000K/ml , sedimentasyon 95 mm/h, ASO 200
Todd U, C-reaktif protein pozitif ve romatoid faktér ne-
gatif bulundu. Bogaz kiiltirii ve kan kiiltiriinde tUreme
olmadi. Tam idrar tetkiki, gaita incelemesi, akciger grafi-
si ve abdominal USG'de patolojik bulgu saptanmadi.

Sekil 1: Onkolda psédovezikiiler gériiniimlii papiillerin olus-
turdugu eritematéz plaklar.

Kan biyokimyasinda, ALT 60U/L, GGT 51U/L, LDH
556U/L diginda tiim degerler normal sinirlardaydi.

Hastanin 6nkolunda bulunan eritemat6z plak ve pretibial
bolgedeki nodiler lezyondan iki ayri biyopsi alindi. His-
topatolojik incelemelerinde, sag 6n koldan alinan
“punch” biopside, epidermiste ortokeratotik hiperkera-
toz ve hafif akantoz, hafif bazal hiicre hasar ve interseli-
ler 6dem vardi. Ust dermiste bant tarzinda yogun nétrofil
infiltrasyonu ve polimorf niiveli I16kosit kirintilari saptandi.
Bulgular SS histopatolojisi ile uyumlu bulundu (Sekil 3).
Pretibial bélgeden alinan dokuda ise derin kisimda kolla-
jen liflerde kabalasma, yag dokusu iginde septalarda
yogunlasan mikst tipte iltihabi hiicre infiltrasyonu goriil-
dii. Bulgular EN olarak degerlendirildi (Sekil 4).

Tedavide hastaya, prednizolon 40mg/giin baslandi ve
doz azaltilarak 6 hafta icinde kesildi. Steroid tedavisini
takiben semptomlar hizla iyilesti. Hastanin 1 yillik takibi
stresince yapilan kontrollerde, 6-7 kez tekrarlayan oral
aft disinda yeni lezyon olusmadi ve steroid tedavisi ke-
sildikten bir ay sonra yapilan paterji testi negatif bulun-
du.

Tartisma

SS tanisinda, Su ve arkadaslar iki major, d6rt minér kri-
ter bildirmis ve daha sonra bu kriterlere bazi eklemeler
yapilmistir (Tablo 1)®°. Hastaligin tanisi igin iki major ve
iki minor kriterin birlikte bulunmasi gereklidir. SS’nun et-
yolojisi kesin olarak bilinmemekle birlikte enfeksiyonlar,
kimyasal allerjenler, ilaglar gibi gesitli faktérlere bagh
olarak gelisebilmektedir®. Maliniteler, Behget hastali
(BH), ilseratif kolit, romatoid artrit, piyoderma gangre-
nozum ve Sjogren sendromu dahil olmak tizere pek gok
hastalikla birlikteligi bildirilmistir®®.

Sekil 1: Onkolda psodovezikiiler gériiniimlii papiillerin olus-

turdugu eritematoz plaklar.
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Klasik olarak orta yaslardaki kadinlarda nonspesifik Ust
solunum yolu veya gastrointestinal sistem enfeksiyonu-
nun ardindan ortaya ¢ikan SS'nda, oral aft, tromboflebit,

Sekil 3: Dermiste yogun polimorf niiveli 16kosit infiltrasyonu
ve 6dem H&E x 100.

EN benzeri doklnti, genital Ulserasyon, episiklerit ve
paterji pozitifligi gibi BH bulgulan gériilebilmektedir®*2.

Olgumuzu, Su ve arkadaslarinin SS tanisi igin belirtmis
oldugu tum tani kriterlerini géstermesi, dokiinti &nce-
sinde gegirilmis Uist solunum yolu enfeksiyonu hikayesi
ve bu nedenle kullanmis oldugu ilaglar g6z 6niine alin-
diginda, ilk bakista, enfeksiyon etkeni veya ilag nedeni
ile gelisen SS olarak degerlendirmek mimkunken, ayni
zamanda rekiirran oral aft, paterji pozitifligi, EN, episkle-
rit ve konjonktivit gibi BH bulgularinin da bulunmasi ne-
deni ile BH' na eslik eden SS olarak kabul etmek de
mUmkiindr.

BH'nda tani klinik kriterlere dayanilarak yapilir ve son
yillarda, uluslararasi galisma grubunun tanimladig kri-
terler kullanilmaktadir (Tablo [1)'". Tani igin rekirran
oral aft ile birlikte diger dort kriterden ikisinin bulunmasi
yeterlidir. Olguda, rekirran oral aft, EN ve paterji pozitif-
ligi bulunmasi ve BH'nin deri belirtilerinden birinin

Sekil 4: Septalar gevresinde yogunlasan mikst tipte iltihabi
hiicre infiltrasyonu H&E x 40.

Tablo I: Sweet Sendromu Tani Kriterleri

Major kriterler:

1.Akut baslangigh, agrli, eritematz ya da viyole plaklar
veya nodiiller.

2.Dermiste I6kositoklastik vaskilit olmaksizin nétrofilden
zengin infiltrasyon

Minor Kriterler:

1.Nonspesifik GIS, respiratuar enfeksiyon veya asilanma
hikayesi bulunmasi veya otoimmun hastalik, enfeksiyon,
hemoproliferatif hastalik, malinite ve gebelik gibi durum-
lardan birine eslik etmesi.

2. Ates (>38 °C) ve kiriklik periyodunun eslik etmesi

3. Lokositoz >8000, ESR >20mm, CRP+, N&trofili >%70
(Baslangigta, bu dért bulgudan tigiiniin bulunmasi gerekir).

4. Sistemik steroidlere ya da potasyum iyodide gok iyi yanit.

Tablo Il: Behget Hastaligi Uluslararasi
Calisma Gurubu Tani Kriterleri

1. Tekrarlayan agiz tlserleri: Min6r, major, herpetiform,
hasta veya doktorun tanimladi§i 12 ayda en az {i¢ kez
tekrarlayan. (Ana kriter)

2.Tekrarlayan genital Ulserasyonlar: Hasta veya doktorun
tanimladigi aftoz tilser veya sikatris

3. Goz Lezyonlari: Anterior Uveit, posterior Uveit veya biyo-
mikroskobik muayenede vitreusta hiicre veya doktorun
tesbit ettigi retinal vaskdilit.

4. Deri Lezyonlari:Hasta veya doktorun tanimladigi eritema
nodozum, doktorun tesbit ettigi psddofolikiilit veya pa-
pllopustiiler lezyonlar; veya steroid tedavisi almayan
eriskin hastalarda akneiform nodiiller

5. Pozitif Paterji Testi: 24-48 saatlerde doktorun gozledigi
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“Sweet like" sendrom oldugu distnulirse bu olguya
BH tanisi koymak miimkiindiir. Bununla birlikte bilindigi
gibi uluslararasi galigma gurubunun tani kriterlerini uy-
gulayabilmek igin semptomlar olusturabilecek baska
hastaligin bulunmamasi gerekmektedir''. Bu nedenle
hastada, BH bulgularinin, SS belirtilerinin ortaya ¢iktig
doénemin disinda da bulunmasi gerekir gibi bir sonuca
varmak da mimktnddr.

BH’nin major kriteri olan oral aft, SS'nda %3 ten %33'a
degisen oranlarda bildiriimistir**®'2. SS’ nda alt ekstre-
mitelerde EN benzeri lezyonlar sik gériiltir ve genellikle
bu lezyonlarin EN'dan ayrimi mumkiin degildir®®. Yayin-
lanan gesitli serilerde %12-30 oraninda EN benzeri lez-
yon bildirmistir®*®. Bununla birlikte, gergek EN ve
SS'nun simultane olarak birlikte bulundugu (histopato-
lojik olarak desteklenen) ¢ok az olgu bulunmaktadir'®*.
Bizim olgumuzda SS ve EN benzeri dokiintli ayni anda
ortaya ¢ikmig, klinik tanilar histopatolojik olarak destek-
lenmistir.

BH'nin tani kriterlerinden biri olan kutan6z paterji testi,
SS'nda %1-13 oraninda pozitif olabilmektedir’. SS'da
saptanan baslica g6z bulgusu (%4 —72 oraninda) episk-
lerit ve konjonktivittir*®®. BH' ndaki kadar agir seyretme-
mekle birlikte, nadiren iridosiklit bildirilmistir®. Hastamizin
yapilan g6z muayenesinde her iki géziinde episklerit ve
konjonktivit saptanirken, lveit bulgusu yoktu.

SS ve BH'nin klinik seyirleri oldukga farkhdir. SS'nda
belirtilerin hemen hemen tamami akut olarak ayni za-
manda ortaya ¢ikar>®. BH'nda hastaligin tiim bulgulan
ayni anda ortaya gikmayabilir ve ilk semptomundan yil-
lar sonra diger belirtileri gorilebilir'®.

Hasta iyilestikten sonra takip ettigimiz bir yil boyunca 6-
7 kez tekrarlayan oral aft haricinde BH ile ilgili bulgu
saptanmadi ve SS lezyonlari tekrarlamadi. BH remisyon
ve relapslar ile seyreden bir hastalik oldugundan, hasta-
mizda BH bulunmadigini séylemek miimkiin olmamakla
birlikte, hastamizda tedaviden sonraki dénemde pater;i
pozitifliginin olmamasi nedeni ile, bulgular BH tanisini
dogrulamak icin yeterli degildi.

Mizoguchi ve arkadaslari, Japonya’da BH ve SS arasin-
daki iliskide t¢ &neri bulundugunu, bunlardan ilki harig
diger ikisinin gegerliliklerini koruduklanni bildirmektedir-
ler’. Onerilerden birincisi SS, BH'nin akut fazidrr. Ikincisi
BH ve SS ayn hastaliklardir ve BH'nda birgok deri d6-
kiintlist olabilmektedir ve bunlardan birisi SS benzeri de-
ri erlipsiyonudur. Uglinciisti SS, birgok altta yatan hasta-
likla birlikte goriilebilmektedir ve bunlardan birisi BH'dr.

Bilindigi gibi SS'lu hastalarin ézellikle daha sonra geli-
sebilecek hematolojik maliniteler bakimindan izlenmeleri
gerekmektedir®®. Biz bu hastada, ayrica BH bulgularini
da takip etmekteyiz. Bu olgumuzdan da anlasilacag gi-
bi daha 6nce BH tanisi bulunmayan hastalarda, iki has-
taligin bir arada bulunmasi halinde BH tanisi koymakta
bazi guglikler bulunmaktadir.
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