Olgu Sunumu (Case Report)

Nadir Goriilen Bir Paraneoplastik Sendrom: Sweet Sendromu
A Rare Paraneoplastic Syndrome: Sweet Syndrome

Dilek GUNEY', Mehtap SAHIN?

! Bayat Devlet Hastanesi i¢ Hastaliklari, Corum, Tiirkiye
2 T.C. Hitit Universitesi Erol Olgok Egitim ve Arastirma Hastanesi I¢ Hastaliklar1, Corum, Tiirkiye

Ozet

Paraneoplastik Sendrom; primer tiimore veya metastazlarina ait bir etki sebebi ile olusmayan ancak, tiimoriin varligina bagimli olarak gelisen belirti ve bul-
gulardan olusan klinik tablo olarak adlandirilir. Paraneoplaziler varlig: bilinen bir tiimoriin seyri sirasinda goriilebildigi gibi, klinik olarak ortaya ¢itkmamis
gizli bir timoriin ilk ve tek belirtisi olarak primer kanserin erken evrede taninmasina yardimei olabilmektedir. Akut febril nétrofilik dermatoz olarak da
adlandirilan Sweet Sendromu; ani baglangigli, agrili, inflamatuar papiil veya nodiillerden olusmus eritemli plaklar, ates, eklem agrisi, periferik 16kositoz ve
cildin dermis tabakasinda yogun nétrofil infiltrasyonu ile karakterize nadir goriilen tekrarlayan inflamatuar bir cilt hastaligidir. Hastalik; inflamatuar bagirsak
hastalig1, enfeksiyonlar, ilaglara sekonder, maligniteye sekonder(paraneoplastik) olarak gézlemlenebilmektedir. Bu yazimizda akut gelisen dokiintii ve ates
sikayetleri ile bagvurdugu hastanede Sweet Sendromu 6n tanisi ile interne edilen, ardindan yapilan etiyolojik arastirmasinda metastatik akciger karsinoid
tlimor tanis1 konulan 69 yasinda erkek hasta ile ilgili bir olgu sunmay1 amagladik.
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Abstract

Paraneoplastic Syndrome; It is called a clinical picture that does not occur due to an effect of the primary tumor or its metastases, but consists of signs and
symptoms that develop depending on the presence of the tumor. Paraneoplasias can be seen during the course of a tumor with a known presence, as well as
being the first and only sign of a hidden tumor that has not emerged clinically, it can help to identify primary cancer at an early stage. Sweet's Syndrome, also
called acute febrile neutrophilic dermatosis; It is a rare, recurrent inflammatory skin disease characterized by sudden onset, painful, inflammatory papules or
nodules with erythematous plaques, fever, joint pain, peripheral leukocytosis and intense neutrophil infiltration in the dermis layer of the skin. Illness; It can
be observed as inflammatory bowel disease, infections, secondary to drugs secondary to malignancy (paraneoplastic). In this article, we aimed to present a
case of a 69-year-old male patient who was hospitalized with acute rash and fever with a pre-diagnosis of Sweet Syndrome and was diagnosed with metas-
tatic lung carcinoid tumor in the following etiological investigation.
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GIRIS

Akciger kanseri diinyada ve iilkemizde sik goriilmekte
olup, mortalitesi yiiksek olan kanserlerden biridir. Klinik
stiphe ile tanisi1 konulan akciger kanseri, paraneoplastik du-
rumlarla birlikte de kendini gostermektedir (1). Karsinoid
timorler akcigerlerde nadir olarak goriilmektedir (2). Ak-
ciger karsinoid tiimorlerin ¢ogu tipik karsinoid timoérler
olarak genclerde meydana gelip, yavas biiylime sergilerken;
atipik akciger karsinoid tiimorleri ise agresif bir sekilde or-
gan ve lenf metastazi egilimi gosterip, prognozu kotidiir
(3). Primer timore veya metastazlarina ait bir etki sebebi
ile olugmayan, ancak tiimorin varligina bagiml olarak ge-
lisen belirti ve bulgulardan olusan klinik tablo paraneoplazi
olarak adlandirilir (4). Bu durum siklikla timor hiicreleri
tarafindan salgilanan hiimoral etkenler ya da tiimor hiicre-
lerine kars: gelisen immiin yanit sonucu ortaya ¢ikmaktadir.
Paraneoplaziler, varlig1 bilinen bir timoriin seyri sirasinda
gorilebildigi gibi, klinik olarak ortaya ¢ikmamus gizli bir tii-
moriin ilk ve tek belirtisi olabilir ve bu sayede primer kan-
serin erken evrede taninmasina yardimci olabilmektedir
(5). Akut febril nétrofilik dermatoz olarak da bilinen Sweet
Sendromu ilk kez 1964 yilinda Robert D. Sweet tarafindan
tanimlanmustir. Hastalik agrili inflamatuar papiil ve nodiil-
lerden olusmus eritemli plaklar, ates, nétrofilik 16kositoz ve
dermiste yogun nétrofil infiltrasyonu ile karakterizedir (6-8).

Sweet Sendromu ¢cogunlukla idiopatikolarak ortaya ¢ikmakla
birlikte vakalarin bir kismi enfeksiyonlar, ilaglar, otoimmiin
hastaliklar ve neoplastik hastaliklar ile iliskilidir (9). Sweet
Sendromlu hastalarin %20’si malignite ile iliskilidir. Malign
hastalarin %85’inden fazlas1 bir hematolojik hastaliga sahip-
tir. Siklikla Akut Myleoid Lésemi ile birlikte ve daha az sa-
yida da lenfomalarla birlikte iligkilidir. En sik goriilen solid
timorler; gastrointestinal sistem, genitoiiriner kanal timor-
leri ve meme karsinomlaridir (10-14). Nadir olarak akciger
kanserine bagl paraneoplastik gelistigi gozlemlenen Sweet
Sendromunda ilk basamak tedavi glukokortikoid olup, bu
tedaviye dramatik yanit gézlemlenmektedir. Hastalarda eti-
yolojik aragtirma mutlaka yapilmali olas1 malignite gézden
kagirilmamalidir.

OLGU SUNUMU

69 yasinda erkek hasta yaklasik 10 giindiir devam eden
viicutta kizariklik, kasinti, dokiintii ve ates sikayeti olmasi
tizerine poliklinikte degerlendirilerek dahiliye klinigine yati-
rildi. Hastadan alinan anamnezde yaklasik 2 yildir Diyabetes
Mellitus, Hipertansiyon tanilarinin mevcut oldugu ve sigara
kullanmadig1 6grenildi. Hastanin bakilan hemograminda
16kosit/WBC degeri 45.860 idi ve notrofil hakimiyeti mev-
cuttu. Hastaya yapilan periferik yaymasinda parcali hakimi-

yeti, eozinofili mevcut olup atipik hiicre saptanmad (Sekil
la/1b/1¢).

Sekil 1a/1b/1c. Periferik yaymada eozinofili ve nétrofili (normokrom makrositter eritrositler, trombositler kiime yap-

mis yeterli sayida, bant formasyonunda nétrofili)

SRS S

Sekil 2 a/b. Akciger tomografisi kitlesel lezyon goriintiisii(sol akciger iist lob posterior segmentte
hafif lobiile konturlu yaklagik 43*35 mm boyutlarinda yumusak doku kitlesi)
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Atesi olan hastaya intravenéz antibiyotik tedavisi baglan-
di. Hasta cildiye birimi ile konsiilte edildi. Hastaya Sweet
Sendromu 6n tanist ile cilt biyopsisi yapilarak sonrasinda int-
ravendz steroid tedavisi baslandi. Ayrintili etiyolojik deger-
lendirme i¢in ¢ekilen akciger grafisinde kitle stiphesi mevcut
olan hastaya toraks tomografisi ¢ekildi. Cekilen tomografide
sol akciger iist lob posterior segmentte hafif lobiile konturlu
yaklasik 43*35 mm boyutlarinda yumusak doku kitlesi (Se-
kil 2 a/b) saptanan hastaya ardindan bronkoskopi yapildu.

Takipleri devam eden gelis kreatinin degeri 1,2 mg/dL
olan hastada hizli bir sekilde akut bobrek yetmezligi tablosu

gelisti. Aniiriye giren kreatinin degeri hizli bir sekilde 4,6 mg/
dL ’ye yiikselen hasta hemodiyalize alindi (Tablo1). Steroid
tedavisinin birinci haftasinda hasta klinik ve laboratuar ola-
rak diizelmeye baslad1. Hastanin dokiintiilerinde belirgin bir
diizelme saptand (Sekil 3a/b/c).

Hastanin bronkoskopik biyopsi sonucu;” tiimoér hiic-
relerinde PAN, CK, Synaptofizin, Kromogranin ve S100 ile
kuvvetli boyanma goriilen ki-67 proliferasyon indeksi %1-2"
olarak degerlendirilen “atipik karsinoid timor” olarak ra-
porlandi. Karaciger enzimlerinde iliml yiikselme nedeni ile
¢ekilen batin ultrasonunda hastada karaciger sag lobda kitle

Sekil 3a/b/c. Hastaneye bagvuru goriiniimi, tedavinin {igiincii giinii goriiniimii, tedavinin 1. haftas1 griiniimii

Tablo 1. Hastanin laboratuvar parametreleri

21.5.2020 | 28.5.2020 29.5.2020 30.5.2020 30.5.2020 31.5.2020 2.6.2020
Glukoz (AKS) 162 193 143 106 133 120 146
Ure 84 237 173 135 105 40
Kreatinin 1,2 4,6 3,6 2,4 2,1 1,1 0,6
AST 44 25 40 57 50 51 37
ALT 70 44 43 53 52 60 57
Total Bilirubin 0,60 0,68 0,64 0,60 0,62 0,56 0,87
Direkt Bilirubin 0,14 0,20 0,13 0,17 0,21 0,16 0,25
LDH 363 725 413 360 444 412
Whbc 45860 39610 29190 22350 20420
Hb 14,1
Notrofil% 76,9
Monosit% 1,27
Lenfosit% 3,1
Eozinofil% 16,5
Trombosit 357000
Prokalsitonin 1,64
Sedimentasyon 2
C-Reaktif protein 435 22,5 12
HbAlc 6,1
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gozlemlendi. Hastaya PET-CT ¢ekildi. PET-CT goriintiile-
mesinde “karacigerde hipodens lezyonlar1 goriilen metas-
taz? Ikincil primer lezyon? “ olarak degerlendirilen hastaya
karaciger Tru-cut biyopsisi yapildi. Karaciger biyopsi sonu-
cu Synaptofizin, Kromogranin ile diffiiz kuvvetli boyanma
izlenen, ki-67 proliferasyon indeksi %1 olarak degerlendiri-
len “atipik karsinoid metastazi” olarak raporlandi. Hastanin
mevcut Sweet Sendromu malignite ile iliskilendirildi. Metas-
tatik akciger karsinoid tanili hasta onkoloji birimi ile konsiil-
te edilerek kemoterapi tedavisine baslandu.

TARTISMA

Akut nétrofilik dermatoz olarak bilinen Sweet Sendromu
1964 yilinda ilk defa Robert D. Sweet tarafindan etiyolojisi
bilinmeyerek tanimlanmis olup, genellikle aniden 38°C {ize-
ri ates, deride agrili, nodiillerden olusmus hassas plaklar ve
histopatolojik olarak vaskiilit bulgusu olmaksizin dermiste
yogun notrofil infitrasyonu ile karakterizedir (15-17). Sweet
Sendromu nadir goriilen deri hastaliklar1 arasindadir. Eks-
trakutanoz tutulumu genellikle eklem ve gozde lokalizedir.
Hastalarda artralji, konjonktivit, sklerit ve iritis gortlebilir.
Ayni zamanda lenf bezleri, dalak, karaciger ve akciger tutu-
lumlari literatiirde de goriilmektedir. Etiyolojik olarak siste-
mik rahatsizliklarda, malignitelerde, otoimmiin hastaliklar-
da, hamilelikte, ag1 sonrasi, iltihabi bagirsak hastaliklarinda
veya enfeksiyonlarda, paraneoplastik ve ilaca bagiml olarak
karsimiza ¢ikmaktadir (18,19). Patofizyolojisi net olarak bi-
linmemekle beraber, bir kisim bilim adamlar: tarafindan
bakteriyel, viral ve tiimoral antijenlere kars: kompleman sis-
tem reaksiyonu olusmadan meydana gelen immiinolojik bir
reaksiyon oldugu varsayilmaktadir. Alerjen stimiilasyonu so-
nucu immiin kompleks olusur, daha sonra deride birikmesi
nedeniyle, inflamatuar hiicrelerde aktiflesme ve inflamatuar
mediyatorler ve sitokinlerin salinimi gergeklesir. Serumda
ozellikle IL-6 (hastalik hissine ve atese sebep olur) ve G-CSF
(kemik iliginde nétrofilik graniilositlerin olusumunu ve akti-
vasyonunu indiikler) parametrelerinde artig gozlemlenir. Bu
sebeple yeni yapilan ¢aligmalarda miyeloproliferatif hastalik-
larda verilen G-SCF’in doza bagli Sweet Sendromu indiik-
ledigi gozlemlenmistir. Sweet Sendromunda diyagnoz major
ve mindr kriterlere gore konulmaktadir. iki major ve iki mi-
nor kriter muhakkak olmalidir (20).

Major

1. Ani baglangigh acili eritematdz nodiiller veya plaklar.

2. Histopatoloji olarak; yogun nétrofilik sizma, 16kositok-
lastik vaskiilit olmaksizin

Minor

3. Ates> 38°C

4. Altta yatan hematolojik veya visseral malignite, infla-
matuar hastalik, gebelik veya 6ncesinde tist solunum yolu en-
feksiyon, gastrontestinal enfeksiyon gecirme 6ykiisii, asilama
oykiist

5. Sistemik kortikosteroidler ile tedaviye mitkemmel tep-
ki

6. Laboratuvar testlerindeki anormallikler (dortte tigii):
eritrosit sedimantasyon hizi>20 mm/s; yliksek C-reaktif pro-
tein, lokositler > 8000, >% 70 notrofili (21).

Tedavide sistemik prednizon 30-60 mg/giin baslanip 4
ile 6 hafta iginde 10 mg/giin'e diistirtiliir. Bazi hastalarda re-
kiirrensleri engellemek i¢in 10-30 mg dozlarinda 2 ile 3 aya
kadar tedavi uygulamak gerekebilir (22). Eger tedaviye cevap
alinamazsa indometazin, siklosiporin veya dapson alternatif
olarak verilebilir (23). Vakamizda; nadir goriilen Sweet Send-
romu yine nadir olarak goriilen karaciger metastazli akciger
noroendokrin timoriine bagli paraneoplastik olarak kar-
simiza ¢ikmaktadir. Malignite iliskili Sweet Sendromu %21
oraninda goriilmekte olup, bunun 85% i hematoloji hastalik-
lar ve %15 i de solid tiimérlerdir. Solid tiimoérler genellikle
trogenital traktadir (24).

Pubmed tizerinden giiniimiize kadar yapilan literatiir ta-
ramasinda; akciger maligniteli Sweet Sendromu nadir olup,
toplam 8 tane Sweet Sendrom tanili vakayr gormekteyiz
(23,25-31).

2013 yiinda yaymnlanan bir makalede; 1996 yilinda
Multiple Myelom tanisi alan, ayni1 zamanda Sweet Sendro-
mu eslik eden ve 2007 yilinda nadir olarak goriilen akciger
noéroendokrin tiimorii gelisen iki malignite tanisi alan bir
hastanin vakasi sunulmugtur ki; 11 yil sonra hastada néroen-
dokrin tiimér geligmistir (25). Ikinci néroendokrin akciger
malignite vakasi da bizim hastamizda karaciger metastazli
akciger noroendokrin tiimoriine bagli paraneoplastik Sweet
Sendromu olarak karsimiza ¢ikmigtir. Noroendokrin tiimor-
ler akcigerlerde nadir olarak goriilmektedir (32). Embriyonik
noral tlipten organlara go¢ eden hiicreler sonucunda olug-
maktadir. Karsinoid tanimui ilk olarak gastrointestinal trakt
i¢in kullanilmis olup, daha sonra akcigerler i¢in de tanimlan-
mustir. Gastrointestinal traktan sonra lokalizasyon agisindan
noroendokrin tiimorler ikinci sira olarak akcigerlerde olup,
akciger tiimorlerinin %1 ini kapsamaktadir (33). Noroen-
dokrin tiimorler rolatif benign karsinoid olarak goriilebildigi
gibi asir1 agresif kiictik hiicreli akciger kanserleri olarak da
goriilebilir. Timor lokalizasyonu, boyutu ve biiyiime hizina
bagli olarak farkli semptomlar gosterir, Santral yerlesimde
oksiiriik, hemoptiz, bronsiyal obstriiksiyon olusabilir. Hasta-
larin %30 u asemptomatik olabilir (3). Nikotin kullanimu ile
karsinoid timor iliskilendirilememistir. Akciger karsinoid
timorlerin ¢ogu tipik karsinoid tiimoérler olarak genclerde
meydana gelip, yavas biiylime sergilerken; atipik akciger kar-
sinoidleri ise agresif bir sekilde organ ve lenf metastazi egi-
limi gosterip, prognozu kétiidiir. Erken tani sonrasi cerrahi
rezeksiyon sonrasi 5 yillik ve 10 yillik yasam siiresi %80 dir.
Bu nedenle erken diyagnoz ve kanserin evrelerinin teshisi
6nemli bir rol oynamaktadir (34).

Vakada; semptom olarak yalnizca nadir goriilen Sweet
Sendromu sikayeti ile klinige gelen hastamizda (herhangi bir
pulmoner gikayeti olmamasina ragmen) tarama sonrast daha
da nadir goriilen karaciger metastazli akciger néroendok-
rin timori tanist bulunmugtur. Bu vaka bize Sweet Sendro-
mu'nun sik goriilen enfeksiyoz hastaliklardan nadir goriilen

KSU Medical Journal 2021;16(2) : 285-289 288

KSU Tip Fak Der 2021;16(2): 285-289



GUNEY ve ark.

hastaliklara kadar genis bir skalada kendisini gosterebildigini
ve Sweet Sendromr’lu hastalarda prognoz agisindan ileri tet-
kiklerin gerekliligini gostermektedir. Steroid tedavisi ile kisa
siirede iyilesme gézlemlense de, ayrintili etiyolojik degerlen-
dirme i¢in ileri tetkikler onemli ve vazge¢ilmezdir.

Cikar Catismasi Beyani

Makale yazarlar: aralarinda herhangi bir ¢ikar catismasi-

nin olmadigini beyan ederler.

Arastirmacilarin Katki Oran1 Beyan Ozeti

Yazarlar makaleye esit katki saglamis olduklarini beyan

ederler.
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