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Oorspronkelijke stukken

Het syndroom van Sweet (acute febriele neutrofiele dermatose)

R.W.M.VAN DER HULST, L.M.TIEBEN, J.J.GERRITSEN, J.A.BRUIJN EN J.C.KLUIN-NELEMANS

Het syndroom van Sweet (acute febriele neutrofiele der-
matose) is een acuut verlopende ziekte met koorts, dic
gepaard gaat met pijnlijke erythemateuze plaques, voor-
al gelokaliseerd op de armen, het gelaat en op de benen.
Er is neutrofilie in het bloed en een typisch histologisch
beeld van de huidafwijkingen, met een infiltraat van de
dermis voornamelijk bestaande uit rijpe neutrofiele
granulocyten.! 2 Bij ongeveer 20% van de beschreven pa-
tiénten hangt het syndroom samen met een maligni-
teit.’ * De huidefflorescentie kan een eerste uiting van
een onderliggende maligniteit zijn, maar kan ook samen-
gaan met hernieuwde activiteit van een reeds bestaande
maligniteit.>* Acute myeloide leukemie is de meest
voorkomende onderliggende maligniteit.? 4 * Kennis van
het Sweet-syndroom is van groot belang, enerzijds om-
dat het ziektebeeld ernstig kan verlopen (vooral bij een
onderliggende maligniteit), maar goed behandelbaar is
met corticosteroiden, anderzijds omdat het syndroom
een voorbode kan zijn van een tot dan toe onbekende
maligniteit.>4 516 In dit artikel worden aan de hand van
de ziektegeschiedenissen van 7 patiénten de diverse ui-
tingen van het Sweet-syndroom geillustreerd.

ZIEKTEGESCHIEDENISSEN
De klinische bevindingen van alle patiénten staan in tabel 1, de
laboratoriumuitslagen in tabel 2.

Patiént A, een 55-jarige vrouw, werd opgenomen in verband met
koorts, huidafwijkingen en algehele malaise. Patiénte was bekend
wegens een leukemisch laaggradig non-Hodgkin-lymfoom,

Academisch Ziekenhuis, Leiden.

Afd. Algemene Interne Geneeskunde: R.W.M.van der Hulst, assistent-
geneeskundige (thans: Academisch Medisch Centrum, afd. Gastro-
enterologie, Meibergdreef 9, 1105 AZ Amsterdam); J.J.Gerritsen,
internist.

Afd. Dermatologie: mw.L.M.Tieben, assistent-geneeskundige.

Afd. Pathologie: dr.J.A.Bruijn, patholoog-anatoom.

Afd. Hematologie: mw.dr.J.C Kluin-Nelemans, internist-hematoloog.
Correspondentie-adres: R.-W.M.van der Hulst.

SAMENVATTING

Het syndroom van Sweet (acute febriele neutrofiele dermato-
se) wordt gekenmerkt door koorts, neutrofilie, pijnlijke erythe-
mateuze plaques, gelokaliseerd op de huid van vooral het ge-
laat, de nek en de armen. Het typische histologisch beeld toont
een celrijk, perivasculair dermaal infiltraat bestaande uit rijpe
neutrofiele granulocyten, met leukocytoclasie en oedeem van
de papillaire dermis. Aan de idiopathische vorm (80% van de
beschreven patiénten) gaat vaak een virale infectie vooraf. De
secundaire vorm (20% van de beschreven patiénten) gaat sa-
men met maligniteiten, die in 85% van de gevallen van hemato-
logische origine zijn. Het Sweet-syndroom kan dan ernstig zijn.
Zeven patiénten worden beschreven die leden aan het Sweet-
syndroom, van wie 3 met een onderliggende hematologische
maligniteit. Deze secundaire vorm van de ziekte kan een uiting
zijn van een exacerbatie van een reeds bekende maligniteit, zo-

“als bij 2 van deze 3 patiénten. Bij een ernstig beloop van het

syndroom is behandeling met corticosteroiden aangewezen.

stadium IV-A. Vanaf een week vo6r opname werd zij wegens
een urineweginfectie succesvol met co-trimoxazol behandeld.
Na 5dagen kreeg zij opnieuw koorts en pijn over het hele
lichaam. Aansluitend ontstonden pijnlijke huidafwijkingen.

Wij zagen een zieke vrouw, met een lichaamstemperatuur
van 39,6°C en beiderzijds conjunctivitis. Aan de huid werden
gegeneraliseerde, erythemateuze, verheven en nummulaire
plaques gezien, vooral op de romp en de bovenste en onderste
extremiteiten (figuur 1). Er was geen artritis (zie tabel 1, en ta-
bel 2 voor de laboratoriumwaarden). Een huidbiopt vertoonde
een oedemateuze papillaire dermis met een dicht neutrofiel
granulocytair infiltraat, met enige leukocytoclasie. Er bestond
geen fibrinoide necrose van vaatwanden of extravasatie van
erytrocyten (figuur 2).

Op grond van deze bevindingen werd de diagnose ‘Sweet-
syndroom’ gesteld. Behandeling met prednison 20 mg 1 dd ge-
durende 7 dagen werd ingesteld, waarna de dosering geleide-
lijk, in de loop van 6 weken, gereduceerd werd. De efflorescen-
ties waren na 2 dagen sterk in ernst afgenomen en het klinische
beloop was daarna voorspoedig. De eerder gevonden lever-
chemieafwijkingen verdwenen in 2 maanden (zie tabel 2).
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TABEL I. Karakteristieke klinische kenmerken van 7 patiénten met
Sweet-syndroom bij opname in het ziekenhuis

patiént

geslacht (m/v) v v m v m m v

leeftijd (in jaren) 55 67 37 35 40 36 68
koorts + + + + + + +

faryngitis - + - + _ + -

urineweginfectie + - - - - — —

gastro-enteritis - - + - + - _

myalgie/artralgie + - - - - + +

artritis - - - - — _ +

conjunctivitis + - - - _ _ _

hematologische ’

maligniteit ten tijde
van diagnose NHL
na de diagnose -

MDS MH - - - -
SAML sAML —~ - - _

+ = aanwezig; — = afwezig; NHL = non-Hodgkin-lymfoom; MDS = mye-
lodysplastisch syndroom; MH = ziekte van Hodgkin; sAML = secundai-
re acute myeloide leukemie.

TABEL 2. Laboratoriumgegevens van 7 patiénten met Sweet-syndroom
bij opname in het ziekenhuis

patiént

A B ¢ Db E F G

67 75 80
8,616,7 58

82 . 129
15,6 40,2

BSE (in mm/le h) 87 47
leukocyten (x 10%1) 343 125
neutrofiele granulocyten

(in %) 47 45 49 87 90 8 95
alkalische fosfatase

(in U/L; normaal < 60) 149 54 47 27 27 33 313

¥GT (in U/

normaal < 28) 106 47 18 9 23 9 267
ASAT (in U/l;

normaal < 15) 47 114 12 7 4 § 10
ALAT (in U/L;

normaal < 15) 101 137 13 5 4 6 23
bilirubine

(in pmol/l;

normaal < 17) 4 6 7 4 7 8§ 16
LDH (in U/l

normaal < 160) 187 327 147 92 97 141 129

v-GT = gamma-glutamyl-transferase; ASAT = asparagine-aminotrans-

Se.

Patiént B, cen 67-jarige vrouw, werd opgenomen in verband
met koorts, faryngitis en algehele malaise (zie tabel 1). Zij was
bekend wegens een in remissie gebracht non-Hodgkin-lym-
foom, stadium IV. Nadien ontwikkelde zich een myelodysplas-
tisch syndroom, type ‘refractaire anemie met overmaat aan
blasten’ en met een grote transfusieathankelijkheid. Vanaf 11
dagen voor opname klaagde patiénte over keelpijn en koorts
(tot 38,5°C). Behoudens extreme vermoeidheid waren er geen
andere klachten.

Bij opname zagen wij een matig zieke vrouw met een tempe-
ratuur van 37,5°C en een faryngitis. Op de 3e dag van opname
kreeg zij hoge koorts tot 39,5°C en ontstonden er erythemateu-
ze plaques met vesikels en pustels op de romp, de armen en de
benen. Het huidbiopt toonde hoog in de dermis een ontste-
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kingsinfiltraat met overwegend rijpe neutrofiele granulocyten
en enige leukocytoclasie, erytrocytenextravasatie en oedeem in
het stratum papillare, zich uitbreidend tot in de epidermis. De
diagnose ‘Sweet-syndroom’ werd gesteld. Behandeling met
prednison 60 mg per dag werd gestart. Na 3 dagen was het huid-
beeld sterk verbeterd. Na dosisreductie tot 50 mg per dag ont-
stond echter een exacerbatie van het Sweet-syndroom. Na ver-
hoging van de prednisondosering tot go mg per dag verdwenen
de huidafwijkingen en de koorts snel en kon de prednison-
behandeling geleidelijk gestaakt worden.

Twee maanden later ontstond een blastencrise bij dit leuke-
misch ontaarde, myelodysplastische syndroom en overleed

FIGUUR 1. Karakteristieke huidefflorescenties bij patiént A met
Sweet-syndroom (acute febriele neutrofiele dermatose): gedis-
semineerde verheven erythemateuze plaques op schouder (a)
en arm (b).






