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Sweetlv syndrom je febrilni neutrofilni dermatéza. Typickymi projevy jsou horecka, neutrofilie, bolestivé erytémové plaky,
papuly a noduly, ¢asto asymetricky lokalizované. Nej¢astéji jsou postizeny horni koncetiny, oblicej a 3ije. V postizenych mistech
se v dermis nachazi charakteristicky neutrofilni infiltrat. Etiologie dosud neni objasnéna, zvaZuje se hypersenzitivni reakce s roli
cytokin, kterd je nasledovana infiltraci neutrofily. Lékem prvni volby jsou ve vétsiné ptipadl celkové podavané kortikosteroidy.
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Sweet’s syndrome

Sweet’s syndrome is the febrile neutrophilic dermatosis. It typically presents in patients with fever, neutrophilia, painful tender
erythematous papules, nodules and plaques often distributed asymmetrically. Frequent sites include face, neck and upper ex-
tremities. Affected sites show a characteristical neutrophilic infiltrate in the dermis. Its etiology remains unclear, but it seems to
be mediated by a hypersensitivity reaction in which cytokines, followed by infiltration of neutrophiles, may be involved. Systemic
corticosteroids are the first-line of treatment in most cases.
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Sweetlv syndrom (akutni febrilnf neutrofilni dermatdéza) je vzédcné zanétlivé neinfekéni onemocnéni, které je charakteristické ndhlym
vznikem bolestivych erytémovych 1ézi. Vysev je provdzen horeckou, leukocytézou s neutrofilii, zvysenou sedimentaci erytrocytd, elevaci
CRP a celkovymi velmi r&znorodymi pfiznaky. Typickym histologickym ndlezem je difuznf infiltrace dermis neutrofily pfi chybénf zndmek
leukocytoklastické vaskulitidy. Sweetlv syndrom se fadi mezi tzv. neutrofilni dermatézy.

Neutrofilni dermatdzy - piehled (1)

Epidermalni - subkornealni pustuldzni dermatdza, IgA pemphigus, atypické pyoderma gangraenosum, atypicky Sweet(v syndrom

Dermalni - Sweetlv syndrom, neutrofilni ekrinnf hidradenitida, erythema elevatum et diutinum, granulomatézni pyoderma gangraenosum

Dermalni a hypodermalni - pyoderma gangraenosum, neutrofilni panniculitis, asepticky absces

HISTORIE

Onemocnén( bylo poprvé popsano dr. Robertem Douglasem Sweetem v roce 1964 u osmi zen a publikovano v British Journal of Dermatology
(2). R. D. Sweet také zaved| ndzev akutni febrilni neutrofilni dermatéza. Do roku 1980 bylo ve svétové literature publikovano do 10 pfipadd rocné,
v dekadé 1980-1990 do 40 pripadd rocné, v poslednim desetileti 150-200 pfipadd za rok.

ETIOPATOGENEZE

Sweetlv syndrom se fadi mezi neutrofilni dermatdzy spolu s pyoderma gangraenosum, neutrofilni ekrinni hidradenitidou, m. Behcet a dalsimi
jednotkami (1). Jejich spole¢nym znakem je autoinflamatorni proces vedouci k neutrofilni infiltraci tkani. Pfesna patogeneze neni dosud objasnéna,
zrejmé multifaktoridlni a neuniformni mezi jednotlivymi podskupinami nemoci. Roli hraje hypersenzitivita se spusténim imunologické kaskady.
Déle faktory vrozené i ziskané imunity, nachézi se zvysené hodnoty IL-1a, IL-1B, IL-2, IFy, coZ jsou cytokiny spojené s Th1 lymfocyty. V biopsiich byly
prokazany snizené pocty Th2 lymfocytl. Hyperexprese Th1 lymfocytl vede k zvyseni produkce TNFa a IFy a tim k atrakci a aktivaci neutrofild.
V chemotaxi a aktivaci neutrofild byl zjistén velky vyznam Th17 prozanétlivych lymfocytl s uvolfovanim IL-17. Navic byly identifikovany také nékteré
geny hrajici roli u neutrofilnich dermatéz. U Sweetova syndromu jde o humanni leukocytarni antigen B54 (3-6). Ke spusténi patologického déje
dochazi vlivem infekci, I€kd, malignich a autoimunitnich onemocnéni (3, 4, 7). Vztah mnoha dermatologickych onemocnéni véetné neutrofilnich
dermatdéz k autoinflamatornim pocesdm je podrobné literdrné popsan (8).
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KLINICKY OBRAZ

Onemocnéni se déli na 3 formy:
B diopatickou (klasickou) m  formu vyvolanou léky B formu vyvolanou malignitou (2, 7,9, 10).

Vsechny maji obdobny klinicky obraz — ndhly vznik bolestivych koznich Iézi — infiltratd a nodull, nékdy vezikulopustulézniho a pustulézniho
charakteru, pfipadné pfi deldim trvani ter¢ovitého vzhledu (obr. 1-3). Predilekcemi jsou pfevazné koncetiny, oblicej, Sije. Nejcastéji jsou postizeny
zeny stredniho véku. Projevy se mohou $ifit, splyvat, vyskytovat se v mistech traumatu, ozéfeni, venepunkce nebo v misté predchozi fototoxické
reakce. U klasické formy ¢asto navazuji na infekty hornich cest dychacich nebo gastrointestinaini infekty, pfipadné se vyskytuji u zanétlivych strev-
nich onemocnént. Celkové piiznaky jsou horecka nad 38°C, nevolnost, bolesti hlavy a kloubd. Vezikulobulézni az pustulézni forma byva hlavné
na dorzech rukou — mdze se v tom pfipadé jednat o lokalizovanou formu nemoci (11).

Projevy Sweetova syndromu bez [é¢by perzistuji i nékolik tydnd, recidivuji az v tretiné pripadd (7). Sweetlv syndrom provézejici maligni onemocnéni
mUze vznikat pfed manifestaci malignity nebo v prlibéhu [é¢by. Tato forma byva vyraznéji klinicky vyjadiena — hemoragické buly, ulcerace, klinické
podobnost nebo prechod v pyoderma gangraenosum (7). Nej¢astéjsi maligni onemocnénti, kterd mohou byt provazena Sweetovym syndromem,
jsou akutni myeloidnf leukemie, déle tumory prsu, urogenitalniho a gastrointestinalniho traktu.

Léky vyvolany Sweetlv syndrom byl popsan po rdstovém faktoru stimulujicim tvorbu granulocytd (G-CSF), trimethoprimu-sulfamethoxazolu,
hydrochlorothiazidu, minocyklinu, kyseliné all-trans-retinové, azathioprinu i mnoha dalsich lécich (7, 12).

Klinicky obraz mohou doplnit postizeni mnoha rliznych orgénd — keratokonjunktivitida, iridocyklitida, myozitida, sterilni osteomyelitida, neutrofilni
alveolitida, meningitida, encefalitida, sterilni abscesy v dutiné brisni nebo infiltrace mékkych organt neutrofily. V poslednim desetileti byly také
popsany sterilni neutrofilni fasciitidy s velmi tézkym pribéhem véetné nekrdz svald, které byly dermatologicky i histologicky urceny jako Sweetdv
syndrom a mély prekryvny obraz s pyoderma gangraenosum (necrotizing neutrophilic dermatosis). V téchto pfipadech bylo pro zadvaznost a rychlost
vyvoje klinického stavu zvIasteé dilezité rychlé stanoveni diagndzy a nasazeni adekvétni 1écby (13, 14).

DIAGNOSTICKA KRITERIA

Diagnosticka kritéria klasického a malignitou indukovaného Sweetova syndromu dle Su a Liu 1986, modifikace von den Driesch
1994 (10, 15):

Velka kritéria:

1. N&hly vznik bolestivych erytémovych plosnych projevd a nodull

2. Neutrofilni infiltrdt v dermis bez leukocytoklastické vaskulitidy

Mala kritéria:

1. Predchozi infekt HCD nebo Gl traktu, hematologickad nebo visceralni malignita, zdnétlivé onemocnéni v gravidité
2. Horecka nad 38°C

3. Leukocytéza nad 8000, neutrofilie nad 70 %, sedimentace erytrocytl nad 20 mm/hod., elevace CRP (3 ze 4)

4. Vybornd lécebnd odpovéd na celkové podavané kortikosteroidy

Ke stanoven( diagnoézy jsou nutna pozitivni dvé hlavni a dvé vedlejsi kritéria
Diagnosticka kritéria Iéky indukovaného Sweetova syndromu dle Walkera a Cohena 1996 (16):

Nahly vznik bolestivych erytémovych plosnych projevd a nodull

Neutrofilnf infiltrdt v dermis bez leukocytoklastické vaskulitidy

Horecka nad 38 °C

Casova souvislost mezi uzivanim léku a klinickymi symptomy nebo relaps po novém uziti léku

Casova souvislost regrese Sweetova syndromu po vysazen/ 1ékd nebo po 1é¢bé systémovymi kortikosteroidy

bk wWiN =

Ke stanoven{ diagndzy jsou nutna pozitivni vsechna kritéria.

V roce 2017 byla v JDDG uveiejnéna dalsi revidovana kritéria pro Sweetiiv syndrom lépe odrazejici polymorfii pfiznaki a nalezi,
pripoustéjici také nalez neutrofilni vaskulitidy (17):

Konstantni priznaky:
Klinické — nahly vznik bolestivych nebo citlivych erytémovych papul, plakd nebo noduld
Histologické — husty neutrofilni dermalnf infiltrat

Variabilni pfiznaky:

Klinické: Histopatologické: Laboratorni:
B horecka nad 38°C B pritomnost nebo nepfitomnost leukocyto- M zvysend sedimentace erytrocytl
B atypické koznf léze - veetné hemoragic- klastické vaskulitidy B zvyseny CRP
kych puchyrd, pustul, pfiznakd hlubokého ~ M subkutadnni varianta B |eukocytdza
kozniho zdnétu B histiocytoidni varianta B neutrofilie
B xantomatoidnf varianta B anémie
B kryptokokoidni varianta
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HISTOLOGICKY NALEZ

Husty infiltrat ze zralych neutrofild prostupujici celym koriem s leukocytoklazii bez vaskulitidy (ev. i s jeji pfitomnosti). Byva mnohdy vyrazny
edém horniho koria, v epidermis neutrofilni exocytéza (18) (obr. 4-6). V piipadé infiltrace tuku — neutrofilni lobuldrni panniculitis — jde o tzv.
podkozni Sweetlv syndrom. Dale se histologicky odlisuje histiocytoidni Sweetlv syndrom s infiltraci koria lymfocyty a burikami histiocy-
toidniho vzhledu, ktery byva ¢astéji spojovan s myelodysplastickym syndromem a také xantomatoidni a kryptokokoidnf varianta (3, 17, 19).

DIFERENCIALNIi DIAGNOZA

Diferencialni diagndza je velmi Sirokd, zahrnuje pyodermie, sepsi, erythema exsudativum multiforme, lupus erythematodes, vaskulitidy,
granuloma faciale, erythema nodosum, erysipel, virové exantémy, dalsi neutrofilni dermatézy.

Zdkladem lécby jsou celkové poddvané kortikosteroidy v ddvce 0,5-1 mg prednisolonu/kg/den, po zmirnéni pfiznakd s postupnou redukcf
davky. Jejich excelentni 1écebny efekt je i jednim z diagnostickych kritérii Sweetova syndromu. U mirné formy nemoci je mozno podavat
pouze lokalInf ¢i intraleziondlni kortikosteroidy. Dalsimi [é¢ebnymi moznostmi jsou cyklosporin A, azathioprin, dapson, nesteroidnf antiflo-
gistika, cyklofosfamid, mykofenolat mofetil, methotrexat, anti TNF preparaty, nové antagonista IL-1 receptor Anakinra (6, 7, 12).

Obr. 1. Difuznierytém na dorzech rukouv casné ~ Obr. 2. Erytém a hemoragické buly Obr. 3. Obraz charakteru exsudativniho erytému
na bérci

Obr. 4. Celkovy pohled zachycujici subepider- ~ Obr. 5. Korium s polynukledry a mirnou leuko-
mdlniedém a zdnétlivou infiltraci dolni ¢dsti koria  cytokldzif

Klinické a histologické obrdzky jsou prevzaty se svolenim spoluautort ze spolec¢ného pripadu a publikace Slezdkovd et al. (20).
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