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ÚVOD

Sweetův syndrom (SS) je charakterizován tetrádou sympto-
mů zahrnující febrilie, periferní neutrofilii, bolestivé erytema-
tózní kožní léze a artralgie [10]. Rozlišují se tyto formy – kla-
sický nebo idiopatický SS, dále SS asociovaný s maligním
onemocněním a léky indukovaný SS [8]. Klasická forma SS
může být asociována s infekcí horních dýchacích cest (vyvola-
nou zejména streptokoky) nebo gastrointestinálního traktu (sal-
monelóza, yersinióza), s nespecifickými střevními záněty (mor-
bus Crohn, colitis ulcerosa), se systémovým onemocněním
pojiva (Sjögrenův syndrom, lupus erythematosus systemicus)
nebo s graviditou [10, 17, 18, 19]. SS jako paraneoplastický syn-
drom byl popsán v souvislosti s akutní myelocytární a promye-
locytární leukémií, s myelodysplastickým syndromem, dále
s karcinomy genitourinárního traktu, prsu, gastrointestinální-
ho traktu [6, 26]. U léky indukované varianty předchází klinic-
ké manifestaci SS užití nebo injekční aplikace léku. Tato forma
souvisí nejčastěji s podáním faktoru stimulujícího kolonie gra-
nulocytů (G-CSF), dále jsou v literatuře uváděny furosemid,
hydralazin, minocyklin, trimetoprim-sulfametoxazol, kyselina
all-trans-retinová [17, 25].

POPIS PŘÍPADŮ

Kazuistika 1
62letý pacient podstoupil v červnu 2010 cholecystektomii pro

cholecystolitiázu, histologické vyšetření verifikovalo chronic-
kou cholecystitidu. V osobní anamnéze uváděl hyperlipidémii
s dietním opatřením, vertebroalgický syndrom a stav po spon-
dylodiscitidě lumbosakrální oblasti, v rodinné anamnéze dia-
betes mellitus II. typu u matky. Byl nekuřák, bez abúzu alkoho-
lu. Užíval ramipril 2,5 mg 1krát denně p. o. pro hypertenzi
zjištěnou při předoperačním interním vyšetření a sultamicilin
375 mg 3krát denně p. o., který byl nasazen po provedené cho-
lecystektomii. Za 14 dní od operace byl rehospitalizován na chi-
rurgii pro pocit tlaku v distální části pravého hemitoraxu, duš-
nost při chůzi, subfebrilie a zimnice.

Provedené laboratorní odběry ukázaly elevaci C-reaktivního
proteinu 149,1 mg/l (norma 0–10), v krevním obrazu byl cel-
kový počet leukocytů v normě, absolutní počet neutrofilů leh-
ce zvýšený 6,5 . 109/l (norma 2–6), zvýšené jaterní enzymy –
aspartátaminotransferáza 1,29 µkat/l (norma 0,17–0,85), ala-
ninaminotransferáza 2,29 µkat/l (norma 0–0,73), alkalická fos-
fatáza 5,86 µkat/l (norma 0,73–2,6), gamaglutamyltransferáza
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SOUHRN

Sweetův syndrom neboli akutní febrilní neutrofilní dermatóza je charakterizován tvorbou bolestivých erytematózních kožních lézí a současným roz-
vojem periferní neutrofilie, febrilií a artralgií. Článek poskytuje klasifikaci onemocnění, přehled klinického a histologického obrazu, diagnostických
kritérií, na jejichž základě by měla být diagnóza stanovena, a možnosti léčby. Uvádíme případ dvou pacientů se Sweetovým syndromem rozdílného
klinického obrazu a etiologie, která vedla ke stejné reakci imunitního systému. V obou případech zhojení nastalo po léčbě celkově podávaných kor-
tikosteroidů.
Klíčová slova: Sweetův syndrom – etiologie – neutrofilní dermatózy – terapie

SUMMARY

Sweet’s Syndrome

Sweet’s syndrome or acute febrile neutrophilic dermatosis is characterized by a formation of painful erythematous skin lesions as well as development
of peripheral neutrophilia, fever and arthralgia. The article provides a disease classification, a summary of clinical and histological features, diagnostic
criteria as a basis for diagnosis determination and treatment options. We report two cases of Sweet’s syndrome with different clinical signs and etio-
logy that led to the same reaction of the immune system. In both cases the recovery came after systemic corticosteroid treatment.
Key words: Sweet’s syndrome – etiology – neutrophilic dermatoses – therapy
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7,33 µkat/l (norma 0,15–0,75), alfa- amyláza 0,8 µkat/l v normě
(norma 0,1–1,7). Na rentgenovém snímku srdce a plic byla patr-
na elevace pravé bránice, ostatní nález byl bez patologie, sono-
grafie popsala subfrenickou kolekci tekutiny. CT vyšetření
břicha verifikovalo biliom („nádorový” útvar vzniklý nahroma-
děním žluči) v pravém subfreniu. Byla provedena drenáž této
kolekce s úpravou antibiotické léčby – p. o. sultamicilin byl po
7 dnech užívání nahrazen i. v. cefoperazonem v dávce 1 g 2krát
denně. Endoskopická retrográdní cholangiopankreatikografie
popsala normální nález bez úniku kontrastní látky mimo žlu-
čové cesty.

Klinický stav pacienta se zhoršoval, objevily se bolesti svalů
a kloubů horních i dolních končetin, febrilie až 39,1 °C, slabost
a nechutenství, oboustranná akutní purulentní konjunktivitida.
Současně začal kožní výsev mnohočetných papulovezikul na
trupu a horních končetinách, v místě náplasti okolo drénu byl
výsev seskupujících se vezikul velikosti do 1 cm v pásu na ery-
témové spodině. Pro zvažovanou varicellu s akcentací vezikul
v místě rány či generalizovaný herpes zoster thoracis bylo nasa-
zeno antivirotikum – acyklovir 800 mg 5krát denně p. o. a vzhle-
dem k neefektivnosti již nasazené antibiotické terapie byl cefo-
perazon vystřídán po 6 dnech i. v. ciprofloxacinem 400 mg 2krát
denně. Lokálně do obou očí byly aplikovány kapky a mast obsa-
hující 0,1% dexamethason, neomycin a polymyxin B sulfát 5krát
denně. Celkově špatný stav pacienta neumožňoval operační
revizi, biliom byl opakovaně drénován. V dalším průběhu kož-
ní nález progredoval, morfy byly diseminované, polymorfní od
folikulitid a perifolikulitid charakteru pyodermie po multi-
formní exsudativní vezikulózní až hemoragické bulózní (respek-
tive pseudovezikulózní, pseudobulózní) projevy (obr. 1, 2, 3).
Dutina ústní byla bez postižení. Pacient doplnil anamnestický
údaj prodělaných planých neštovic před 10–15 lety. Diferen-
ciální diagnostika zahrnovala generalizované bakteriální septic-
ké kožní projevy, bulózní dermatózu a hemoragickou vaskuliti-
du. V laboratoři vzrostl C-reaktivní protein až na hodnotu
278,2 mg/l, prokalcitonin 0,914 mg/l (norma 0–0,5), mírně i leu-
kocyty v krevním obrazu na 11,9 . 109/l (norma 4–10). Echo-
kardiografie neprokázala patologii. Hemokultura a bakteriální
kultivační vyšetření z kožních ložisek a sekretu odváděného dré-
nem zavedeného do dutiny po cholecystektomii byly negativní.
Protilátky proti herpesviru varicelly-zosteru IgM byly negativ-
ní, IgG pozitivní. Revmatologické konzilium vyloučilo systé-
mové onemocnění pojiva – ANA, ENA screening, anti-dsDNA,

Obr. 1. Klinický obraz – kazuistika 1

Obr. 2. Klinický obraz – kazuistika 1

Obr. 3. Klinický obraz – kazuistika 1 Obr. 4. Histopatologický nález – kazuistika 1
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ANCA a revmatoidní faktor byly negativní. Neurologické vyše-
tření bylo bez patologického nálezu.

Vzhledem k nelepšícímu se lokálnímu i celkovému stavu pa-
cienta byla indikována probatorní excize na histologické vyšetře-
ní. Kožní biopsie z léze v oblasti stehna prokázala hyperkeratózu
s parakeratózou a abscesky polynukleárů intrakorneálně. Subepi-
dermálně byl přítomen mohutný edém prostoupený erytrocyty
a zčásti i polynukleáry přecházející až v bulu, v retikulárním koriu
středně husté infiltráty polynukleárů s leukocytoklazií. Ve vlaso-
vém folikulu se nacházel absces tvořený shluky polynukleárů
(obr. 4). Histopatologický nález z léze na prstu ruky byl charak-
terizován subepidermálním edémem s příměsí erytrocytů a poly-
nukleárů. V retikulárním koriu byl přítomen difuzní infiltrát
polynukleárů s leukocytoklazií bez nálezu vaskulitidy.

Byla zahájena infuzní léčba s methylprednisolonem v počá-
teční dávce 160 mg/den, za 7 dní byla tato dávka postupně redu-
kována až na 40 mg/den. Kortikosteroidy byly aplikovány po
dobu 11 dní. Postupně došlo ke stabilizaci celkového stavu. Bili-
om byl vyprázdněn po opakovaném předrénování. Kožní nález
byl zcela zhojen. Laboratorní hodnoty zánětlivých parametrů se
normalizovaly. Pro přetrvávající elevaci jaterních testů byl pacient
předán do péče gastroenterologa. Při kontrole na kožní ambu-
lanci v říjnu 2011 byl pacient zcela bez potíží, kůže byla bez pro-
jevů, v laboratorních odběrech přetrvávala jen elevace gamaglu-
tamyltransferázy, ostatní jaterní enzymy byly v normě.

Kazuistika 2
V listopadu 2010 byla 66letá pacientka odeslána z infekční kli-

niky na kožní ambulanci pro suspektní erythema nodosum
s kožními projevy na extenzorových částech horních i dolních
končetin. Rodinná anamnéza byla bezvýznamná. V osobní anam-
néze pacientka uváděla gonartrózu, v roce 1997 prodělala
suspektní tranzitorní ischemickou ataku bez následků. Léky trva-
le neužívala, jen před hospitalizací ibuprofen 400 mg p. o. podle
potřeby pro febrilie. V alergologické anamnéze udávala anafylak-
tickou reakci po kontaktu s pryšcovitými rostlinami.

V lednu 2010 pacientka podstoupila laparoskopickou chole-
cystektomii. Následně došlo ke vzniku umbilikální hernie, kte-
rá byla reoperována s provedením plastiky pro její recidivu
začátkem listopadu 2010. Za 7 dní po operaci se vytvořily četné
bolestivé erytémové lividní papulonodózní projevy na kolenou,
postupně se rozšířily na extenzorové části horních a dolních
končetin (obr. 5, 6). Dutina ústní byla bez postižení. Pacientka
byla febrilní, přes 38 °C. V krevním obrazu byla zjištěna leuko-
cytóza 18 . 109/l, neutrofilie 0,75 (norma 0,48–0,7), byl zvýšený
C-reaktivní protein 69,7 mg/l (norma 0–5). Vzhledem k vyso-
ké hladině C-reaktivního proteinu byl doplněn rentgen plic
s negativním nálezem.

Na základě klinického obrazu a laboratorního nálezu bylo
vysloveno podezření na SS a byla zahájena terapie celkovými
kortikosteroidy – prednison p. o. s iniciální dávkou 40 mg/den
při hmotnosti pacientky 80 kg. Lokálně byl aplikován krém
obsahující glykosaminoglykany polysulfát 2krát denně. Před
zahájením léčby byla provedena probatorní excize z infiltrova-
ného ložiska na stehně levé dolní končetiny. Histologický nález
popsal přiměřenou epidermis, těsně pod ní v okolí kapilár leh-
kou chronickou kapilaritidu. Hlouběji, v oblasti potních žlázek,
bylo několik zánětlivě změněných cév. Infiltrát byl tvořený pře-
vahou neutrofilních leukocytů a byly přítomny známky leuko-
cytoklazie. Fibrinoidní nekrózy v těchto drobných cévách neby-
ly zjištěny. Subcutis nebyla zastižena. Popsaný obraz mohl
spadat do širšího rámce neutrofilní dermatózy (obr. 7). Obr. 5. Klinický obraz – kazuistika 2

Obr. 7. Histopatologický nález – kazuistika 2

Obr. 6. Klinický obraz – kazuistika 2
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Již druhý den po nasazení celkové kortikoidní terapie došlo
k poklesu febrilií a do týdne byl zřetelný ústup kožního nálezu.
Pacientka byla propuštěna 18. den hospitalizace, kdy byly popi-
sovány pouze reziduální projevy na bércích, bez celkové korti-
koidní terapie s kontrolním C-reaktivním proteinem 3,5 mg/l.

DISKUSE

SS, který je znám pod pojmem akutní febrilní neutrofilní der-
matóza, poprvé popsal Robert Douglas Sweet v roce 1964 [20].
Výskyt je celosvětový, bez rasové predilekce [17]. Nejčastěji jsou
postiženy ženy ve věku 30–60 let [5]. SS může být následkem
hypersenzitivní reakce vyvolané bakteriálními, virovými či
tumorózními antigeny, nebo také léky, autoimunitním one-
mocněním a graviditou. Patogeneze SS je neznámá. Hypotéza
předpokládá lokální nebo systémovou poruchu regulace sekre-
ce cytokinů, za kterou jsou pravděpodobně zodpovědné IL-1,
G-CSF, GM-CSF a interferon gama [17]. V patogenezi se dále
mohou uplatňovat leukotaktické mechanismy, dermální den-
drocyty, cirkulující autoprotilátky, imunokomplexy, HLA B54
[22, 26].

Kožní léze tvoří bolestivé červené nebo fialovočervené papu-
ly, noduly nebo plaky. Mohou být jednotlivé nebo mnohočetné,
často asymetricky lokalizované, nesvědí. Dojem vezikulace je
daný edémem horní dermis, ten však může být vystupňován
v pravé subepidermální buly. V pozdějších stadiích centrální
vymizení ložisek může vést k anulárním nebo circinárním pro-
jevům. Léze mohou být i vezikulózní, pustulózní a ulcerované.
Projevy se mohou zvětšovat a šířit po dobu dní i týdnů, splývat
v nepravidelná ostře ohraničená ložiska. Typická je tvorba kož-
ních eflorescencí v místech traumatu, excize, intravenózního
katétru, venepunkce, kousnutí hmyzem, kočičího škrábnutí
nebo radioterapie. U některých pacientů mohou být léze v mís-
tech předchozí fototoxické reakce, případně na končetině posti-
žené postmastektomickým lymfedémem [26]. Projevy mohou
být i v dutině ústní. Pustulózní varianta SS je charakterizována
predominancí lézí na dorzech rukou [3, 13, 15]. SS v této loka-
lizaci se překrývá s atypickým pyoderma gangraenosum [24].

Klinický obraz obvykle doprovází febrilie, celková nevolnost,
artralgie, myalgie, cefalea, konjunktivitida. Extrakutánní mani-
festace SS může postihnout muskuloskeletální systém, CNS, oči,
ledviny, střeva, játra, slezinu, srdce a plíce. Tato postižení
zahrnují např. multifokální sterilní osteomyelitidu, myozitidu,
tendinitidu, tendosynovitidu, aseptickou meningitidu, encefa-
litidu, episkleritidu, iridocyklitidu, neutrofilní plicní alveoliti-
du, mesangiokapilární glomerulonefritidu, akutní selhání
ledvin, hepatomegalii nebo splenomegalii.

Histopatologicky je přítomen difuzní infiltrát zralých neutro-
filů v celé dermis nebo v její horní části a edém v horní dermis,
zduřelé endotelie, dilatované malé cévy, fragmentovaná jádra
neutrofilů. Kromě neutrofilů může být v infiltrátu příměs lym-
focytů, eozinofilů a histiocytů. Ve velmi časných lézích mohou
převládat lymfocyty, ve starších regredujících lézích histiocyty
[2]. Depozita fibrinu a neutrofilů ve stěnách cév obvykle chybí
a přilehlá epidermis je normální. Zánětlivý infiltrát je typicky
lokalizován v papilární a horní retikulární dermis, ale může být
i v epidermis a subcutis. Ačkoli bývá hustý a difuzní, může být
jen perivaskulárně a nebo napodobovat sekundární změny
u leukocytoklastické vaskulitidy. Intraepidermální a subkor-
neální pustuly jsou dány exocytózou neutrofilů do epidermis
[2]. Pokud jsou neutrofily lokalizovány v lobulech podkožního
tuku, pak hovoříme o subkutánním SS [11], který má prakticky
charakter neutrofilní panikulitidy. Zánětlivý infiltrát u SS není
dostatečně charakteristický, aby bylo možné pouze histologicky
odlišit hnisavou infekci kůže – jsou potřebná speciální barvení
na mikroorganismy v histologických řezech – Gram, PAS,
Gömöri-Grocott, respektive kultivace [9]. Vyšetření přímou
imunofluorescencí je negativní.

Ke stanovení definitivní diagnózy SS by měla být splněna obě
velká a dvě ze tří malých diagnostických kritérií [17, 21] – tabul-
ka 1.

Diferenciální diagnostika klinického obrazu je velmi široká.
Zahrnuje bakteriální sepsi, morbus Behçet, dermatomyozitidu,
lupus erythematosus, lymfangoitidu, metastázy, syfilis, TBC,
tromboflebitidu, systémovou mykózu, granuloma faciale, lepru,
revmatoidní neutrofilní dermatitidu, lékové exantémy, erysipel,
erythema nodosum, leukaemia cutis, leukocytoklastickou vas-

Tabulka 1. Diagnostická kritéria SS

Tabulka 2. Klasifikace neutrofilních dermatóz

Velká diagnostická kritéria 1. náhlý výsev bolestivých erytémových nodulů a plaků, obvykle s vezikulami, pustulami nebo bulami
(respektive pseudovezikulami, pseudobulami)
2. neutrofilní infiltrát v dermis bez leukocytoklastické vaskulitidy

Malá diagnostická kritéria 1. tvorbu kožních lézí předchází nespecifická infekce respiračního nebo gastrointestinálního traktu,
vakcinace nebo je asociace se zánětlivými chorobami, autoimunitním onemocněním, infekcí,
hematoproliferativní chorobou, solidním maligním tumorem nebo graviditou
2. doprovodná celková nevolnost, febrilie
3. abnormální laboratorní hodnoty (3 z následujících 4) – sedimentace erytrocytů nad 20 mm/hod, zvýšený
C-reaktivní protein, více než 70 % neutrofilů, leukocytóza nad 8000
4. excelentní odpověď na léčbu celkovými kortikosteroidy, popř. jodid draselný nebo kolchicin

Neutrofilní dermatózy en plaques (dermální) SS, neutrofilní ekrinní hidradenitida, erythema elevatum et diutinum, neutrofilní
revmatoidní dermatitida, granulomatózní pyoderma gangraenosum

Neutrofilní dermatózy povrchní (epidermální) subkorneální pustulózní dermatóza (morbus Sneddon-Wilkinson), IgA pemphigus,
atypické pyoderma gangraenosum, atypický SS

Neutrofilní dermatózy hluboké (dermální a hypodermální) pyoderma gangraenosum, neutrofilní panikulitida, aseptický absces
Překryvné a přechodné formy
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kulitidu, panikulitidu a pyoderma gangraenosum. Je třeba zva-
žovat i akrální erytém, erythema elevatum et diutinum, neutro-
filní ekrinní hidradenitidu, erythema multiforme, lymfom, peri-
arteriitis nodosa, urtikarii či virový exantém. Byly popsány
i případy, kdy projevy v obličeji napodobovaly fulminantní rosa-
ceu či fotoalergickou kontaktní dermatitidu [1, 12]. Histopato-
logická diferenciální diagnóza zahrnuje leukocytoklastickou vas-
kulitidu, pyodermii, pyoderma gangraenosum, IgA lineární
dermatózu, dermatitis herpetiformis, erythema elevatum et diu-
tinum, zánětlivou formu epidermolysis bullosa acquisita, bulóz-
ní systémový lupus erythematosus a revmatoidní neutrofilní der-
matitidu.

SS patří do skupiny neutrofilních dermatóz. Podle lokalizace
infiltrátu tvořeného neutrofily se rozlišují neutrofilní dermató-
zy en plaques (dermální), povrchní (epidermální) a hluboké
(dermální a hypodermální) – tabulka 2 [23]. SS, pyoderma gan-
graenosum a neutrofilní urtikariální dermatóza jsou nyní řaze-
ny k tzv. autoinflamatorním syndromům, které se vyznačují ata-
kami zánětu, často bez patrné provokace, nebo jsou spouštěny
infekcemi, traumatem, chladem apod. Společný patogenetický
podklad tvoří infiltráty neutrofilů [16].

Kožní léze se obvykle vyhojí po léčbě nebo časem i spontán-
ně, bez jizvení, mohou však perzistovat týdny až měsíce. Reku-
rentní epizody bývají u 1/3–2/3 nemocných. Období remise je
variabilní [4]. Přerušení medikace u léky indukované formy
vede k regresi onemocnění. Paraneoplastická forma souvisí
s aktivitou onkologického onemocnění. V léčbě SS se v první
řadě využívají celkové kortikosteroidy, dále pak kolchicin, dap-
son, indometacin, clofazimin nebo cyklosporin [7]. U střevních
zánětů terapie zahrnuje navíc metronidazol, u bakteriálních
infekcí antibiotika. V léčbě se mohou uplatnit antagonisté IL-1
(Anakinra) nebo blokátory TNF-α.

ZÁVĚR

V uváděném prvním případu byl diagnostikován SS na zákla-
dě klinického obrazu zahrnujícího kožní projevy, febrilie, myal-
gie, artralgie a konjunktivitidu, dále histologického nálezu,
negativní bakteriální kultivace a velmi rychlého a přesvědčivé-
ho efektu celkových kortikosteroidů po předchozí neúspěšné
léčbě antibiotiky, antimikrobiálními chemoterapeutiky a anti-
virotiky. Diferenciálnědiagnostická rozvaha kožních lézí za-
hrnovala herpetické onemocnění, generalizované bakteriální
septické kožní projevy, bulózní dermatózu a hemoragickou vas-
kulitidu. Také ve druhém případě vedl k diagnóze souhrn kli-
nického obrazu, laboratorního a histologického nálezu a efek-
tivní terapie kortikosteroidy.

SS je vzácné onemocnění, přičemž asociované choroby se
mohou objevit v různé časové souvislosti s jeho rozvojem. Ačko-
liv patofyziologické mechanismy SS jsou stále velmi málo zná-
mé, systémová protizánětlivá léčba bývá obvykle efektivní, a to
potvrdily i oba naše případy. Současně je nutno léčit případné
základní onemocnění.
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