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Hintergrund  

So süss die Diagnose auch klingen mag, so schwierig ist 
sie meist auch zu stellen. Beim Sweet-Syndrom handelt 
es sich um ein seltenes, relativ neues, aber klinisch ein-
drückliches Krankheitsbild. Es äussert sich durch ery-
thematöse, schmerzhafte Plaques, Papeln oder Knoten 
der Haut, vorzugsweise im Gesicht und an den Extre-
mitäten, verbunden mit einem Status febrilis und 
 einer Leukozytose. Beschrieben wurde es erstmals 
1964 durch Robert Douglas Sweet, welcher diese Haut-
veränderung bei acht Frauen mit gastrointestinalen 
oder Infekten der oberen Atemwege beschrieb. Seither 
wurde das Syndrom auch mit verschiedenen anderen 
Triggern in Verbindung gebracht. Unterschieden werden 
heute aufgrund ihrer Ätiologie drei Subtypen [1, 2, 3]:
• Klassisches oder idiopathisches Sweet-Syndrom;
• Malignitäts-assoziiertes Sweet-Syndrom;
• Medikamenten-induziertes Sweet-Syndrom.

Fallbericht

Anamnese 
Die initiale notfallmässige Zuweisung einer 76-jähri-
gen Patientin durch den Hausarzt erfolgte bei Verdacht 
auf eine Pyelonephritis bei seit drei Tagen bestehender 
Abgeschlagenheit, Gliederschmerzen, abendlichem 
Fieber bis zu 38 °C, sowie Pollakisurie und Dysurie. Auf 
der Notfallstation wurde ein Harnwegsinfekt diagnos-
tiziert und eine empirische antibiotische Therapie mit 
Ceftriaxon intravenös verabreicht. Für den Folgetag 
wurde eine ambulante klinische und laborchemische 
Verlaufskontrolle sowie eine weitere Antibiotikaverab-
reichung geplant. Anlässlich dieser Konsultation be-
richtete die Patientin immer noch über Fieber bis 39 °C 
und Pollakisurie. Daneben klagte sie über ein nicht 
 juckendes, grössenprogredientes Exanthem auf den 
Handinnenflächen, welches bereits seit einigen Tagen 
bestehe und leicht schmerzhaft sei.
Bezüglich Vorerkrankungen waren bei ihr ein paroxys-
males Vorhofflimmern bei einer arteriellen Hypertonie 
sowie eine Polymyalgia rheumatica bekannt. Letztere 
wurde bisher mit Kortikosteroiden therapiert, wobei 
das Prednison in den vergangenen Wochen durch die 

Patientin aufgrund der möglichen Langzeitfolgen, 
ohne Rücksprache mit dem Hausarzt, auf aktuell fünf 
Milligramm täglich reduziert wurde. Die Beschwerden 
der Polymyalgie in Form von symmetrischen Nacken- 
und Schultergürtelschmerzen hätten allerdings seit 
der Dosisreduktion wieder zugenommen. Wir entschie-
den uns, die Patientin zur weiteren Diagnostik und 
Therapie stationär aufzunehmen.

Status
Wir sahen eine 76-jährige kardiopulmonal kompen-
sierte und aktuell afebrile Patientin in gutem Allge-
meinzustand. Bei der körperlichen Untersuchung fan-
den sich kardiopulmonal, abdominal und neurologisch 
keine Auffälligkeiten. An der Haut fielen multiple 
 rötlich-violette makulopapulöse, erythematöse, ziel-
scheibenartige, asymmetrisch verteilte, druckemp-
findliche Läsionen an den Handinnenflächen beidseits 
(Abb. 1), sowie makulopapulöse, erythematöse und 
leicht schuppende Makulae an den Streckseiten der 
Oberarme (Abb. 2) sowie an den Ellbogen und an den 
lateralen Oberschenkelseiten auf. 

Befunde
Der intermittierende Status febrilis persistierte trotz 
Antibiotikatherapie. Laboranalytisch zeigte sich eine 
Neutrophilie (13 G/l), ein erhöhtes C-reaktives Protein 
(CRP; 212 mg/l), sowie eine erhöhte Blutsenkungsreak-
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tion (BSR; 60 mm/h). Bei noch unklaren Hautbefun-
den, jedoch mit der Verdachtsdiagnose eines Sweet-
Syndroms, führten wir eine Hautstanzbiopsie einer 
Läsion am Oberschenkel links durch. Histologisch liess 
sich fokal ein perivesikuläres, teils neutrophiles Ent-
zündungszellinfiltrat der oberflächlichen Dermis 
nachweisen, vereinbar mit einem Sweet-Syndrom. 
In der Urinkultur fand sich ein Wachstum eines pan-
sensiblen Escherichia coli, der weiterhin resistenzge-
recht antibiotisch behandelt wurde. 

Diagnose, Therapie & Verlauf
In Einklang mit den unten aufgeführten Kriterien diag-
nostizierten wir ein Sweet-Syndrom, welches mit gro-
sser Wahrscheinlichkeit mit der vorbekannten Polymy-
algia rheumatica assoziert ist und vermutlich aktuell 

durch die Steroiddosisreduktion der letzten Wochen 
ausgelöst wurde. Für ein malignitäts- oder medikamen-
ten-assoziiertes Sweet-Syndrom fanden sich keine Hin-
weise. Ebenfalls konnten in der Hautbiopsie kein Hin-
weis auf eine Vaskulitis oder im Differenzialblutbild 
eine hämatologische Malignität eruiert werden. Auch 
fand sich klinisch kein Hinweis auf eine Zellulitis. 
Im Anschluss an die Diagnosestellung wurde eine The-
rapie mit hochdosiertem Prednison (1 mg/kg Körper-
gewicht) per os gestartet.
In der Literatur wird als Erstlinientherapie auch Colchi-
cin oder Kaliumiodid beschrieben. Dapsone, Indometa-
cin und Cyclosporin gelten als Zweitlinientherapie. 
TNF-alpha-Blocker kommen erst bei einer Therapiere-
sistenz auf diese Substanzen in Frage. 
Bereits am zweiten Tag nach Start der Prednisonthera-
pie zeigte sich eine deutliche Regredienz der Hautläsio-
nen und des Fiebers. Die nach der Steroidreduktion 
wieder aufgetretenen Schultergürtelschmerzen nah-
men ebenfalls deutlich ab. Bei Spitalaustritt erhielt die 
Patientin ein Steroidreduktionsschema mit dem Ziel, 
das Prednison nach vier bis sechs Wochen auf die tiefs-
te, die Polymyalgia rheumatica kontrollierende Dosis, 
reduzieren zu können. 

Diskussion

Epidemiologie und Ursache
Das Sweet-Syndrom tritt weltweit, vorzugsweise bei 
Frauen mittleren Alters mit einer Geschlechtervertei-
lung von 4:1 auf. Die genaue Ursache der Erkrankung 
ist aktuell weiterhin unklar. Vermutet wird eine Hy-
persensitivitätsreaktion mit Ausschüttung proin-
flammatorischer Zytokine, assoziiert mit einer Infekti-
on, einer autoimmunen Erkrankung, einer Neoplasie 
oder Medikamenteneinnahme. Es gilt also die zugrun-
deliegende Ursache möglichst mit zu therapieren [4, 5].

Klinik und Diagnose
Die Diagnose eines Sweet-Syndroms kann anhand 
 typischer Haupt- und Nebenkriterien [3] gestellt wer-
den (Tab. 1).
Bezüglich der Hautmanifestationen werden in ver-
schiedenen Publikationen [2–5] asymmetrisch verteilte 
empfindliche, ödematöse Papeln, Plaques oder  Knoten 
beschrieben, welche einige Millimeter bis Zentimeter 
gross sein können. Die oberen Extremitäten scheinen 
häufiger betroffen zu sein, wobei sich oftmals im wei-
teren Verlauf eine Ausbreitung über den Stamm, Kopf, 
Nacken bis zu den unteren Extremitäten zeigt. Eine 
enorale Beteiligung tritt selten auf und ist dann häufi-
ger mit einer zugrundeliegenden hämatoonkologi-

Tabelle 1: diagnostische Kriterien für das Sweet-Syndrom.

Hauptkriterien

1.  abruptes auftreten von schmerzhaften, erythematösen 
Plaques oder Knoten

2.  Histologisch vorherrschende neutrophile infiltration der 
 dermis ohne leukozytoklastische vaskulitis

nebenkriterien

1. vorbestehendes Fieber (>38 °c) oder infektion

2.  Begleitend hämatologische oder viszerale Malignität, 
 entzündliche erkrankung oder Schwangerschaft Oder oberer 
atemwegsinfekt oder gastrointestinale infektion 

3.  leukozytose (>8 000 leukozyten, >70% Neutrophile), erhöhte 
Blutsenkungsreaktion (>20 mm/h), crP-erhöhung

4.  Gutes ansprechen auf systemische Glukokortikoide und nicht 
auf antibiotika

diagnosekriterien zum Sweet-Syndrom: es müssen zwei Haupt- sowie zwei Nebenkriterien erfüllt 
sein; cohen et al. [3]

abbildung 2: Brachium links der Patientin mit erythematösen 

Makulae.
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schen Erkrankung assoziiert. Pruritus wird selten 
 beschrieben. Extrakutane Manifestationen können 
ebenfalls, wenn auch sehr selten, im Rahmen einer 
neutrophilen Infiltration auftreten. Betroffene Organe 
mit entsprechenden durch die entzündlichen Infiltrate 
ausgelösten Symptomen können Augen, Muskeln, 
 Leber, Knochen, Lunge, Herz, Milz, ZNS oder Gastroin-
testinaltrakt sein. Bei Verdacht auf ein Sweet-Syndrom 
werden generell ein komplettes Blutbild mit Leukozy-
tendifferenzierung, CRP, BSR sowie die Kontrolle der 
Leber- und Nierenwerte mit einer Urinanalyse emp-
fohlen [1, 2, 3].

Einteilung
Beim klassischen oder idiopathischen Sweet-Syndrom, 
zu welchem die meisten beschriebenen Fälle gezählt 
werden, geht man davon aus, dass dieses ein bis drei 
Wochen nach einem meist viralen Infekt des Gastroin-
testinaltrakts oder der Atemwege oder in der Schwan-
gerschaft auftritt. Betroffen sind häufiger Frauen, typi-
scherweise im Alter zwischen 30 und 50 Jahren. Als 
sehr seltene Assoziationen sind zudem andere Infekti-
onen wie HIV oder Tuberkulose, aber auch autoimmu-
ne Erkrankungen aus dem rheumatologischen For-
menkreis, wie der systemische Lupus erythematodes 
oder die Dermatomyositis, beschrieben [1, 2, 3].
Das malignitäts-assoziierte Sweet-Syndrom wird in 
 Zusammenhang mit vor allem hämatologischen aber 
auch soliden Tumoren beobachtet.  Die akute myeloi-
sche Leukämie und die myeloproliferativen Erkran-
kungen, sowie genitale und gastrointestinale Tumoren 
(Adenokarzinome) scheinen am häufigsten damit 
 assoziiert zu sein. Möglich ist auch ein Auftreten im 

Rahmen eines paraneoplastischen Syndroms bei noch 
nicht diagnostizierter Neoplasie [1, 2, 3].
Beim medikamenten-assoziierten Sweet-Syndrom 
 stehen vor allem G-CSF (Granulozyten-Colony Stimula-
ting Factors), All-trans-retinoic-Säure-Proteasom-Inhi-
bitoren, sowie Tyrosinkinase-Inhibitoren in Zusam-
menhang mit dem Auftreten. Seltener wurden auch 
Fälle in Assoziation mit der Einnahme von Antibiotika, 
Antipsychotika, Antiepileptika oder Kontrazeptiva be-
schrieben [1, 2, 3].

Differenzialdiagnose
Differenzialdiagnostisch kommen einige rote, rotbrau-
ne und rotviolette papulonoduläre Dermatosen in Fra-
ge, wobei die meisten nicht mit einem Status febrilis 
verbunden sind. Dazu gehören das Erythema nodo-
sum (Panniculitis mit Beteiligung der Kapillarwände, 
allergische Hyperreaktion Typ III), der Lupus pernio 
(grobknotige Form der Hautsarkoidose mit vor allem 
Gesichtsbefall), die normale Form der kutanen Sarkoi-
dose, ein kutaner Lupus erythematodes, die Urtikaria-
vaskulitis, ein Hautlymphom und das Kaposi-Sarkom 
bei einer HIV-Erkrankung. Das familiäre Mittelmeer-
fieber kann selten mit einem erysipeloiden Hautbefall 
einhergehen und ein Status febrilis ist praktisch im-
mer vorhanden. Die Familienanamnese und die klassi-
sche Polyserositis sind für diese Diagnose meist aber 
wegweisend.
Aus aktuellem Anlass: Im März 2020 erschien ein Fall-
bericht über das Auftreten eines atypischen Sweet-
Syndroms in Zusammenhang mit Covid-19. Beschrie-
ben wird der Fall einer 61-jährigen Frau, die über eine 
erythematöse Hautveränderung, orale Ulzerationen 
und Knotenbildung an der Wange, sowie Fieber, Mü-
digkeit und Myalgien berichtete. Ein erster Covid-Test 
war negativ, sodass sie aufgrund des unklaren Fiebers 
mit Hydroxychloroquin, Azithromycin und Oseltami-
vir behandelt wurde. In der weiterführenden Diagnos-
tik, zu der unter anderem eine histopathologische 
 Untersuchung der Hautläsionen zählte, konnte ein 
Sweet-Syndrom festgestellt werden. Der Covid-19-PCR-
Test zeigte sich im Verlauf positiv. Bei persistierendem 
Fieber wurde eine gekoppelte Positronen-Emissions-
Tomografie/Computertomografie (PET-CT) der Lunge 
durchgeführt, welche eine diffuse, bilaterale Lungen-
parenchyminfiltration zeigte. Dieser Fall ist die erste 
publizierte Assoziation einer Covid-19-Erkrankung mit 
einem Sweet-Syndrom. 

Disclosure statement
Die Autorin und der Autor haben deklariert, keine finanziellen oder 
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zu haben.

das wichtigste für die Praxis

• Beim Sweet-Syndrom handelt es sich um eine neutrophile dermatose 

mit erythematösen, schmerzhaften und ödematösen zielscheibenarti-

gen Plaques, Papeln oder Knoten der Haut (vorzugsweise an der oberen 

extremität), verbunden mit einem Status febrilis und einer leukozytose.

• charakteristischerweise ist das Sweet-Syndrom in erster linie mit vira-

len infekten der atemwege oder des Gastrointestinaltrakts assoziiert, es 

tritt aber auch bei autoimmunerkrankungen,  hämatologischen Neopla-

sien oder im Zusammenhang mit Medikamenten auf.

• da das Sweet-Syndrom auch als Paraneoplasie auftreten kann, soll 

auch immer an die erstmanifestation eines zugrundeliegenden, noch 

nicht bekannten tumorleidens gedacht werden.

• Hochdosierte Kortikosteroide sind Mittel der ersten wahl. Bei Nichtan-

sprechen auf diese therapie sind differenzialdiagnostisch andere Ursa-

chen der Hautveränderungen zu suchen.
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