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RESUMEN

El sindrome de Sweet (SS) es €l prototipo de las dermatosis neutrofilicas, un grupo de enfermedades cuténeas de caréacter
reactivo caracterizadas histopatologicamente por la presencia de un infiltrado de neutrdfilos. Es un marcador de diversas
enfermedades internas, entre las que destacan las infecciones, la enfermedad inflamatoria intestinal, las conectivopatias
autoinmunitarias y variadas neoplasias malignas, especialmente las de origen hematol6gico. Se presenta €l caso de una
mujer de 39 afios, con diagndstico de SS, tras sospecha clinica y biopsia de lesiones cuténeas.

ParaBras cLave. Dermatosis neutrofilica; Sindrome de Sweet.

ABSTRACT

Sweet's syndrome (SS) is the prototype of neutrophilic dermatosis,
a group of skin diseases reactive in nature and characterized
histopathologically by the presence of an infiltrate of neutrophils. It
isamarker of variousinternal diseases, amongwhichareinfections,
inflammatory bowel disease, autoimmune connectivopathies and
various malignancies, especially those of hematologic origin. WWe
present a case of a 39 year old woman, diagnosed with SS after
clinical suspicion and biopsy of skin lesions.

KEey worps. Neutrophilic dermatos's; Sweet’s syndrome.

INTRODUCCION

El sindrome de Sweet (SS) o dermatosis neutrofilica febril
agudaes unaenfermedad infrecuente que se caracterizapor €
comienzo brusco de fiebre, leucocitosis y lesiones cutdneas,
que son tipicamente pépulas, placas 0 nodulos eritematosos,
bien ddimitados, sensibles a tacto, con o sin vesiculas,
que muestran un sustrato microscdpico de denso infiltrado
neutrofilico de la dermis papilar; sin vasculitis® En 20%
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de los casos, & SS se asocia a enfermedades malignas, las
hematol dgi cas representan 85 % y los tumores sdlidos, 15 %
restante.? Los corticoides sistémicos son en la actualidad el
tratamiento de eleccion.!

Se comunica € caso de una paciente con SS, diagnosticada
luego de sospecha clinicay biopsia de lesiones cutaness, sin
enfermedades inmunol gicas 0 neopl ésicas asociadas.

CASO CLINICO

Mujer, 39 afios, comerciante, que consulta por lesiones rojizas,
dolorosas, de cuatro dias de evolucidn, de aparicion brusca, en
brazos, piernasy espalda; se acompafian de sensacion febril y
malestar general. Niega sintomas previos alaaparicion delas
lesiones. Refiere episodios similares desde hace cinco afios.

Examen fisico

Muiltiples papulas y placas eritematovioldceas, infiltradas,
dolorosas a la palpacion, sobre las que asientan vesiculas,
distribuidas en brazos, antebrazos (Figuras 1y 2) dorso y
pamas de manos (Figura 3), abdomen, espalda, muslos.

Examenes auxiliares

Hemograma, leucocitosis con neutrofilia; VSG, 39 mm
(primera hora) y PCR positiva. Frotis de sangre periférica,
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Figura 1. Clinica. A) Mdltiples papulas y placas eritematoviolaceas, infiltradas,
distribuidas en antebrazos y dorso de manos. B) Aspecto de vesiculas en la
superficie de las placas.

perfil inmunoldgico, test de guayaco, radiografia de térax y
mamografia normales.

Biopsia de piel: marcado edema dérmico, con formacion
de una ampolla subepidérmica donde delicadas bandas de
coldgeno pseudotabican el espacio (Figura 4). Infiltrado de
neutréfilos maduros en la porcion superior de la dermis, con

Figura 2. Placas eritematoviolaceas, infiltradas, en palma de mano.
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Figura 3. Histopatologia. Marcado edema dérmico, con formacion de una ampolla
subepidérmica donde delicadas bandas de colageno pseudotabican el espacio.

leucocitoclasia. El mismo no es muy denso. Macréfagos
prominentes que contienen neutrdfilos fagocitados, en
dermis superior. No hay cambios fibrinoides en paredes
vasculares (Figura 5).

El caso presentado cumple los dos criterios diagnésticos
mayores —aparicion stbita de placas 0 nddul os eritematosos
o viol4ceos y dolorosos; infiltracion dérmica de PMN
neutréfilos sin vasculitis leucocitocldstica— y cuatro de los
cinco criterios diagndsticos menores —fiebre, leucocitosis,
respuesta a los corticoides sistémicos y aumento de la
velocidad de eritrosedimentacion-.

Figura 5. Histopatologia. Infiltrado de neutréfilos maduros en la porcion
superior de la dermis, con leucocitoclasia, no es muy denso. Macrofagos que
contienen neutrofilos fagocitados son prominentes en dermis superior. No hay
cambios fibrinoides en paredes vasculares.
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Diagnéstico final

Dermatosis neutrofilica febril aguda o sindrome de Sweet
clésico o idiopético.

Tratamiento

Prednisona via ora a dosis de 1 mg/kg/d, con mejoria
notable de las lesiones y la sintomatologia a los tres dias
de iniciado el tratamiento. Complet6 solo cinco dias de
prednisona a 1 mg/kg/d; luego, facultativo suspende €l
tratamiento en forma brusca por cuadro de gastroenteritis
aguda, con rebrote de lesiones en piel alas 24 h de la
suspension decorticoides. Sesugierereiniciar el tratamiento
con corticoides, pero la paciente no retornaa su control.

DISCUSION

El SSfue descrito originalmente por Robert Douglas Sweet
en 1964 con € nombre de dermatosis neutrofilica aguda
febril. Es una enfermedad inflamatoria poco frecuente, con
una incidencia de 3 casos cada 100 habitantes/afio, en la
poblacion general .t

La etiologia del SS es desconocida. Ninguna delas
hipbtesis sobre su origen (vasculitis por inmunocomplejos,
reaccion inmune de células T frente a ciertos antigenos,
o alteraciones en la funcién delos neutréfilos) ha podido
confirmarse definitivamente en estudios experimentales.
Se asume que representa una reaccion de hipersensibilidad
desencadenada por alguin proceso previo como por gemplo
unainfeccion de vias respiratorias altas.

Las lesiones cutaneas primarias son papulas 0 noédulos
eritematosos muy sensibles, no pruriginosos, de 2 a 10 cm
de didmetro, que normalmente aparecen como lesiones
multiples. Estas se distribuyen de forma asimétrica en
cara, cuello, brazos y tronco superior, pueden coalescer y
formar placas irregulares, de bordes netos, con vesiculas,
pustulas en la superficie, asociada a fiebre y leucocitosis
con neutrofilia. Otros sintomas asociados son malestar
generd, artralgia, mialgia, conjuntivitis, y ocasionamente
compromiso renal 1*

EI SS se puede clasificar, segtin las patologias asociadas, en
trescondicionesclinicas. 1) clésicooidiopdtico; 2) asociado
amalignidad; 3) inducido por farmacos.** Otros autores |o
clasifican en cinco grupos, a los tres grupos citados afiaden
la forma parainflamatoria y la asociada al embarazo.23®

El SS se acompafia muy frecuentemente de alteraciones
andliticas. La leucocitosis neutrofilica es la ateracion més
tipica, pero no constante, y solo en 50 % de los pacientes
supera las 10000 células/mL. La préctica totalidad de los
pacientes tiene elevacion de los reactantes de fase aguda
(VSG, PCR) y un tercio de los pacientes presenta anomalias

en orina de escasa cuantia (hematuria, leucocituria y
proteinuria), sincambiosenlafuncionrenal . Sedebedestacar
que la presencia de anemia o trombocitosis y/o leucocitos's
importantes se asocia alos casos paraneoplasicos.®

La forma clésica, presente en 71% ded tota de casos,
es mas frecuente en mujeres (3:1) y su edad media de
presentacion es entre los 30 y 50 afios. Se puede asociar a
infecciones respiratorias atas, enfermedades autoinmunes,
enfermedades inflamatorias intestinales y embarazo. Su
forma de presentacion es caracteristica y se asocia a una
répida remision después del tratamiento con corticoides
sistémicos, en cerca de 30 % de | os pacientes ocurren una o
multiples recidivas.!

Puede presentarse afectaci on articular (33 %-62 %), pulmonar,
ocular, renal, hepética o del sistemanervioso central .

Entre 15% y 20% de los casos se asocia a malignidad,
donde la dermatosis puede aparecer antes, durante o
después del diagndstico del cancer. La incidencia por
sexo suele ser similar; 85 % corresponden a neoplasias
hematol 6gicas y 15 %, a tumores sdlidos. Las principaes
neoplasias hematoldgicas, en orden de frecuencia, son la
leucemia mieloide aguda (42 %), los linfomas (11 %), los
sindromes mielodisplasicos (9 %) y laleucemiamielocitica
cronica (7 %). De todas las neoplasias solidas asociadas
a SS, los carcinomas genitourinarios y mamarios en las
mujeresy los carcinomas gastrointestinales en los hombres
son los més frecuentes.*®

En la actualidad existe una serie de criterios diagndsticos
para el SS. Para hacer el diagndstico definitivo de SS, se
requiere la presencia de dos criterios mayores y, por lo
menos, dos menores (Tabla 1).t

Loscriteriosparael diagndsticode SSinducido por farmacos
incluyen aparicion brusca de placas 0 nodul os eritematosos
dolorosos, evidencia histopatolgica de denso infiltrado
de neutréfilos sin evidencia de vasculitis leucocitocldstica,
fiebre (menor de 38 °C), y relacion temporal entre la
ingestion del farmaco y la presentacion clinica, asi como la
resolucién luego de suspender € farmaco. El SS inducido
por farmacos ha sido reportado con factor estimulador de
colonias de granulocitos, &cido trans-retinoico, hidralazina,
azatioprina y trimetoprima-sulfametoxazol.™®

El diagndstico diferencial se debe redizar con € eritema
nudoso diseminado, celulitisy erisipelas, eritema elevatum
diutinum, eritema multiforme, vasculitis leucocitocléstica o
piodermia gangrenosa.*®

La histopatologia se caracteriza por presentar un denso
infiltrado de neutréfilos maduros en la mitad superior de
la dermis. Los neutréfilos se pueden extender a través de
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Tabla I. Criterios diagnosticos para el sindrome de Sweet'

A Mayores

. Aparicion stbita de placas o nodulos eritematosos o violaceos y
dolorosos.

2. Infiltracion dérmica de PMN neutrofilos sin vasculitis
leucocitoclastica.

A Menores
|. Prodromos de fiebre o de proceso infeccioso
. Leucocitosis
. Asociacion de artralgias, conjuntivitis, fiebre o neoplasia subyacente

. Respuesta a los corticoides sistémicos

Ul AW N

. Aumento de la velocidad de eritrosedimentacion

Diagnostico: 2 criterios mayores + 2 de los 5 criterios menores.

la dermis e inclusive alcanzar el subcuténeo. Infiltrados en
€l subcutdneo son més comunes en pacientes con alguna
malignidad subyacente. La epidermis esta usualmente
conservada, aunque puede tener una tincion pélida. Los
neutréfilos pueden estar tan densamente concentrados en
el centro de la lesién que simulan un absceso incipiente.
La variante pobre en neutrdfilos es rara. La leucocitoclasia
con laformacion de polvo nuclear esta usual mente presente
pero generalmente no hay vasculitis o extravasacidn
fibrinoide. Sin embargo, los vasos frecuentemente muestran
edemaendotelial. Loslinfocitos estan presentes en lesiones
antiguas pero son usualmente perivasculares y en poca
cantidad. En las lesiones antiguas, en la dermis superior,
algunas veces son prominentes macréfagos que contienen
neutréfilos fagocitados,’® como se observaba en este caso.

Los glucocorticoides sistémicos son € tratamiento de
eleccidn.1*" Paraaguellos casosrecurrentes o refractarios al
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usode corticoides, se ha planteado el uso de antiinflamatorios
no esteroideos (indometacina), colchicina, yoduro potésico,
dapsona, doxiciclina, etretinato, ciclosporina, entre otros,
y més recientemente, €l uso de etanercept, un antagonista
del factor de necrosis tumoral alfa (TNF-a), que inhibiria
la activacion caracteristica de los neutrdfilos en el SS.
A su vez, estudios recientes han revelado que e uso
de inmunoglobulinas endovenosas, en asociacién con
corticoides y otros agentes antiinflamatorios, podrian ser
efectivas en aminorar € curso clinico de la enfermedad.
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