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RESUMEN

El Sindrome de Sweet llamado también dermatosis neutrofilica febril aguda es una enfermedad rara,
de naturaleza inflamatoria, caracterizada por fiebre de inicio agudo, neutrofilia, lesiones cutaneas
eritematosas y dolorosas, infiltrado tipico de neutréfilos en la dermis superior y rapida mejoria con
corticoesteroides sistémicos.

Presenta formas tipicas y atipicas, las primeras cumplen con todos los criterios de diagnéstico y las
causas pueden ser neoplasica, infecciosa, farmacos, embarazo y a veces idiopatica.

Se presenta un caso de Sindrome de Sweet tipico en una mujer, probablemente desencadenado por
un cuadro infeccioso de vias aéreas superiores con confirmacion histolégica y buena respuesta a la
corticoterapia, con remision total y sin recidiva a la fecha
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ABSTRACT

Sweet syndrome, also known as acute febrile neutrophilic dermatosis, is a rare, inflammatory
disease characterized by acute-onset fever, neutrophilia, erythematous and painful skin lesions, a
typical neutrophil infiltrate in the upper dermis, and rapid improvement with systemic corticosteroids.

It presents typical and atypical forms, the former meet all diagnostic criteria and the causes can be
neoplastic, infectious, drugs, pregnancy, and sometimes idiopathic.

We present a case of typical Sweet syndrome in a woman, probably triggered by an infectious
picture of the upper airways with histological confirmation and good response to corticosteroid
therapy, with total remission and no recurrence to date.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Sweet (SS) llamado también
dermatosis neutrofilica febril aguda es una
enfermedad inflamatoria caracterizada por
fiebre de inicio agudo, neutrofilia, lesiones
cutaneas eritematosas y dolorosas, infiltrado
tipico de neutréfilos en la dermis superior y
rapida mejoria con corticoesteroides sistémicos
(1,2).

Incluido en el grupo de las enfermedades
neutrofilicas es un trastorno raro, que en su
variante clasica puede asociarse a infeccién
de via aérea superior o gastrointestinal,
enfermedad inflamatoria intestinal, embarazo
etc. Otro grupo puede ser inducido por farmacos
o0 patologias malignas tanto hematologicas
como tumores sdlidos; generalmente con
relacion temporal con el uso de la medicacion y
la deteccion o recidiva del cancer (1-4).

Presentamos el caso de una mujer con SS
probablemente desencadenado por infeccion
de via aérea superior, con excelente respuesta
a la corticoterapia oral.

Caso Clinico

Mujer de 38 anos de edad, procedente de
Caacupé, consulta por lesiones diseminadas de
15 dias de evolucidn que se iniciaron casi todas
simultaneamente, algunas formando ampollas.
Refiere dolor y prurito en la piel, ademas de
fiebre no graduada y cefalea. Niega artralgias.
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Antecedentes Patoldgicos Personales: hace 1
mes dolor de garganta y ligera tos por lo que
fue tratada con aciclovir. Refiere haber tenido
hace 6 meses una lesién similar pero localizada
en una pierna que mejoré sola. Niega otros
antecedentes de interés o uso de otros
medicamentos.

Al examen fisico: paciente febril (38°), con
lesiones cutdneas diseminadas consistentes
en papulas y placas eritemato-edematosas en
frente, orejas y cuello algunas con descamacion
periférica (Figura 1). En espalda, placas
eritematosas infiltradas de limites netos, bordes
irregulares en numero de 10 aproximadamente
cuyo tamafo oscilaba de 1 a 8 cm de diametro.
En el borde de algunas placas se apreciaba
papulas edematosas (Figura 2). En miembros
superiores placas eritematosas sobre las que
asientan lesiones flictenulares, redondeadeas,
con areas erosionadas y descamativas. (Figura
3). En miembros inferiores placas eritemato-
purpuricas, ampollosas y nodulos (Figura
4). Sensibilidad térmica conservada y no se
palpan adenomegalias, visceromegalias o
engrosamientos nerviosos.



Figura 1. Papulas y placas eritemato - edematosas,
orejas, cuello y tronco algunas con descamacion
periférica.

Figura 3. En miembro superior placa eritematosa
sobre la que asientan lesiones flictenulares
redondeadeas, con areas erosionadas 'y
descamativas.

Se procede a solicitar analisis laboratoriales y a
practicar biopsias de piel con los diagndsticos
previos de Sindrome de Sweet, Leprareaccional
y Eritema Polimorfo.

El hemograma: 4.290.000 glébulos rojos,
hemoglobina de 12.5, 10.100 blancos con 74%
de neutrofilos, plaquetas 426.000, glucosa
104mg/dl, creatinina y hepatograma normales.

Se toman 3 muestras para anatomia patoldgica,
que presentaron similares hallazgos: epidermis
con acantosis irregular de crestas interpapilares
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Figura 2. En espalda papulas y placas eritematosas
infiltradas de limites netos, bordes irregulares.
En el borde de algunas placas se aprecia papulas
edematosas y descamacion en collarete.

Figura 4. En miembro inferior papulas y placas
eritemato-purpuricas, con ampollos y nédulos.

e hiperqueratosis ortoqueratésica. Dermis
papilar con marcado edema de papilas
dérmica, moderado infiltrado inflamatorio
intersticial. (Figura 5 a-b). Dermis subpapilar
y reticular con denso infiltrado de neutrdéfilos
con leucocitoclasia en sectores. Se agregan
linfocitos, histiocitos y escasos eosindfilos. En
areas, necrosis fibrinoide en el local del infiltrado
y extravasacion de eritrocitos. El infiltrado
se extiende a dermis reticular y focalmente a
hipodermis. No atipias ni vasculitis (Figura 6).
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Figura 5 a y b. Epidermis con acantosis irregular de crestas interpapilares e hiperqueratosis ortoqueratésica.
Dermis papilar con marcado edema de papilas, moderado infiltrado inflamatorio intersticial que se extiende a

dermis reticular y focalmente a hipodermis.

Figura 6. Dermis subpapilar y reticular con denso
infiltrado de neutroéfilos con leucocitoclasia en
sectores. Se agregan linfocitos, histiocitos y escasos
eosinodfilos. En areas necrosis fibrinoide en el local
del infiltrado y extravasacion de eritrocitos. No atipias
ni vasculitis.

Con el diagnostico de SS se inicia prednisona 50
mg/ dia con mejoria del estado general y de las
lesiones (Figura 7) y a partir del 10 dia se reduce
la dosis del medicamento progresivamente,
suspendiendo definitivamente a los 40 dias con
remision total y sin recidivas a la fecha.
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Figura 7.Evolucion al 5° dia de tratamiento con
regresion parcial de lesiones.

Comentarios

El diagnéstico de SS se basa en criterios
mayores y menores que se presentan en la
Tabla 1:
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Criterios mayores

Clinico: desarrollo agudo de placas eritematosas o violaceas o nodulos dolorosos o sensibles

Histopatolégico: infiltracion de predominio neutrofilico en la dermis sin vasculitis leucocitoclastica

Criterios menores

Antecedentes de infeccion del tracto respiratorio superior, infeccion gastrointestinal o inmunizacion. Fiebre,

artralgias o conjuntivitis

Asociacion con: proceso maligno subyacente, enfermedad inflamatoria o embarazo

Marcadores inflamatorios elevados (tres de los cuatro): velocidad de sedimentacion globular elevada,
proteina C reactiva elevada, leucocitosis periférica, >70% de neutrofilos

Buena respuesta a los glucocorticoides sistémicos y no a los antibiéticos

Para confirmar el diagndstico se exige el cumplimiento de los 2 criterios mayores y al menos dos de los criterios

menores.

Para confirmar el diagnéstico se exige el
cumplimiento de los 2 criterios mayores y al
menos dos de los criterios menores.

El caso presentado cumplia con los 2 criterios
mayores y con 3 de los menores, por lo que se
concluye con el diagnéstico de SS.

Cuando no completa estos criterios se
clasifica como SS simil situaciéon observada
fundamentalmente en los casos que acompana
a las colagenopatias (6).

Las lesiones cutaneas del sindrome de Sweet
son caracteristicas y consisten en papulas
o placas eritematosas bien definidas. Su
superficie es lisa, aunque en algunos casos si
el edema dérmico es muy intenso, se observa
pseudo-vesiculacién o pustulas. Puede
observarse lesiones ampollosas que son
mas frecuentes en casos que acompafian a
neoplasias hematolégicas, pero también estan
descritas lesiones sin enfermedad hematologica
(1-4). En algunos casos se han presentado
noédulos eritematosos subcutaneos similares al
eritema nudoso (7). El caso presentado tenia
todas estas lesiones clinicas y no se demostré
al momento del diagndstico, ninguna neoplasia.

Las lesiones del SS asociado a trastornos
malignos suelen ser crénicas, recidivantes,
con poca respuesta a la terapéutica (3,9). La
malignidad asociada al SS es fundamentalmente
hematoldgica y en una serie de 138 casos,
31 presentaban esta asociacion que se
podia presentar hasta 16 meses después del
diagnéstico del SS por lo que es importante el

seguimiento a largo plazo. Solo cuatro, tuvieron
tumores solidos (10).

Sin embargo, la mayoria de los casos de SS son
idiopaticas o posteriores a infecciones incluso
banales (11) como en este caso fue relacionado
a una infeccién de vias aéreas superiores.

Las lesiones se suceden en brotes y pueden
estar desencadenadas por traumatismos como
pinchazo, el desbridamiento de un absceso
0 una quemadura, lo que se conoce como
fenédmeno de patergia, que también se ha
observado en otras dermatosis neutrofilicas
como la Enfermedad de Behget o el Pioderma
gangrenoso (3).

El estudio histoléogico es muy util para el
diagnéstico y en los casos tipicos se observa
en la dermis un infiltrado neutrofilico difuso
y perivascular, leucocitoclasia, sin necrosis
fibrinoide, sin vasculitis. Puede comprometer
las otras capas de la piel. La epidermis
generalmente es normal, pero puede observarse
espongiosis, infiltracién de neutrdéfilos y en la
hipodermis paniculitis septal o lobulillar (1,11).

Diagnosticos  diferenciales son: Pioderma
gangrenoso, otras enfermedades neutrdfilicas,
Eritema polimorfo incluso la Lepra reaccional
(2,11,12) que fueron planteados en este caso.

El tratamiento se basa en el uso de la
prednisona con excelente respuesta, pero con
posibles recidivas en cuyo caso el ioduro de
potasio puede ser una alternativa con menos
efectos colaterales. La colchicina y la dapsona
son otras alternativas (2,11).
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