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Correspondencia. RESUMEN

Jonathan Alexis El sindrome de Sweet (SS) o dermatosis neutrofilica febril aguda es un trastorno inflamatorio

. . infrecuente caracterizado por la apariciéon brusca de pdpulas, placas o nddulos dolorosos,

VaIIejos Barrientos edematosos y eritematosos, asociados a fiebre, artralgias y leucocitosis. Existen tres tipos clinicos: el
clésico (idiopdtico), el asociado a malignidad y el inducido por fdrmacos. El SS cldsico es el mds
Correo electrénico: prevalente; sin embargo, el SS en un 21% se encuentra asociado a malignidad. Se presenta el caso

. . de una paciente de 46 anos quien consulta por lesiones eritematosas y edematosas en ambas rodillas
Javbchap.zjonathanalex de aparicién brusca, asociadas a calor, dolor y fiebre. Se le diagnosticd SS utilizando los criterios
is@gma"_com diagnésticos establecidos. Se realizaron exdmenes auxiliares con el fin de descartar una neoplasia
oculta. En confraste con otros estudios, debido a que no se pudo determinar el fipo de SS de la

, . . paciente, se describen las pruebas pertinentes a realizar para descartar una neoplasia.

NUmero de teléfono: Palabras clave: Sindrome de Sweet, dermatosis neutrofilica febril aguda, biopsia
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SUMMARY

Sweet syndrome (SS) or acute febrile neufrophilic dermatosis is an infrequent inflammmatory disorder

characterized by the sudden onset of painful, edematous and erythematous papules, plaques or
nodules, associated with fever, arthralgias and leukocytosis. There are three clinical types: classic
(idiopathic), associated with malignancy and induced by drugs. Classic SS is the most prevalent;
however, SS in 21% is associated with malignancy. We present the case of a 46-year-old patient who
came to the clinic due to erythematous and edematous lesions on both knees of sudden onset,
associated with heat, pain and fever. She was diagnosed with SS using the established diagnostic

. criteria. Auxiliary tests were performed in order to rule out a hidden neoplasia. In contrast to other
Recibido: 16/11/2018 studies, due to the fact that the type of SS of the patient could not be determined, the perfinent tests
to be performed to rule out a neoplasm are described.
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INTRODUCCION

El sindrome de Sweet (SS) es una enfermedad
de la piel recidivante e infrecuente que afecta
sobre todo a mujeres de 30 a 50 afios, con
relacion de 3:1, en varones se presenta
generalmente de 60 a 90 afios!. Fue descrito por
primera vez en el afio de 1964 por Robert
Douglas Sweet como enfermedad de "Goom-
Buttom", en referencia a las dos primeras
pacientes, y luego bajo el nombre de dermatosis
aguda febril neutrofilica, tras documentar el
desarrollo de esta entidad en 8 mujeres con
antecedentes de infecciones respiratorias y
gastrointestinales?. Se caracteriza por la
aparicion de pépulas, placas o noédulos,
inflamatorios dolorosos asociados a fiebre,
artralgias y leucocitosis periférica 3.

Su importancia radica en que es una
enfermedad infrecuente, no se han reportado
casos en nuestro medio, en un 21% de los casos
se asocia a una neoplasia y es un diagndstico
diferencial de celulitis, debido a que posee
algunas manifestaciones clinicas similares*?. Se
comunica el caso de una paciente con SS.
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente mujer de 46 afios de edad, con
antecedente familiar de padre fallecido por
cancer de pulmén y antecedente personal de
histerectomia por miomas uterinos. Refiere
presentar lesiones eritematosas en ambas
rodillas de aparicién brusca, asociadas a calor y
dolor tipo urente ademds de escalofrios y
sensacion de alza térmica; posteriormente
lesiones se tornan edematosas. Es llevada a
clinica privada donde se le diagnostica celulitis
recibiendo tratamiento antibiotico Cefalexina
500mg cada 6h via oral por 3 dias sin mejoria.
El edema y eritema contindan extendiéndose
dificultando la deambulacién, por lo cual es
llevada por emergencia a un hospital de tercer
nivel. La paciente niega sintomas previos a la
aparicion de lesiones, y antecedentes similares.

Al examen fisico, se evidencia placas y nédulos
eritematosos de superficie irregular, dolorosos
a la palpaciéon, de predominio en ambas
ademds en miembros

rodillas; presentes

superiores y parte posterior cuello (Fig. 1).

Figura 1: Lesiones en miembros inferiores A) previo al tratamiento con corticoesteroides B) 4 dias después del

tratamiento.
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El diagnostico se bas6 en los criterios
establecidos para sindrome de Sweet’. La
paciente presenté los 2 criterios mayores: el
inicio abrupto de la dermatosis, con lesiones
dolorosas, placas eritematosas y noédulos; y
hallazgos histolégicos tipicos, como infiltrado
vasculitis

neutrofilico denso sin

leucocitoclastica (Fig. 2). También present6 4
criterios menores: fiebre >38°C, leucocitosis con
neutrofilia (20310 leucocitos/ mm3,
Segmentados: 82%), VSG mayor a 20mm/h
(54mm/h) y respuesta a los corticoides

sistémicos.

Se le realizaron los siguientes exdmenes
complementarios con el fin de descartar una
neoplasia oculta: radiografia de térax normal,
ecografia abdominal, hemoglobina, recuento
plaquetario, glucosa, trea, creatinina, proteinas
totales, albuimina, transaminasas, bilirrubina,
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hormonas tiroideas, ferritina, examen de orina
completo; con resultados normales. Elisa para
HIV negativo. Resultados de HTVL 1 no
reactivo, anticuerpo VHC no reactivo, anticore
total no reactivo, factor reumatoideo latex
negativo. Thevenon positivo.

El tratamiento que recibié fue Prednisona via
oral Img/kg/dia, ademas de Mupirocina 2%
crema colocada mafiana y tarde por 7 dias en
zona de biopsia, y Clorfenamina 10 mg una
ampolla endovenosa cada 6 horas.

La paciente evolucion6 favorablemente tras el
tratamiento administrado y fue dada de alta
luego de 8 dias, con la indicaciéon de que
regrese por consultorios externos para realizar
mas estudios con el fin de descartar una
neoplasia oculta. Sin embargo paciente ya no

retorno.

Figura 2: Infiltrado neutrofilico denso sin vasculitis leucocitoclastica (*)

DISCUSION
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El sindrome de Sweet es un trastorno
inflamatorio infrecuente caracterizado por la
apariciéon brusca de papulas, placas o nédulos
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dolorosos, edematosos y eritematosos en la piel.
La fiebre (presente en el 79 a 100% de los casos,
dependiendo del tipo) y la leucocitosis son
frecuentes. Se han descrito manifestaciones
extracutaneas, los 0jos, el sistema
neuromuscular, las articulaciones, los rifiones,
los pulmones, el corazén y el higado son los
sitios mas frecuentes’, sin embargo no se

presentaron en la paciente.

La patogenia no estd definida de manera clara,
es probable que sea multifactorial, existen
varias teorias no excluyentes que intentan
explicarla. La fiebre y la leucocitosis sugieren
un proceso infeccioso; por lo general, existe el
antecedente de infeccion de las vias aéreas
superiores una a tres semanas antes de la
aparicion de la dermatosis!”. Enfermedades
autoinmunes, neoplasias, fdrmacos y altos
valores de marcadores inflamatorios sugieren
una hipersensibilidad inusual mediada por
citoquinas, seguida de infiltracion de
neutréfilos que probablemente son activados
por IL-1, que junto a la presencia de IL-2 e IFN
sugieren un rol de linfocitos Thl; origen que se
respalda por la buena respuesta al tratamiento
con corticoesteroides. El aumento de la
produccién de G-CSF por las células tumorales
también se ha propuesto como un factor
potencial en la enfermedad asociada a la
malignidad. Otros autores creen que la
fotosensibilidad puede desempefiar un rol en la
patogénesis pues se asocia la radiaciéon
ultravioleta a la activacion de neutrodfilos y la
TNF-alfa e

interleucinas. También se habla de una posible

produccién  epidérmica  del
predisposicion genética ligado al HLA-Bwb54,
anomalias en el cromosoma 3q o mutaciones en
el gen MEFV, un gen asociado con la fiebre
mediterranea familiarl45.

Puede presentarse como uno de tres tipos
clinicos: el sindrome de Sweet clasico (o
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idiopatico), el asociado a malignidad o el
inducido por farmacos?.

El SS clésico es el més prevalente; sin embargo,
en un 21% se encuentra asociado a malignidad,
de estos un 85% corresponden a neoplasias
hematolégicas, siendo la leucemia mieloide
aguda la mas frecuente, y un 15% corresponde
a tumores sélidos como cancer de mama, de
tracto genitourinario o tracto gastrointestinal®.
En estudios realizados se reportan algunas
diferencias epidemiol6gicas, como la frecuencia
en mujeres y el antecedente de infeccion previa
en las vias respiratorias superiores, siendo
mayor en SS clasico con una prevalencia de 80%
y 90% respectivamente; en comparaciéon con el
SS asociado a malignidad con porcentajes de 50
- 59% y 16 -20%. La ubicacién de la lesion en
miembros inferiores es infrecuente en el SS
clasico, a diferencia del SS asociado a
malignidad (48-49%). Hallazgos de laboratorio:
la anemia (82 - 83%), el recuento anormal de
plaquetas (50-68%) y la ausencia de neutrofilia
(47-60%) se presenta con mayor frecuencia en el
SS asociado a malignidad®.

Debido a que en el presente caso la ubicaciéon
de la mayoria de lesiones fue en miembros
inferiores, no present6 antecedente de infecciéon
previa y hay resultados positivos de thevenon
se debe iniciar una exhaustiva basqueda de
malignidad oculta. Esto incluye un examen
fisico de tiroides y ganglios linfaticos, asi como
examenes de deteccion de cancer de mama
(mamografia) y ovario (marcador tumoral CA
125 y ultrasonografia) en mujeres!®.

Se debe buscar el antigeno carcinoembrionario
y realizar una colonoscopia para detectar de
cancer de colon. TAC de térax, abdomen y
pelvis o PET-TAC. Se deberia descartar
enfermedades autoinmunes como vasculitis
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ANCA positivas y artritis reumatoide (anti-
PCO)1.

Respecto a resultados positivos en la
evaluaciéon de sangre oculta en heces, estos
serian indicativos de cancer de colon, esofagitis,
tlceras enfermedad

pépticas,  gastritis,

inflamatoria intestinal, entre otras. La
evaluacion en estos casos depende de si
coexiste con anemia ferropénica. Esta condiciéon
no se presentd en la paciente por lo que solo

estaria indicado realizar colonoscopial?13.

Clinicamente se caracteriza por el comienzo
brusco de fiebre, leucocitosis y lesiones
cutdneas, que son tipicamente papulas, placas o
nodulos eritematosos, bien delimitados,
sensibles al tacto, con o sin vesiculasl4. Su
distribuciéon  suele ser asimétrica. Las
extremidades superiores parecen ser el sitio de
participacion mas comun. Las lesiones también
se desarrollan frecuentemente en el tronco, las
extremidades inferiores, la cabeza y el cuello. Se
asocian ademas a afectacion
musculoesquelética y ocular. Las artralgias, el
malestar general, la cefalea y las mialgias son
sintomas

adicionales que ocurren con

frecuencial516,

Existen criterios diagnoésticos para el sindrome
de Sweet, segin Su y Liu y modificados por
Von Den Driesch en 19947. Se basan en la
existencia de dos criterios mayores, ademas de
dos criterios menores. Los criterios mayores
incluyen: 1) inicio abrupto de nédulos o placas
eritematosos

y dolorosos, 2) evidencia

histopatolégica de un denso infiltrado
neutrofilico sin vasculitis leucocitoplastica; los
menores son: 1) fiebre mayor a 38°C, 2)
asociacion con neoplasias hematolégicas o
visceral, enfermedad inflamatoria o embarazo,
o precedido por una infeccion del tracto
respiratorio

superior, gastrointestinal o
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antecedente de vacunacion, 3) buena respuesta
al tratamiento con corticosteroides sistémicos o
yoduro de potasio, 4) anormalidades en los test
3 de 4

eritrosedimentacion mayor a 20 mm/hora,

de laboratorios velocidad de
elevada proteina C reactiva, leucocitos>8000,
neutrofilia > 70%)117. La paciente presentd 2

criterios mayores; y 3 criterios menores.

En conclusiéon, se debe sospechar de esta
entidad cuando las lesiones son bilaterales, no
hay buena respuesta a la antibioticoterapia,
pero si al tratamiento con corticoesteroides. La
importancia del diagnéstico SS radica en
investigar la etiologia subyacente, lo que
implica diferenciar si es que pertenece a un SS
clasico o asociado a malignidad, debido a que
en el presente caso no existe el antecedente de
consumo de farmacos, el tercer tipo estaria
excluido. Sin embargo, no se puede afirmar que
tipo de SS se presentdé en el caso reportado,
debido a que los exdmenes auxiliares quedaron

inconclusos.
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