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Resumen: El Sindrome de Sweet es una entidad que se manifiesta clinicamente por la presencia de placas eritematosas, pustulas
y/o ampollas. En la histologia se evidencia un denso infiltrado de neutrdfilos. Al igual que otras dermatosis neutrofilicas, se
caracteriza por una buena respuesta al tratamiento con esteroides y dapsona. En el 20% de los casos se asocia a enfermedades
malignas, representando las hematoldgicas el 85% y los tumores solidos el 15% restante. Se presenta una paciente de 46 afos
de edad con antecedentes de Leucemia Linfoblastica, que consulté por la aparicion de placas eritematosas, violaceas en el dorso
de las manos con un estudio histopatolégico que evidencié un Sindrome de Sweet.
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Abstract: The Sweet Syndrome is an entity that is manifested clinically by badges erythematous, pocks, and limited bladders. In
the histology, a dense one is evidenced by infiltrated neutrophils. Like another Neutrophilic dermatosis, it is characterized by an
excellent answer to steroids and dapsone treatment. Twenty percent of cases are associated with malignancies; 85% of them
involve hematologic malignancies and the remaining 15%, solid tumors. A 46-year-old patient with a history of Lymphaoblastic
Leukemia is presented that consulted for the appearance of badges erythematous, violaceous in the back of the hands with a

histopathological examination showed the Sweet Syndrome.
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|
Introduccion

En el afo 1964, el Dr. Robert Douglas Sweet describid una
dermatosis a la cual denomind enfermedad de “Goom-Button”,
en homenaje a las dos primeras pacientes en las que se obser-
vo esta entidad. Posteriormente, recibe el nombre de derma-
tosis neutrofilica febril y aguda, por sus caracteristicas clinicas
y humorales. Actualmente, se prefiere el nombre de Sindrome
de Sweet®.

Este se caracteriza por cinco rasgos principales: 1) apari-
cion brusca de placas eritemato-dolorosas a nivel de la cabe-
za, cuello y extremidades superiores; 2) fiebre; 3) leucocitosis
neutrofilica; 4) denso infiltrado dérmico a predominio polimor-
fonuclear; 5) répida respuesta a la terapéutica esteroidea®®.
Esta entidad se ha clasificado en cinco grupos: idiopatico o clé-
sico, para inflamatorio, para neoplasico, secundario a drogas y
asociado a embarazo®. La mayoria de los pacientes pertenecen
al primer grupo. En el 20% de los casos se encontro asociacion
con enfermedades malignas, representando las hematoldgi-
cas el 85% de las mismas y los tumores sélidos el 15% restan-
te. Con respecto a las neoplasias hematoldgicas, la leucemia
mieloide aguda es la que se observa mas frecuentemente; y
en cuanto a los tumares sélidos, aproximadamente 2/3 de los
casos corresponden a carcinomas del tracto genitourinario®

El diagndstico de dicho sindrome es, a menudo, el signo de
presentacion de una neoplasia nueva o recurrente. A su vez, la
presencia de anemia, un recuento anormal de plaguetas, la au-
sencia de neutrofilia, la localizacion y formas de presentacion
atipicas de las lesiones, deben alertar a la busqueda de neo-
plasias, ya que estos hallazgos no son comunes de observar
en la forma idiopatica de dicho sindrome?“,

Si bien la resolucién espontanea del cuadro clinico puede
ocurrir en semanas a meses, el tratamiento de eleccion son los
esteroides, los cuales producen la remision del mismo a pesar
de la neoplasia subyacente®.

En Cuba el comportamiento de esta entidad poco fre-
cuente se registra asociado en primer lugar a la Leucemia, en
edades de 42 a 51 afios de edad, seguido de otros tumores
solidos del tracto genitourinario. Se reportan cerca de 6 casos
en ciudad de La Habana del Sindrome de Sweet relacionados
con Linfoma no Hodgking, en Villa Clara no se encontraron re-
portes®.

|
Caso Clinico

Se trata de un paciente del sexo femenino, de 46 afios de
edad, con antecedentes de Leucemia Linfoblastica de 2 afios
de evolucidn, que fue hospitalizada por un episodio de fiebre de
4 dias, con toma del estado general. Ademas, presentd lesio-
nes en placa eritematoviolaceas e infiltradas, bien definidas,
de diversos tamafos, redondeadas en el dorso de la mano de-
recha. (Figura 1)

La infiltracién es mds marcada en la lesién en placa al
dorso del segundo dedo de dicha mano, con aspecto pseudove-
siculoso. (Figura 2) Las lesiones se acompafaban de discreto
ardory sensacién de quemazdn, sobre todo en las lesiones mas
extensas. Se indico tratamiento por el servicio de Hematologia
con Imipenem y Ciprofloxacino, porque se encontrd también
un foco séptico a nivel de la cavidad oral, persistiendo la fiebre.

Complementarios realizados

Biometria hematica: Arroja anemia ligeraHb-10 G/L con
neutropenia.

VIH, Antigeno de superficie para Hepatitis By C: normales.

LDH, Perfil hepético y renal. Rx de térax y Ultrasonido ab-
dominal y ginecoldgico (sin alteraciones)

Cultivos y hemocultivos: Negativos.
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Se realizd Biopsia cutanea donde se observo la presencia
de acantosis y espongiosis en la epidermis, y de importante
edema e infiltracion

polimorfonuclear a nivel dérmico. En base a la clinica y al
estudio histopatoldgico, se arribd al diagndstico del sindrome
de Sweet.

Se le indicd tratamiento con Prednisona a razén de 1 mg/
kg de peso diario mas Dapsone con rapida resolucién del cua-
dro cuténeo en 17 dias.

Figura 1. En esta figura se observan lesiones en placas mul-
tiples con bordes definidos eritematosa papulosas en el dorso
de la mano derecha.

Comentario

El Sindrome de Sweet o dermatosis neutrofilica febril y
aguda, es una entidad de etiologia desconocida, que se ca-
racteriza por la presencia de fiebre; leucocitosis neutrofilica;
la aparicion abrupta de placas y nédulos eritemato-dolorosos
a predominio de la cabeza, cuello y extremidades superiores;
un denso infiltrado dérmico polimorfonuclear sin vasculitis y la
répida respuesta al tratamiento con corticoides, coincidiendo
con nuestro caso?,

La mayoria de los pacientes presentan la forma clésica o
idiopdtica, representando la forma paraneoplasica el 20% de
los casos. La mayor parte corresponde a neoplasias hemato-
légicas, como pudimos constatar en el caso presentado. La
enfermedad maligna mas comun corresponde a la leucemia
mieloide aguda. Sin embargo, también se han observado aso-
ciaciones con trastornos mieloproliferativos, linfoproliferati-
vos, sindrome mielodisplésico y carcinomas’.

Habitualmente, el Sindrome de Sweet se presenta en for-
ma coincidente o precediendo a la neoplasia, pero también se
ha informado la apariciéon de la misma hasta un afio posterior
a dicho sindrome®’.

El compromiso extra cuténeo se observa en una alta pro-
porcién (cercano al 50%) de los pacientes con sindrome de
Sweet asociado a neoplasias, especialmente a nivel muscu-
loesquelético y renal. Con menor frecuencia, también puede
existir afeccidn ocular, pulmonar, hepatica, digestiva, pancrea-

tica, esplénica, ganglionar, cardiaca y del sistema nervioso
central®.

La incidencia de este Sindrome es baja en América Lati-
na®. En varias literaturas se describe el predominio en el sexo
femenino, aunque otros autores no discriminan en cuanto el
sexo y edad de presentacion'®.El diagndstico positivo se realiza
con las manifestaciones clinicas y el estudio histoldgico, aun-
que en ocasiones resulta complejo por la similitud con otras
dermatosis neutrofilicas®.

Figura 2. Aqui se observa la lesién mas extensa, infiltrada ha-
cia los bordes en el dorso el segundo dedo.

La terapéutica esteroidea junto al Dapsone produjo la re-
mision de las lesiones cutédneas, al igual que lo observado en
la literatura®. La terapéutica de primera eleccion, tanto para el
sindrome de Sweet idiopdtico como el asociado a neoplasias,
corresponde a los corticoides sistémicos con los cuales se ob-
tiene una rapida respuesta del cuadro clinico. Se utiliza pred-
nisona a dosis entre 30-60 mg/dia por via oral durante cuatro
a seis semanas, con descenso progresivo de la dosis. Existen
otras alternativas terapéuticas como el yoduro de potasio, la
colchicina, indometacina, clofazimina y ciclosporina®°.

Recientemente, se ha publicado un caso de sindrome de
Sweet recalcitrante asociado con sindrome mielodisplasico,
que respondid con éxito al tratamiento con talidomida®.

El prondstico es variable y depende si estd o no asociado
a una neoplasia subyacente. Puede involucionar de forma es-
pontanea®!,

|
Conclusiones

El Sindrome de Sweet se asocia frecuentemente a neopla-
sias, sobre todo Hematoldgicas. Ante un paciente con lesiones
sospechosas de esta entidad, con sintomas acompanantes, se
debe descartar un tumor asociado. Es importante la valoracién
de los pacientes con Sindrome de Sweet por la especialidad de
Hematologia.
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