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Síndrome de Sweet asociado a síndrome 
mielodisplásico

Jenny Baquero, Luis Agustín Bollea Garlatti y Ana Clara Torre 

RESUMEN
El síndrome de Sweet o dermatosis neutrofílica febril aguda es una enfermedad sistémica de etiología desconocida, caracterizada por aparición 
brusca de fiebre y  lesiones cutáneas, asociadas con leucocitosis y neutrofilia. Puede ser idiopático o estar asociado a enfermedades hematológicas, 
procesos inflamatorios, infecciones, fármacos o embarazo. Las mielodisplasias son trastornos hematológicos caracterizados por una o más cito-
penias secundarias a disfunción de la médula ósea. Presentamos el caso de un paciente de 81 años con síndrome de Sweet y posterior diagnóstico 
de síndrome mielodisplásico, con buena respuesta al tratamiento corticoideo y resolución de las lesiones cutáneas. 
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SWEET SYNDROME ASSOCIATED WITH MYELODYSPLASTIC SYNDROME 
ABSTRACT 
Sweet’s syndrome or acute febrile neutrophilic dermatosis is a systemic disease of unknown etiology characterized by sudden onset of painful skin 
lesions; predominance of polymorphonuclear leukocytosis. It can be associated with hematologic malignancies, idiopathic, parainflammatory, 
secondary to drugs and pregnancy. Myelodysplasias are haematological disorders characterized by one or more cytopenias secondary to bone 
marrow dysfunction. We report the case of a patient of 81 years with Sweet syndrome with subsequent diagnosis of myelodysplastic syndrome 
with good response to corticosteroid treatment and resolution of the skin lesions. 
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CASO CLÍNICO
Paciente de sexo masculino, de 81 años, que consultó por 
fiebre, sudoración y lesiones cutáneas de 1 semana de 
evolución. Refería anorexia y pérdida de peso de 20 kg en 
3 meses. Al examen físico presentaba pápulas eritemato-
violáceas, redondeadas, de 3-4 mm de diámetro, ligera-
mente dolorosas, localizadas en la cara lateral interna y 
en el dorso de la mano izquierda. Además se observaban 
placas eritematosas, de 6 mm de diámetro, redondeadas, 
sobre las que asentaban vesículas y ampollas de contenido 
supurado, dolorosas, localizadas en tórax, extremidades 
y palmas. Algunas de estas lesiones presentaban configu-
ración en diana (Figs. 1, 2 y 3). El laboratorio evidenció 
tricitopenia (hemoglobina: 9 mg/dL, hematocrito: 27%, 
leucocitos totales: 2930 cel/mm3, neutrófilos: 79%, linfo-
citos: 19,15%, monocitos: 1%, recuento de plaquetas: 11 
600/mm3) y velocidad de eritrosedimentación acelerada 
(95 mm/h). Se realizó una tomografía computarizada de 
cuello, tórax, abdomen y pelvis en la que se evidenciaron 

múltiples adenopatías de pequeño tamaño agrupadas en 
el hueco supraclavicular derecho, por lo que se realizó 
biopsia ganglionar cuyo estudio histológico no mostró 
hallazgos representativos. Se efectuó una biopsia de las 
lesiones cutáneas para estudio histopatológico el cual evi-
denció que la epidermis estaba conservada, y en la dermis, 
edema y densos infiltrados perivasculares e intersticiales de 
polimorfonucleares, compatibles con síndrome de Sweet. 
Fue evaluado por el Servicio de Hematología. Se efectuó 
una punción-aspiración de médula ósea que reveló, en la 
arquitectura, distorsión en la distribución de las series, rela-
ción mieloeritroide: 20:1, eritroblastos dispersos, marcada 
hiperplasia granulocítica con maduración y morfología 
conservadas, y leve hiperplasia de la serie megacariocítica. 
Con diagnóstico de panhiperplasia de médula ósea se soli-
citó mutación de JAk2 (procedimiento de referencia para 
demostrar clonalidad y criterio diagnóstico de neoplasias 
mieloproliferativas crónicas clásicas) y Bcr/abl los cuales 
fueron no detectables13. Se llegó al diagnóstico de síndrome 
de Sweet asociado a síndrome mielodisplásico. Se inició 
tratamiento con meprednisona 0,5 mg/kg/día y el paciente 
evolucionó con resolución completa de las lesiones cutá-
neas en 45 días. Aún se encuentra con meprednisona 8 mg/
día y manejo conjunto con hematología.
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COMENTARIOS
El síndrome de Sweet (SS) fue descripto originalmente 
por Robert Douglas Sweet en la edición de agosto-
septiembre de 1964 del British Journal of Dermatology 
como “dermatosis neutrofílica febril aguda”. Sus princi-
pales características son la aparición brusca de lesiones 
cutáneas, asociada a fiebre, leucocitosis neutrofílica en 
las determinaciones de laboratorio, un denso infiltrado 
dérmico con predominio polimorfonuclear en el estudio 
histológico de las biopsias de la piel afectada y rápida 
respuesta a la terapéutica esteroidea1.
El síndrome de Sweet puede ser idiopático en el 50% de 
los pacientes. En el 20% de los casos restantes se asocia 

a enfermedades malignas, de estos el 85% presenta una 
enfermedad oncohematológica y el 15% restante tumores 
sólidos. La neoplasia a la que se lo asocia con mayor fre-
cuencia es la leucemia mieloide aguda, aunque también 
se han observado casos en pacientes con otros trastornos 
mieloproliferativos, linfoproliferativos, síndrome mielo-
displásico y carcinomas2.
Las lesiones cutáneas que caracterizan a esta enfermedad 
son pápulas y placas eritematosas que pueden coalescer, 
suelen presentar una superficie mamelonada desigual y 
tener una apariencia pseudopustular o pseudovesicular. 
En ocasiones, las placas pueden tener una coloración 
amarillenta en el centro creando una apariencia targetoide 
o ser ampollares y evolucionar hacia la necrosis. Suelen ser 
dolorosas, pueden ser únicas o múltiples y se localizan con 
mayor frecuencia en la cabeza, el cuello y las extremidades 
superiores, pero pueden aparecer en cualquier sitio del 
tegumento. A menudo se distribuyen de forma asimétrica. 
En los casos relacionados con enfermedades neoplásicas, 
las lesiones suelen tener una distribución más amplia. Las 
lesiones orales son poco frecuentes, excepto en pacientes 
con enfermedades hematológicas. En estos casos suelen 
aparecer como pústulas o vesículas, que luego se ulceran 
y persisten como lesiones aftoides3,6. En nuestro paciente 
observamos lesiones cutáneas típicas, como las pápulas y 
placas con pseudovesiculización y dolor espontáneo, así 
como pústulas y ampollas, las cuales son más frecuentes en 
pacientes con enfermedades hematológicas subyacentes1,2.
La fiebre es el síntoma más frecuente y puede preceder 
o presentarse de forma simultánea a las manifestaciones 
cutáneas. En algunos pacientes con neoplasias o neutro-
penia, la fiebre puede estar ausente3,5.
Otros síntomas asociados al síndrome de Sweet son las 
artralgias, la cefalea y las mialgias. Entre las manifestacio-

Figura 1. Placas eritematosas de tamaño variable y límites 
definidos, localizadas en tórax.

Figura 2. Placas eritematosas de 6 mm de límites definidos 
localizadas en dorso.

Figura 3. Pápulas eritemato-violáceas de 3-4 mm de diámetro 
acompañadas de placas eritematosas de tamaños variables. 
Sobre algunas de estas asentaban vesículas de contenido 
purulento localizadas en la cara lateral interna y en el dorso de 
la mano izquierda.
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nes extracutáneas del síndrome de Sweet se describen el 
compromiso ocular (epiescleritis, conjuntivitis, glaucoma, 
iritis, uveítis, vasculitis de la retina), óseo (artritis pustulosa 
estéril, osteomielitis, artralgias, osteítis aséptica), renal 
(glomerulonefritis mesangiocapilar, anormalidades del 
estudio de orina), hepático (hepatomegalia, anormalida-
des enzimáticas, hipertensión portal), pulmonar (lesiones 
pustulosas en bronquios, derrame pleural, alteraciones en 
las imágenes de tórax), cardíaco (estenosis de la aorta, 
aortitis, cardiomegalia, oclusión coronaria, pericarditis), 
muscular (miositis, tendinitis, sinovitis, alteraciones en 
la electromiografía), intestinal (pancolitis, infiltración 
neutrofílica difusa) y del sistema nervioso central13.
El SS puede asociarse con otras dermatosis neutrofílicas 
entre las que se incluyen el eritema elevatum diutinum, la 
hidradenitis neutrofílica ecrina, el pioderma gangrenoso 
y la dermatosis pustulosa subcórnea7.
En el laboratorio, los pacientes con el síndrome de Sweet 
tanto idiopático como paraneoplásico presentan aumento 
en la velocidad de eritrosedimentación. Si bien la leuco-
citosis neutrofílica es uno de los criterios diagnósticos, su 
ausencia se observa hasta en un 50% de los casos asociados 
a neoplasias, por lo cual no lo descarta2, 6.
El estudio histopatológico de las lesiones cutáneas permite 
observar un infiltrado denso, compuesto por neutrófilos 
maduros, localizado en la dermis superior y media. Se 
pueden apreciar linfocitos, histiocitos y eosinófilos con 
menor frecuencia. El edema prominente de la dermis su-
perior puede llevar a la formación de vesículas o ampollas 
y da origen al aspecto clínico que presenta la superficie de 
las lesiones. La epidermis puede ser normal o presentar 
leve acantosis o hiperqueratosis, o ambas. El estudio his-
tológico es clave para evidenciar la ausencia de agentes 
infecciosos, células tumorales y vasculitis, así como para 
diferenciar el SS de otras dermatosis neutrofílicas, como 
la psoriasis pustulosa, la vasculitis leucocitoclástica y el 
pioderma gangrenoso2.
Los criterios diagnósticos de esta entidad fueron definidos 
por Su y Liu en 1986. El diagnóstico se realiza con la 
presencia de los dos criterios mayores y dos de los cuatro 
criterios menores (Cuadro 1)1. Estos son útiles para distin-
guir el SS de otras enfermedades, dado que existen varios 
trastornos cuyas manifestaciones dermatológicas pueden 
imitarlo (Cuadro 2). 
Es importante considerar que el diagnóstico de SS puede 
constituir el primer signo de presentación o recaída de una 
neoplasia. La asociación de este síndrome con anemia, un 
recuento anormal de plaquetas, la ausencia de neutrofilia y 
las manifestaciones cutáneas atípicas (lesiones ampollares 
o mucosas o ambas, ulceraciones y la distribución gene-
ralizada) debe hacer sospechar una neoplasia subyacente, 
ya que estos hallazgos no se observan con frecuencia en 
la forma idiopática del síndrome2,4.
El tratamiento de primera elección son los corticoides sisté-
micos con los cuales se suele obtener una respuesta rápida 

Cuadro 1. Criterios diagnósticos del síndrome de Sweet (Su y 
Liu 1986) 

Criterios mayores

	 I.	 Aparición abrupta de lesiones cutáneas típicas

	 II.	 Infiltración dérmica predominantemente neutrofílica sin 
signos de vasculitis leucocitoclástica

Criterios menores

	 I.	 Fiebre

	 II.	 Asociación con malignidad subyacente concomitante, 
enfermedad inflamatoria, embarazo o precedido de una 
infección respiratoria o gastrointestinal, o vacunación

	 III.	 Anormalidades en el laboratorio (3 de 4) parámetros:

		  •	 eritrosedimentación aumentada  (mayor de 20 mm en 
etapas iniciales)

		  •	 PCR reactiva

		  •	 Leucocitosis mayor de 8000, con neutrófilos segmenta-
dos y en cayado mayores del 70% en sangre periférica 
(tres de estos cuatro valores deben estar presentes)

	 IV.	 Buena respuesta a los corticoides

Cuadro 2. Diagnósticos diferenciales del síndrome de Sweet

Patologías infecciosas	 Sepsis
o inflamatorias	 Celulitis
	 Erisipela
	 Herpes simplex virus
	 Lepra 
	 Linfangitis
	 Paniculitis
	 Pioderma gangrenoso
	 Sífilis 
	 Micosis sistémicas 
	 Tromboflebitis
	 Tuberculosis 
	 Exantema viral 

Patologías neoplásicas 	Cloroma
	 Leucemia cutis 
	 Linfoma
	 Metástasis cutáneas 

Otros trastornos	 Eritema multiforme 
cutáneos	 Eritema nodoso
	 Urticaria
	 Vasculitis leucocitoclástica
	 Acné vulgar 
	 Eritema acral 
	 Farmacodermia

	 Síndrome de Wells (celulitis eosinofílica)

Patologías sistémicas 	Enfermedad de Behçet
	 Dermatomiositis
	 Lupus eritematoso

del cuadro clínico, como se observó en el caso descripto. 
Se utiliza prednisona 0,5-1 mg/kg/día por vía oral durante 
cuatro a seis semanas, con posterior descenso progresivo 
de la dosis. En algunos pacientes, con el objetivo de supri-



65Síndrome de sweet asociado a síndrome mielodisplásicoBaquero J. et al.

mir las recurrencias, es necesario el uso de dosis bajas de 
prednisona, 10 a 30 mg diarios o en días alternos, durante 
un período de tres meses o más. Otros fármacos disponi-
bles para el tratamiento del SS son el yoduro de potasio, 
la colchicina, la indometacina, la dapsona, la clofazimina 
y la ciclosporina. De forma reciente se ha descrito el uso 
de etanercept, un antagonista del factor de necrosis tumoral 
alfa (TNF-α), que inhibiría la activación característica de 
los neutrófilos en el síndrome de Sweet8,9.
La recurrencia se observa en el 30% de los pacientes con 
la forma idiopática y el 60% en la forma paraneoplásica. 
Esta se ha relacionado con un mal pronóstico, debido a 
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que en muchas oportunidades coincide con la progresión 
o recaída de la neoplasia8,13.
El SS es una entidad dermatológica poco frecuente. 
Su patogenia se desconoce, pero se sabe que puede 
ser idiopático o asociarse a diversas enfermedades, 
fármacos y embarazo. Se debe destacar que en aquellos 
pacientes que se presentan con manifestaciones cutá-
neas atípicas del síndrome o el cuadro se acompaña de 
anemia o se dan ambas instancias, recuento anormal 
de plaquetas y ausencia de neutrofilia, es importante 
realizar una búsqueda exhaustiva de enfermedades 
subyacentes2,6. 
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