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Sindrome de Sweet asociado a sindrome
mielodisplasico

Jenny Baquero, Luis Agustin Bollea Garlatti y Ana Clara Torre

RESUMEN

El sindrome de Sweet o dermatosis neutrofilica febril aguda es una enfermedad sistémica de etiologia desconocida, caracterizada por aparicion
brusca de fiebre y lesiones cutaneas, asociadas con leucocitosis y neutrofilia. Puede ser idiopatico o estar asociado a enfermedades hematoldgicas,
procesos inflamatorios, infecciones, farmacos o embarazo. Las mielodisplasias son trastornos hematologicos caracterizados por una o mas cito-
penias secundarias a disfuncion de la médula dsea. Presentamos el caso de un paciente de 81 afos con sindrome de Sweet y posterior diagnostico
de sindrome mielodisplasico, con buena respuesta al tratamiento corticoideo y resolucion de las lesiones cutaneas.
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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 CLiNICO

Paciente de sexo masculino, de 81 afios, que consulté por
fiebre, sudoracion y lesiones cutaneas de 1 semana de
evolucion. Referia anorexia y pérdida de peso de 20 kg en
3 meses. Al examen fisico presentaba papulas eritemato-
violaceas, redondeadas, de 3-4 mm de diametro, ligera-
mente dolorosas, localizadas en la cara lateral interna y
en el dorso de la mano izquierda. Ademas se observaban
placas eritematosas, de 6 mm de didmetro, redondeadas,
sobre las que asentaban vesiculas y ampollas de contenido
supurado, dolorosas, localizadas en térax, extremidades
y palmas. Algunas de estas lesiones presentaban configu-
racion en diana (Figs. 1, 2 y 3). El laboratorio evidencio
tricitopenia (hemoglobina: 9 mg/dL, hematocrito: 27%,
leucocitos totales: 2930 cel/mm?, neutréfilos: 79%, linfo-
citos: 19,15%, monocitos: 1%, recuento de plaquetas: 11
600/mm?*) y velocidad de eritrosedimentacion acelerada
(95 mm/h). Se realiz6 una tomografia computarizada de
cuello, torax, abdomen y pelvis en la que se evidenciaron
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multiples adenopatias de pequefio tamafio agrupadas en
el hueco supraclavicular derecho, por lo que se realizd
biopsia ganglionar cuyo estudio histologico no mostrd
hallazgos representativos. Se efectud una biopsia de las
lesiones cutaneas para estudio histopatologico el cual evi-
denciod que la epidermis estaba conservada, y en la dermis,
edema y densos infiltrados perivasculares e intersticiales de
polimorfonucleares, compatibles con sindrome de Sweet.
Fue evaluado por el Servicio de Hematologia. Se efectud
una puncion-aspiracion de médula d6sea que revelo, en la
arquitectura, distorsion en la distribucion de las series, rela-
cioén mieloeritroide: 20:1, eritroblastos dispersos, marcada
hiperplasia granulocitica con maduracion y morfologia
conservadas, y leve hiperplasia de la serie megacariocitica.
Con diagnostico de panhiperplasia de médula 6sea se soli-
citd mutacion de JAk2 (procedimiento de referencia para
demostrar clonalidad y criterio diagnéstico de neoplasias
mieloproliferativas cronicas clasicas) y Ber/abl los cuales
fueron no detectables’. Se lleg6 al diagndstico de sindrome
de Sweet asociado a sindrome mielodisplasico. Se inicid
tratamiento con meprednisona 0,5 mg/kg/dia y el paciente
evolucion6 con resolucion completa de las lesiones cuta-
neas en 45 dias. Aln se encuentra con meprednisona 8 mg/
dia y manejo conjunto con hematologia.
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Figura 1. Placas eritematosas de tamafio variable y limites
definidos, localizadas en torax.

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

COMENTARIOS

El sindrome de Sweet (SS) fue descripto originalmente
por Robert Douglas Sweet en la ediciéon de agosto-
septiembre de 1964 del British Journal of Dermatology
como “dermatosis neutrofilica febril aguda”. Sus princi-
pales caracteristicas son la aparicion brusca de lesiones
cutaneas, asociada a fiebre, leucocitosis neutrofilica en
las determinaciones de laboratorio, un denso infiltrado
dérmico con predominio polimorfonuclear en el estudio
histolégico de las biopsias de la piel afectada y rapida
respuesta a la terapéutica esteroidea’.

El sindrome de Sweet puede ser idiopatico en el 50% de
los pacientes. En el 20% de los casos restantes se asocia
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Figura 3. Papulas eritemato-violdceas de 3-4 mm de diametro
acompanadas de placas eritematosas de tamafios variables.
Sobre algunas de estas asentaban vesiculas de contenido
purulento localizadas en la cara lateral interna y en el dorso de
la mano izquierda.

a enfermedades malignas, de estos el 85% presenta una
enfermedad oncohematologica y el 15% restante tumores
solidos. 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, sindrome mielo-
displasico y carcinomas?.

Las lesiones cutaneas que caracterizan a esta enfermedad
son papulas 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 coloracion
amarillenta en el centro creando una apariencia targetoide
o ser ampollares y evolucionar hacia la necrosis. Suelen ser
dolorosas, pueden ser unicas o multiples 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 neoplasicas,
las lesiones suelen tener una distribucion mas amplia. Las
lesiones orales son poco frecuentes, excepto en pacientes
con enfermedades hematoldgicas. En estos casos suelen
aparecer como pustulas o vesiculas, que luego se ulceran
y persisten como lesiones aftoides®¢. En nuestro paciente
observamos lesiones cutaneas tipicas, como las papulas y
placas con pseudovesiculizacion y dolor espontaneo, asi
como pustulas y ampollas, las cuales son mas frecuentes en
pacientes con enfermedades hematologicas subyacentes'-.
La fiebre es el sintoma mas frecuente y puede preceder
o presentarse de forma simultanea a las manifestaciones
cutaneas. En algunos pacientes con neoplasias o neutro-
penia, la fiebre puede estar ausente™>.

Otros sintomas asociados al sindrome de Sweet son las
artralgias, la cefalea y las mialgias. Entre las manifestacio-
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nes extracutaneas del sindrome de Sweet se describen el
compromiso ocular (epiescleritis, conjuntivitis, glaucoma,
iritis, uveitis, vasculitis de la retina), 6seo (artritis pustulosa
estéril, osteomielitis, artralgias, osteitis aséptica), renal
(glomerulonefritis mesangiocapilar, anormalidades del
estudio de orina), hepatico (hepatomegalia, anormalida-
des enzimaticas, hipertension portal), pulmonar (lesiones
pustulosas en bronquios, derrame pleural, alteraciones en
las imagenes de torax), cardiaco (estenosis de la aorta,
aortitis, cardiomegalia, oclusion coronaria, pericarditis),
muscular (miositis, tendinitis, sinovitis, alteraciones en
la electromiografia), intestinal (pancolitis, infiltracion
neutrofilica difusa) y del sistema nervioso central'*.

El SS puede asociarse con otras dermatosis neutrofilicas
entre las que se incluyen el eritema elevatum diutinum, la
hidradenitis neutrofilica ecrina, el pioderma gangrenoso
y la dermatosis pustulosa subcornea’.

En el laboratorio, los pacientes con el sindrome de Sweet
tanto idiopatico como paraneoplasico presentan aumento
en la velocidad de eritrosedimentacion. Si bien la leuco-
citosis neutrofilica es uno de los criterios diagndsticos, su
ausencia se observa hasta en un 50% de los casos asociados
a neoplasias, por lo cual no lo descarta® .

El estudio histopatologico de las lesiones cutaneas permite
observar un infiltrado denso, compuesto por neutrdfilos
maduros, localizado en la dermis superior y media. Se
pueden apreciar linfocitos, histiocitos y eosinofilos con
menor frecuencia. El edema prominente de la dermis su-
perior puede llevar a la formacion de vesiculas o ampollas
y da origen al aspecto clinico que presenta la superficie de
las lesiones. La epidermis puede ser normal o presentar
leve acantosis o hiperqueratosis, o ambas. El estudio his-
tologico es clave para evidenciar la ausencia de agentes
infecciosos, células tumorales y vasculitis, asi como para
diferenciar el SS de otras dermatosis neutrofilicas, como
la psoriasis pustulosa, la vasculitis leucocitoclastica y el
pioderma gangrenoso?.

Los criterios diagnosticos de esta entidad fueron definidos
por Su y Liu en 1986. El diagndstico se realiza con la
presencia de los dos criterios mayores y dos de los cuatro
criterios menores (Cuadro 1)!. Estos son utiles para distin-
guir el SS de otras enfermedades, dado que existen varios
trastornos cuyas manifestaciones dermatologicas pueden
imitarlo (Cuadro 2).

Es importante considerar que el diagnostico de SS puede
constituir el primer signo de presentacion o recaida de una
neoplasia. La asociacion de este sindrome con anemia, un
recuento anormal de plaquetas, la ausencia de neutrofilia y
las manifestaciones cutaneas atipicas (lesiones ampollares
0 mucosas o ambas, ulceraciones y la distribucion gene-
ralizada) debe hacer sospechar una neoplasia subyacente,
ya que estos hallazgos no se observan con frecuencia en
la forma idiopatica del sindrome**.

El tratamiento de primera eleccion son los corticoides sisté-
micos con los cuales se suele obtener una respuesta rapida
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Cuadro 1. Criterios diagnodsticos del sindrome de Sweet (Su 'y
Liu 1986)

Criterios mayores
1.  Aparicién abrupta de lesiones cutaneas tipicas

II. Infiltracion dérmica predominantemente neutrofilica sin
signos de vasculitis leucocitoclastica

Criterios menores
1. Fiebre

II. Asociacion con malignidad subyacente concomitante,
enfermedad inflamatoria, embarazo o precedido de una
infeccion respiratoria o gastrointestinal, o vacunacion

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

e eritrosedimentacion aumentada (mayor de 20 mm en
etapas iniciales)

e PCR reactiva

e Leucocitosis mayor de 8000, con neutrofilos 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. Diagnosticos diferenciales del sindrome de Sweet

Patologias infecciosas Sepsis

o inflamatorias Celulitis
Erisipela
Herpes simplex virus
Lepra
Linfangitis
Paniculitis
Pioderma gangrenoso
Sifilis
Micosis sistémicas
Tromboflebitis
Tuberculosis
Exantema viral

Patologias neoplasicas Cloroma
Leucemia cutis
Linfoma
Metdstasis cutdneas

Eritema multiforme
Eritema nodoso

Urticaria

Vasculitis leucocitoclastica
Acné vulgar

Eritema acral
Farmacodermia

Otros trastornos
cutaneos

Sindrome de Wells (celulitis eosinofilica)

Patologias sistémicas Enfermedad de Behget
Dermatomiositis
Lupus eritematoso

del cuadro clinico, como se observo en el caso descripto.
Se utiliza prednisona 0,5-1 mg/kg/dia por via oral durante
cuatro a seis semanas, con posterior descenso progresivo
de la dosis. En algunos pacientes, con el objetivo de supri-
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mir las recurrencias, es necesario el uso de dosis bajas de
prednisona, 10 a 30 mg diarios o en dias alternos, durante
un periodo de tres meses o mas. Otros farmacos 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-a), que inhibiria la activacion caracteristica de
los neutréfilos en el sindrome de Sweet®’.

La recurrencia se observa en el 30% de los pacientes con
la forma idiopatica y el 60% en la forma paraneoplasica.
Esta se ha relacionado con un mal prondstico, debido a
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que en muchas oportunidades coincide con la progresion
o recaida de la neoplasia®'.

El SS es una entidad dermatoldgica poco frecuente.
Su patogenia se desconoce, pero se sabe que puede
ser idiopatico o asociarse a diversas enfermedades,
farmacos y embarazo. Se debe destacar que en aquellos
pacientes que se presentan con manifestaciones cuta-
neas atipicas del sindrome o el cuadro se acompaiia de
anemia o se dan ambas instancias, recuento anormal
de plaquetas y ausencia de neutrofilia, es importante
realizar una busqueda exhaustiva de enfermedades
subyacentes>*.
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