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Sindrome de Sweet: a proposito de dos pacientes de la tercera edad

Sweet's syndrome: report of two elderly patients
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DeCS: sindrome de sweet, anciano. DeCS: sweet syndrome, aged.

El sindrome de Sweet (SS) es una enfermedad poco frecuente, que fue descrita por Robert D.
Sweet en el afio 1964, quien la llamé “dermatosis aguda febril neutrofilica”’ Su causa es
desconocida, y se caracteriza por la presencia de fiebre, leucocitosis neutrofilica, la aparicion
brusca de placas y nddulos eritematosos bien delimitados, dolorosos o ligeramente sensibles al
tacto, con predominio en la cabeza, cuello y extremidades superiores. Las lesiones individuales son
descritas como pseudovesiculares 0 pseudopustulares, pero pueden ser francamente pustulares,
ampollares o ulcerativas.

El SS se caracteriza por denso infiltrado de polimorfonucleares en la dermis sin signos de
vasculitis, y una rapida y efectiva respuesta al tratamiento con corticosteroides sistémicos.”* Se ha
descrito con frecuencia una implicacién oral y ocular (conjuntivitis y epiescleritis). Entre un 33 y 62
% de los pacientes presentan artralgias o artritis. Asimismo, se ha descrito afectacion del sistema
nervioso central, hepatico, renal, osteomielitis estéril y alveolitis.**

El SS puede durar desde una semana hasta cuatro afios; es mas frecuente en mujeres, y la edad
media de presentacién es hacia el medio o el final de la quinta década. La recurrencia es frecuente
(25-37 %). Existen criterios mayores y menores para arribar al diagnéstico.® Se le puede clasificar
en varios grupos: clasico o idiopatico, parainflamatorio, paraneoplasico, asociado a agentes
externos (farmacos, alimentos, radiaciones ionizantes) y gestacional. El 20 % de los casos de SS
se asocian a neoplasias; dentro de estas, el 85 % corresponden a neoplasias hematolégicas y el
15 % restante a tumores sdlidos.”®’ Se acepta el papel de diversas citocinas en la patogenia del
SS, entre ellas sobresale el factor estimulante de colonias de granulocitos (G-CSF). Esta sustancia
esta implicada, no solo en los SS de origen paraneoplasico o farmacolégico, sino también en los
parainflamatorios. Otras citocinas implicadas en su patogenia son las interleucinas 1, 2, 3, 6, 8, y el
interferon gamma.® Se presentan dos pacientes de la tercera edad con diagnéstico de SS.
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Presentacion de pacientes

Paciente 1: Se trata de una mujer de 80 afios, negra, con antecedentes patolégicos personales
(APP) de hipertensién arterial (HTA) diagnosticada seis afios antes, y tratada con nifedipina e
hidroclorotiazida. Ingresé en el servicio de Medicina por un sindrome febril agudo de cuatro dias de
evolucién, posterior a la ingestion de mortadela, asi como artritis de la rodilla derecha, ojos rojos
con secreciones blanquecinas, que fue interpretada como una conjuntivitis bacteriana, y lesiones
cutdneas manifestadas por ndédulos violaceos en bordes laterales de los pies, lesiones
eritematovesiculares en extremidades superiores e inferiores, lesiones eritematosas en placas en
ndmero de dos a tres en piernas y brazos, y lesiones eritematoampollosas en placa en la palma y
el dorso de las manos (Figura 1); no habia lesiones en la mucosa bucal ni vaginal; el resto de
examen clinico fue normal. En los estudios complementarios, se encontrd: hemoglobina (Hb): 120
g/l; leucocitos: 13,4 x 10%I; polimorfonucleares: 82, linfocitos: 18, velocidad de sedimentacion
globular (VSG): 97 mm/h. Los hemocultivos y urocultivos ho mostraron crecimiento bacteriano, el
factor reumatoide fue negativo, y la radiografia de térax y el ultrasonido abdominal (USA) fueron
normales. Con posterioridad al tratamiento con esteroides (20 mg/d), hubo resoluciéon completa del
cuadro clinico y hematolégico. En la biopsia de piel, se inform4: edema en la dermis superior,
denso infiltrado inflamatorio perivascular e intersticial con componente eosinéfilo, polinuclear y
polvo nuclear. Con los datos clinicos y de laboratorio, la biopsia de piel y la respuesta a los
esteroides, se confirmé el diagndstico de SS. La paciente no ha tenido recidivas hasta la fecha.

Figura 1. Lesiones de piel en paciente con sindrome de Sweet. (Paciente 1).

Paciente 2: Mujer de 64 afios, blanca, con antecedentes de aftas bucales recidivantes, que
presentd un herpes z0ster intercostal y enfermedad respiratoria alta; al mes siguiente se le
diagnosticé una amigdalitis aguda, que fue tratada con penicilina. Una semana después ingreso en
el servicio de Medicina por fiebre de 10 dias de evolucidn, que llegé a 40°C, acompafiada de artritis
de ambas rodillas y multiples lesiones cutaneas eritematopapulosas, sensibles y bien definidas en
esa localizacion, lesiones pseudopustulosas en placas localizadas en la region tenar de ambas
manos, lesiones pseudovesiculares y pseudopustulosas en pulpejos de dedos y dorso de las
manos, lesiéon nodular de 1 cm y dolorosa en tercio inferior del pie derecho y ampollas en ambos
codos. El resto del examen clinico no aporté otros elementos. En los examenes complementarios,
se encontré: Hb 102 g/l; leucocitos: 12,2 x 10%1, polimorfonucleares: 80; linfocitos: 20; VSG: 115
mm/h; coagulograma: normal; hemocultivos y urocultivos: sin crecimiento bacteriano;
hemoquimica: normal; radiografia de térax y USA, normales. Se realiz6 biopsia de lesién
pseudopustular de la mano, en la que se informé: dermatitis difusa predominantemente neutrofilica,
con infiltrado denso en la dermis papilar y distribucion en banda, asociado a severa leucocitoclasia
sin verdadera vasculitis, unido a extenso edema de la dermis papilar con formacion de vesiculas o
hendidura subepidérmica. El infiltrado perivascular incluyé eosindfilos, linfocitos y monocitos,
predominantemente en dermis media y profunda (Figuras 2,3). La enferma evolucioné
favorablemente, sin recidivas, con el uso de esteroides, y se normalizaron las alteraciones
hematolégicas, lo que confirmé el diagndstico de SS.
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Figura 2. Imagen histolégica con patron de dermatitis difusa neutrofilica, con edema manifiesto
de la dermis papilar. (Paciente 2).

Figura 3. Predominio evidente de polimorfonucleares neutréfilos en el infiltrado con
leucocitoclasia. (Paciente 2).

Comentario

Para muchos dermatologos, el SS y, por extension, el resto de las dermatosis neutrofilicas,
representan un reto para la especialidad, pues son enfermedades cutdneas con una marcada
expresividad clinica y un cuadro dermatopatoldgico caracteristico, pero no patognomaénico, lo que
obliga a realizar una correlacion clinico-patol6gica para obtener el diagnéstico. A esto, hay que
sumarle su importancia como marcador de diversos procesos sistémicos, la posibilidad de
afectacion extracutdnea y una respuesta en general rapida a los tratamientos habituales. EI SS es
una enfermedad que se diagnostica mediante la verificacibn de criterios clinicos,
dermatopatolégicos y analiticos que aparecen en un breve espacio de tiempo."® Su diagnéstico,
por tanto, no deberia ser complicado, al menos en los casos tipicos. Otras afecciones, como el
lupus eritematoso sistémico o la enfermedad de Behgcet, se diagnostican también por criterios que
no siempre aparecen de manera simultdnea, sino que a veces es necesario aguardar meses 0
afios para que aparezcan los necesarios para establecer el diagnéstico;® esto nos obligé a seguir la
evolucion de la paciente 2 hasta descartar la presencia de ambas enfermedades; lo mismo sucedio
con la paciente 1, a pesar de que estas no son frecuentes en la tercera edad.
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De los pacientes con SS de causa maligna, el 50 % son varones, dato que contrasta con el
predominio de esta afeccién en las mujeres (86 %).2 En las dos pacientes de este informe, fueron
descartadas otras enfermedades secundarias.

Si bien la clinica es importante, el estudio histico contribuye al diagnéstico del SS, pero el
diagndstico diferencial es dificil en ocasiones. Jorizzo, con el término de reaccién vascular
neutrofilica, incluyé los cuadros descritos como venulitis necrosante (o vasculitis leucocitoclastica),
sindrome de Sweet, vasculitis pustulosa y pioderma gangrenoso.” Todos estos procesos
patoldgicos tienen en comdn la posible intervencion de los inmunocomplejos como causa de la
lesion vascular, el neutréfilo como mediador de la inflamacion en la patogenia de estas
enfermedades y la respuesta a los corticoides.

La vasculitis pustulosa cutanea engloba un grupo de enfermedades de origen distinto, que al
realizar el examen clinico se presentan con pustulas sobre una base purpurica y en cuyo analisis
histoldgico aparece un infiltrado del tipo Sweet o una vasculitis leucocitoclastica. Estas
enfermedades son los sindromes de Behcet de la dermatosis-artritis gonocécica, de la dermatosis-
artritis asociada a enfermedad intestinal, la meningococemia y la vasculitis cutdnea primaria
idiopatica. Los hallazgos histolégicos varian desde una vasculitis leucocitoclastica franca hasta una
reaccién vascular con cambios en los vasos, similares a los del sindrome de Sweet, en los cuales
la lesién vascular y los hematies extravasados y la leucocitoclasia son menores, %/ no hay necrosis
fibrinoide; por ello los autores prefieren el término reaccion vascular neutrofilica.’® Asi, se observa
que en el sindrome de Sweet se puede encontrar vasculitis, y que en las vasculitis pustulosas a
veces es dificil, desde el punto de vista histico, hallar una vasculitis evidente, por lo que no son
entidades claramente separadas.® En las biopsias de las pacientes de este informe, no hubo dudas
para lograr el diagnéstico.
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