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INTRODUCTION: Sweet (SS) syndrome is a neutrophilic dermatosis, characterized by a rapid
onset of painful erythematous-purplish papules, nodules or plaques, accompanied by fever and
associated with a dermal neutrophil infiltrate. CASE REPORT: Male, 69 years old, with a history
of mild plaque psoriasis, arterial hypertension, gastroesophageal reflux and chronic sinusitis.
He consulted for a 24-hour period characterized by headache and pain in the scalp. The
examination highlights fever (38.5°), with slight erythema, sensitivity to palpation and some
psoriasis plaques on the scalp. 48 hours later, it presents extensive painful erythematous-
purplish plaques, present only on his right face and scalp. Biopsy was informed as Sweet
Syndrome. He completed 14 days on prednisone, with excellent clinical evolution. DISCUSSION
Sweet syndrome is classified into three categories: classic or idiopathic (most common), drug
induced and associated with malignancy. In addition, other conditions have been described
which may be related to: infections, autoimmune diseases, pregnancy. The management is
focused on investigating an underlying cause and the use of corticosteroids, as a first line
therapy. We report a case of idiopathic Sweet syndrome with atypical presentation, which was
initially interpreted as facial cellulitis, with a rapid response to systemic corticosteroids.
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INTRODUCCION como la dermatosis pustular subcérnea, b) dérmi-

co, como el sindrome de Sweet (SS) y ¢) profundo,

as dermatosis neutrofilicas corresponden a en-  como el pioderma gangrenoso®.

fermedades inflamatorias que se caracterizan
en el estudio histopatolgico por un infiltrado  El SS o dermatosis neutrofilica febril aguda se ca-
neutrofilico y se clasifican segun la localizacién del  racteriza clinicamente por una rdpida aparicién
infiltrado en 3 grupos: a) superficial (epidermis), de pdpulas, nédulos o placas eritemato-violdceas
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dolorosos, ubicados preferentemente en cara,
cuello y extremidades superiores, en un infiltado
dérmico neutrofilico con fragmentacién nuclear
de los neutréfilos, con conservacién de la epider-
mis, sin vasculitis, aunque recientemente se ha
encontrado evidencia de vasculitis en una serie
de pacientes e incluso se ha propuesto que este
sindrome sea una variante de la vasculitis leuco-
citocldstica®.

Tanto el aspecto clinico como histolégico confor-
man los criterios mayores de SS. Respecto a los
menores se describen: 1) Fiebre > o igual a 38°, 2)
Asociacién con neoplasia visceral o hematolégica,
enfermedad inflamatoria, embarazo o precedido
por una infeccién respiratoria o gastrointestinal
o vacunacién, 3) Rdpida respuesta terapéutica a
corticoesteroides sistémicos, 4) Laboratorio anor-
mal (3 de los 4): VHS > 20 mm/h, PCR elevada,
recuento de leucocitos > 8.000 mm?, recuento de
neutréfilos > 70% del total de leucocitos®.

El diagnéstico para el SS cldsico se configura con
2 criterios mayores y 2 menores.

Es mds frecuente en mujeres. Las lesiones se curan
sin dejar cicatriz, pero sin tratamiento pueden per-
sistir semanas o meses. Se ha descrito recurrencias
hasta en un tercio de los pacientes®.

La fisiopatologia del SS es atin desconocida, aun-
que se ha postulado asociacién con infecciones,
neoplasias, drogas, presencia de anticuerpos con-
tra antigenos citoplasmdticos neutrofilicos, HLA-
B54. Dada la evidencia de ciertas citoquinas circu-
lantes (IL-1, IL-2 e IEN- y), se le ha atribuido un
rol a las células Th1®.

En cuanto al tratamiento, los corticosteroides son
de primera linea con una dosis inicial de predni-
sona 1 mg/kg/dia. Otras alternativas son la col-
chicina y el yoduro de potasio. La indometacina,
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clofazamina, dapsona y ciclosporina podrian ser
3-4)

otras opciones de segunda linea®*.

Se presenta un caso clinico de SS idiopdtico de pre-
sentacién atipica. Consideramos relevante comuni-
carlo, dado que dentro de sus diagndsticos diferencia-
les estdn patologias tan frecuentes como la celulitis.

REPORTE DE CASO

Paciente de sexo masculino de 69 afios con antece-
dentes de psoriasis en placa leve desde la infancia,
hipertensidn arterial en tratamiento con losartdn y
bisoprolol, reflujo gastroesofdgico en tratamiento
con lanzoprazol y sinusitis crénica. Consulta por
cuadro de 24 horas de evolucién caracterizado
por cefalea y dolor en cuero cabelludo. Al examen
fisico presenta eritema leve, sensibilidad a la pal-
pacién y algunas placas eritemato-descamativas
aisladas (psoriasis) en cuero cabelludo. Ademds se
agrega compromiso del estado general del paciente
con astenia, adinamia y fiebre de 38,5°C. Es eva-
luado por Otorrinolaringologia quien descarta si-
nusitis. 48 horas después presenta extensas placas
eritemato-violdceas, induradas, bien delimitadas,
dolorosas, presentes unilateralmente en hemicara
derecha y cuero cabelludo (ver Figuras 1,2y 3). En
exdmenes destaca leucocitos de 9.400 con 72% de
segmentados. El paciente es hospitalizado para su
estudio con posible diagndstico de celulitis.

Dentro de sus exdmenes destaca velocidad de se-
dimentacién de 84 mm/h y proteina C reactiva de
277 mg/l. El resto de los pardmetros de laboratorio
se encuentran en rango normal.

Se indica ceftriaxona endovenosa, no observdndo-
se mejora clinica ni de laboratorio a las 72 hrs. Se
realiza biopsia de piel, cuyos hallazgos histopato-
l6gicos revelan epidermis ortoqueratética, dermis
edematosa con elastosis de fibras eldsticas y un
acentuado infiltrado neutrofilico en dermis super-
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ficial y media, con extensién hasta el tejido celular
subcutdneo. Leve exocitosis de neutréfilos intrae-
pidérmicos. Pequenos focos de leucocitoclasia en
el dermis, sin material fibrinoide en las paredes
vasculares ni trombos. Con técnica de PAS, no se

observan elementos micéticos.

Se realiza estudio de neoplasia oculta, con un TAC
de abdomen, térax y pelvis y RNM de cabeza y
cuello, los cuales resultan normales. Estudio de

hemorragia oculta en deposiciones es negativo.

Se configura el diagnéstico de SS. Se inicia tra-
tamiento con 40 mg de prednisona al dfa, por 7
dias, presentando una rdpida resolucién del cuadro
cutdneo y la fiebre. El paciente completa 14 dias

con prednisona con excelente evolucién clinica.

DISCUSION

El SS es la entidad mds representativa de las der-
matosis neutrofilicas. Se manifiesta por pdpulas,

nédulos o placas eritemato-violdceas dolorosas y

fiebre®.

El diagnéstico diferencial se debe realizar con vas-
culitis leucocitocldstica, celulitis, hidradenitis neu-
trofilica ecrina, enfermedad Behcet, otras derma-
tosis neutrofilicas y neoplasias como los linfomas
cutdneos, leucemia cutis y metdstasis cutdneas®.

En nuestro caso, el diagndstico inicial consideraba
también una celulitis facial, pero el hecho de que
estuvieran en diversas dreas faciales no conectadas,
lo hacian poco probable. Ademds recibié ceftriaxo-
na por 3 dias, sin respuesta terapéutica.

Respecto a su clasificacion, se agrupa en tres cate-
gorfas: 1. Cldsica o idiopdtica (la mds frecuente),
2. Inducida por firmacos y 3. Asociada con ma-

lignidad®.

En relacién al SS inducido por firmacos, se ha re-
portado una gran variedad. Entre ellos destacan:
factores estimulantes de colonias, antibidticos, fdr-
macos antineopldsicos y antiepilépticos®.

En cuanto al SS asociado a la malignidad, corres-
ponde al 20% de los casos y de ellos el 85% se pue-
de relacionar con neoplasias hematoldgicas, donde

Figura 1. Figura 2.

(Puede acceder a estas imagenes en color en https://bit.ly/2H7WRvQ

www.redclinica.cl

Figura 3.
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la leucemia mieloide aguda es la mds frecuente y el
15% restante puede ser la expresién de tumores s6-
lidos, como cdncer de mama, tracto genitourina-
rio o tracto gastrointestinal®. El SS puede ser una
manifestacién paraneopldsica de una neoplasia no
diagnosticada o de una recurrencia®.

Smyth et al. reportaron un caso de un paciente
con sindrome mieloproliferativo JAK-2 positivo,
con SS de presentacién atipica, que debuté con do-
lor, eritema, vesiculas y pustulas en antebrazo, que
posteriormente evoluciond con bulas y lesiones
hemorrdgicas. En este contexto, los autores plan-
tean la importancia de considerar este diagnéstico
frente a la aparicién de nuevas lesiones en la piel de

pacientes con neoplasia hematoldgica?.

Ademds de la clasificacién ya mencionada, el SS
se puede asociar a otras condiciones, como enfer-
medades autoinmunes. Boysson e# 4/. condujeron
un estudio retrospectivo de pacientes con derma-
tosis neutrofilica y vasculitis asociadas a ANCA,
concluyendo que la mayor asociacién estd dada en
pacientes con granulomatosis con poliangeitis y
poliangeitis microscépica y sugieren que la derma-
tosis neutrofilica debe ser considerada dentro del
espectro de manifestaciones cutdneas, consideran-
do que éstas son frecuentes y pueden afectar entre
el 10% y el 50% de los pacientes con vasculitis

asociada a ANCA®,

Respecto a las manifestaciones extracutdneas, se
ha descrito que puede involucrar casi cualquier 6r-
gano, incluso en ausencia de lesiones cutdneas. El
mds frecuente es el pulmén, pero también puede
afectar el sistema nervioso central, musculos, rifio-
nes, higado, pulmén, corazén, sistema gastrointes-
tinal, médula 6sea®.

El caso de nuestro paciente, presentd una excelente

evolucién clinica; sin embargo, se debe conside-
rar que existen complicaciones del SS. Drago ez
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al. reportaron un caso de neuro-Sweet, el cual se
puede manifestar como meningitis aséptica, ence-
falitis, lesiones del tronco encefilico, cambios en el
liquido cefalorraquideo y sintomas psiquidtricos.
Afecta mds frecuentemente a los ganglios basales,
tilamo y tronco encefélico. Se describe una mayor
prevalencia en hombres asidticos y su tratamiento
es con corticoides sistémicos®?.

Ademds de las complicaciones también se han des-
crito variantes del SS, como:

1. Dermatosis neutrofilica de las manos o SS acral
que corresponde a una variante rara, que se loca-
liza preferentemente en el dorso de las manos y
en una minoria de los casos puede involucrar la
palma y zona lateral de la mano. Las claves diag-
nésticas son similares al SS, pero se diferencia de
este en la localizacién, en que ademds de las placas
dolorosas, también se puede manifestar con bulas
y ulceracién y que es menos frecuente la repercu-
sién sistémica®.

2. Sindrome de Sweet necrotizante, el cual pue-
de imitar una infeccién necrotizante de tejidos
blandos. Se sospecha en pacientes con cultivos
negativos y/o pacientes con un curso recalcitran-
te. Puede ser la primera manifestacién de in-
feccién por el VIH, dermatomiositis, Behcet’s,
policondritis recidivante, artritis reumatoide,
enfermedad de la tiroides®. Su reconocimiento
temprano es esencial para disminuir la morbili-
dad y evitar intervenciones quirdrgicas innece-
sarias y potencialmente dafiinas, dado el riesgo
de patergia®.

Nestor ez al. reportaron un SS oral, como una rara
manifestacién de enfermedad inflamatoria intes-
tinal (EII), de las cuales la enfermedad de Crohn
es la mds frecuentemente asociada. Generalmente
el 8§ ocurre después del diagnéstico de EII, pero
puede anticipar su debut en el 21% de los casos y
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también se ha reportado que puede ocurrir 3 me-
ses después de la proctocolectomia en pacientes

con colitis ulcerosa®®.

El diagnéstico oportuno es necesario para evitar
terapias innecesarias y complicaciones que po-
drian resultar potencialmente dafinas.

CONCLUSION

Es importante destacar que el SS podria ser la
primera manifestacién de una neoplasia maligna.
Los corticosteroides son la principal linea de trata-
miento, consiguiendo en general, una rdpida remi-
sién de las lesiones.
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