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CASO CLINICO

Sindrome de Sweet subcutaneo como causa de fiebre
de origen desconocido. Informe de un caso y revision de

la literatura
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Resumen

El sindrome de Sweet es el prototipo de las dermatosis neutrofilicas, ya que caracteristicamente presenta un intenso
infiltrado inflamatorio por neutrdfilos en la epidermis ylo la dermis, debido aparentemente a una reaccion de hiper-
sensibilidad.

Se presenta el caso de una mujer de 31 afos con fiebre de mas de tres semanas de evolucion y nudosidades
eritematosas en las cuatro extremidades. El estudio histoldgico de una de las lesiones cutdneas demostrd un infiltrado
inflamatorio lobulillar por linfocitos y neutrdfilos, con excelente respuesta al tratamiento con prednisona, por lo que se
concluyé el diagndstico de sindrome de Sweet subcutdneo.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Sweet subcutdneo. Dermatosis neutrofilicas.

Abstract

Sweet syndrome is the prototype of neutrophilic dermatosis, which typically presents an intense inflammatory infiltrate
of neutrophils in the epidermis and/or dermis, apparently due to a hypersensitivity reaction.

This is a case of a 31 year-old woman with fever of more than three weeks duration and erythematous nudosities on
her arms and legs. The histological study of a skin lesion showed a lobular inflammatory infiltrate of lymphocytes and
neutrophils, with excellent response to prednisone. Therefore, it was concluded as subcutaneous sweet syndrome.

KEY WORDS: Subcutaneous sweet syndrome. Neutrophilic dermatosis.

|ntroducci6n

La descripcion inicial del sindrome de Sweet fue
realizada en 1964' por R.D. Sweet, como una derma-
tosis febril aguda con aparicién subita de papulas,
nodulos y placas eritematosas en la piel, las cuales son
dolorosas y presentan un intenso infiltrado inflamatorio
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por neutréfilos, en especial en la dermis superior?. Este
padecimiento cuenta con un amplio espectro de manifes-
taciones clinicas e histoldgicas que hacen dificil el diag-
nostico, pero de manera caracteristica no hay vasculitis,
la presencia de neutrofilos no se debe a una infeccion
local® y responde al tratamiento con corticosteroides,
sin embargo, las lesiones pueden ser recidivantes®.
El sindrome de Sweet pertenece al grupo de las
dermatosis neutrofilicas, donde ademas se encuentra
el pioderma gangrenoso, la dermatosis pustular sub-
cornea, el eritema elevatum diutinum, entre otras, sien-
do el sindrome de Sweet el prototipo de las dermatosis
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neutrofilicas. Pese a ser clinicamente diferentes, estas
dermatosis comparten varias similitudes, tales como los
hallazgos histopatoldgicos, las manifestaciones extracu-
taneas, la posibilidad de presentar formas transicionales
y su relacion con otras enfermedades subyacentes como
céncer, infecciones o enfermedad inflamatoria intestinal®.

El presente caso expone una forma de sindrome de
Sweet poco convencional, que resalta la importancia
del trabajo en equipo multidisciplinario en el abordaje
diagnostico de estos casos, que representan un reto
para el personal de salud.

Presentacion del caso

Mujer de 31 afios de edad sin antecedentes perso-
nales patologicos de importancia, que acudio al Servi-
cio de Infectologia por fiebre de méas de tres semanas
de evolucion, por lo que fue hospitalizada por fiebre de
origen desconocido (FOD) en el Servicio de Medicina
Interna. Durante su estancia hospitalaria, la paciente
presentd una dermatosis diseminada en las cuatro ex-
tremidades, con tendencia a la simetria, respetando
palmas y plantas. Dicha dermatosis estaba constituida
por nudosidades eritematoviolaceas de diferentes ta-
mafos, las cuales daban a la piel un aspecto «contu-
siforme», con aumento de la temperatura local, siendo
estas lesiones muy dolorosas. Se realizaron estudios
de laboratorio e imagen como parte del abordaje diag-
nostico (biometria hematica con diferencial, pruebas
de funcion renal, pruebas de funcién hepética, deter-
minacion de electrolitos séricos, hemocultivo y urocul-
tivo, radiograffa de térax y tomografia de térax y ab-
domen), encontrando Unicamente leucocitosis con
neutrofilia (de 10.5 x 103/ul y 7.6 x 10%/l), sin que se
haya logrado aislar algun agente infeccioso u otras
alteraciones. Tras varios dias de estudio, con reportes
de examenes de imagen y de laboratorio aparente-
mente normales y por mostrar mejoria, la paciente fue
egresada para continuar su estudio de manera ambu-
latoria por parte de la Division de Dermatologia. En
este servicio se realizd una biopsia incisional diagnés-
tica de una de las lesiones cutaneas, y se completo el
abordaje solicitando evaluacion ginecologica, asi como
determinacion de anticuerpos antinucleares, anti-ADN de
doble cadena e intradermorreaccion con tuberculina
(PPD), los cuales resultaron negativos.

En el estudio histolégico de una de las nudosidades
a nivel de la dermis se encontrd un discreto infiltrado
inflamatorio perivascular por linfocitos y escasos neutro-
filos, mientras que a nivel de tejido celular subcutaneo
se observo un infiltrado inflamatorio lobulillar constitui-

Figura 1. Corte histoldgico de una de las lesiones cutdneas, donde
se observa el infiltrado inflamatorio perivascular y lobulillar. Hema-
toxilina y eosina (4x.jpg).

do por linfocitos, neutrdfilos y algunos eosindfilos; tam-
bién se advirtio la presencia de extravasacion de eri-
trocitos, sin evidencia de vasculitis (Figs. 1-3).

Con estos datos se decidi¢ iniciar tratamiento con
prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia, con lo cual la pa-
ciente mostré franca mejoria de los sintomas con reso-
lucion de las lesiones cutaneas en las primeras 72 horas,
dejando hiperpigmentacion residual (Fig. 4). Ante la pre-
sencia de neutrdfilos en el estudio histolégico de piel, la
ausencia de vasculitis, la respuesta adecuada a este-
roides y tras descartar procesos infecciosos, autoin-
munes 0 neoplasicos, se concluyd el diagndstico de
sindrome de Sweet subcutaneo.

Discusion

El sindrome de Sweet es una entidad rara con dis-
tribucion mundial que se manifiesta predominantemen-
te en mujeres de 30 a 50 afios®”, tal como es el caso
gue aqui se presenta. La patogenia de esta entidad
no se ha explicado por completo, sin embargo, su
asociacion con enfermedades autoinmunes, infeccio-
nes, enfermedad inflamatoria intestinal, neoplasias y
farmacos sugiere que se trata de una reaccion de hi-
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Figura 2. Acercamiento al infiltrado inflamatorio lobulillar, donde se
observa el predominio de neutrdfilos. Hematoxilina y eosina (40x.jpg).

persensibilidad®'°. Hasta ahora se han visto involucra-
dos el factor de crecimiento de colonias de granuloci-
tos (G-CSF), el factor de crecimiento de colonias de
granulocitos y monocitos (GM-CSF), interferon g (INF-y)
y las interleucinas (IL) 1, 3, 6 y 881116,

Clinicamente se caracteriza por ataque al estado
general con artralgias, cefalea y mialgias. A nivel cuta-
neo esté reportada la presencia de papulas y nddulos
eritematosos o de tinte violaceo, que tienden a coales-
cery ulcerarse. También es posible observar vesiculas
0 ampollas si el edema en la dermis superior es im-
portante’. En nuestro caso, la paciente presenté nu-
dosidades eritematosas en las cuatro extremidades,
lo cual es extremadamente raro, dado que las lesiones
cutaneas en sindrome de Sweet suelen observarse con
mayor frecuencia en extremidades superiores, segui-
das por la presentacion en cabeza, cuello y tronco,
siendo infrecuente observarlas en extremidades infe-
riores y mucosas''. Cualquier tipo de lesion cutanea
del sindrome de Sweet es dolorosa y presenta un dato
caracteristico llamado fenémeno de patergia, que con-
siste en una reaccion inflamatoria de la piel inducida
por traumatismos minimos, los cuales son capaces de
producir una disrupcion epidérmica que desencade-
na en la apariciéon de una papula o una pustula en la
zona lesionada’ ",

Los hallazgos histologicos varian segun el estadio
de la enfermedad, pero usualmente se observa un
denso infiltrado neutrofilico en la dermis superficial con
leucocitoclasia de algunos neutrofilos, ademas de lin-
focitos, histiocitos y eosindfilos en menor nimero. A
pesar de que el infiltrado es perivascular y existen
alteraciones vasculares como vasodilatacion, edema
del endotelio y extravasacién de eritrocitos, no hay vas-

Figura 3. Acercamiento al infiltrado inflamatorio perivascular, donde
se evidencia la ausencia de vasculitis. Hematoxilina y eosina (40x.jpg).

culitis. También es posible observar edema epidérmico,
que, si es intenso, pueden formarse ampollas subepi-
dérmicas y secundariamente necrosis’®. Pese a que en
nuestro caso los datos histoldgicos no son los que se
reportan generalmente en el sindrome de Sweet, en la
literatura se reconoce la posibilidad de presentar el
infiltrado neutrofilico en tejido celular subcutaneo’®23,
En el caso de nuestra paciente, donde la lesion ele-
mental de la dermatosis fueron las nudosidades, el
infiltrado inflamatorio neutrofilico se observo en tejido
adiposo, ya que la traduccion histolégica de una nu-
dosidad es una paniculitis, a diferencia de los pacien-
tes que presentan nédulos, donde el infiltrado neutro-
filico se encuentra en la dermis®*.

Por tratarse de una entidad con un amplio espectro
de manifestaciones clinicas y que plantea dificultades
diagndsticas, existen criterios mayores y menores, de

Figura 4. Mejoria de la dermatosis tras 48 horas del inicio de pred-
nisona.
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tal forma que para concluir el diagnostico de sindrome
de Sweet deben cumplirse dos criterios mayores y al
menos dos menores®, siendo en gran parte un diag-
nostico de exclusion. Dentro de los criterios mayores
se encuentran la aparicion abrupta de papulas o nédu-
los dolorosos y el infiltrado dérmico predominantemente
neutrofilico. Como criterios menores estan: antecedente
de infeccion, aplicacion de alguna vacuna, presencia de
enfermedades inflamatorias o malignas, embarazo, fie-
bre, mal estado general, aumento de la velocidad de
sedimentacion globular (VSG), valores elevados de pro-
teina C reactiva, leucocitosis mayor a 8,000/ul, neutrofi-
lia por arriba del 70% vy respuesta al tratamiento con
esteroides sistémicos?®. Nuestro caso cumplié con los
dos criterios mayores y tres de los criterios menores (la
dermatosis descrita, los hallazgos histopatologicos,
presencia de fiebre, leucocitosis con neutrofilia y exce-
lente respuesta a tratamiento con corticosteroides).

Se conocen tres tipos de sindrome de Sweett': el
clasico, que se asocia con infeccién, enfermedad in-
flamatoria intestinal o embarazo, y algunas revisiones
incluyen aqui también a las formas idiopaticas®’; el
asociado con malignidad, como leucemia mielocitica
aguda (LMA)?2% cancer de mama, neoplasias gastro-
intestinales o genitourinarias; y el inducido por farmacos
como el G-CSF, el trimetroprima con sulfametoxazol
(TMP/SMX), el diclofenaco, la nitrofurantoina y el dia-
zepam, entre otros®®% y todas estas formas se carac-
terizan por responder al tratamiento con corticosteroi-
des sistémicos.

Con este caso representamos la importancia de in-
dividualizar el abordaje de cada paciente, integrar de
manera adecuada los sintomas, los signos clinicos y
los resultados de los estudios de laboratorio e imagen,
para enlazarlos y establecer un diagndstico correcto
que permita un tratamiento oportuno. Dado que el
sindrome de Sweet suele ser un diagnéstico dificil que
requiere la exclusion de otras entidades?, pone a prue-
ba las habilidades y los conocimientos del personal de
salud, lo cual suele ser mas facil y rapido si se traba-
ja como un equipo multidisciplinario.
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