Sindrome de Sweet facial secundario a colitis
ulceratica cronica inespecifica (cuci)

Facial Sweet’s syndrome secondary to unspecific chronic ulcerative colitis
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REsuMEN:

N ESTE ARTICULO SE RELATA EL CASO DE UNA MUJER DE 42 ANOS QUE PRESENTO DIVERSAS MANIFESTACIONES DE STNDRO-

ME DE RESPUESTA INFLAMATORIA SIST},ZMICA, ENTRE LAS QUE DESTACARON: FIEBRE, ODINOFAGIA, ATAQUE AL ESTADO

GENERAL, CEFALEA Y LESIONES EN PIEL DE LA CARA CON ERITEMA Y EDEMA SEVEROS. EL PRECEDENTE DE MANIFESTA-

CIONES DIGESTIVAS BAJAS (DOLOR ABDOMINAL, EVACUACIONES CON SANGRE) ASOCIADAS A LOS EXAMENES DE LABORATORIO CON
LEUCOCITOSIS IMPORTANTE, REACTANTES DE FASE AGUDA, DEMOSTRACION DE INFILTRADOS NEUTROFILICOS PROFUNDOS EN
PIEL, AST COMO LOS HALLAZGOS POR RECTOSIGMOIDOSCOPfA, PERMITIERON EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO OPORTUNO PARA SIN-

DROME DE SWEET SECUNDARIO A COLITIS ULCERATIVA CRONICA INESPECIFICA. SE DESTACAN LAS MANIFESTACIONES EXTRAINTES-

TINALES QUE ACOMPANAN Y JUSTIFICAN SU FRECUENTE BI,JSQUEDA ASOCIATIVA.

PALABRAS CLAVE: SINDROME DE SWEET, MANIFESTACIONES EXTRAINTESTINALES, COLITIS ULCERATIVA CRONICA INESPECIFICA

ABSTRACT

E PRESENT THE CASE OF A 42-YEAR-OLD WOMAN, WHO PRESENTED DIVERSE MANIFESTATIONS OF SYSTEMIC INFLAM-

MATORY RESPONSE SYNDROME: FEVER, ODYNOPHAGIA, CEPHALALGIAS, AND SEVERE FACIAL ERITHEMA AND EDEMA.

PREVIOUS DIGESTIVE MANIFESTATIONS (ABDOMINAL PAIN, BLOOD IN STOOLS) ASSOCIATED TO IMPORTANT LEUKOCY-

TOSIS, SKIN NEUTROPHILIC INFILTRATIONS. RECTOSIGMOIDOSCOPY FINDINGS ALLOWED THE DIAGNOSIS AND TREATMENT OF

SWEET’S SYNDROME SECONDARY TO UNSPECIFIC CHRONIC ULCERATIVE COLITIS. WE EMPHASIZED THE EXTRAINTESTINAL MANI-

FESTATIONS THAT JUSTIFY THE SEARCH FOR THIS ACCOMPANYING DISEASE.

KEeywoRrDS: SWEET S SYNDROME, EXTRAINTESTINAL MANIFESTATIONS, UNSPECIFIC CHRONIC ULCERATIVE COLITIS

La urgencia: paciente femenino de 42 afios que acude a con-
sulta por enrojecimiento y dolor facial con edema, fiebre,
cefalea difusa y odinofagia, con seis dias de evolucién. Dias
antes se diagnostic6 como rosacea fulminans y recibié trata-
miento con minociclina, ibuprofeno e hidrocortisona en
locién, sin mejorfa.

Ficha de identificacién: ortodoncista, heterosexual,
casada, fumadora, inmunocompetente, sin antecedentes
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hereditarios de relevancia. Neg6 relaciones sexuales anales,
embarazo o uso de drogas recreativas.

Interrogatorio intencionado: informé que comenzé con
ataque al estado general, febricula, evacuaciones mucosan-
guinolentas (dos a tres por dia) acompanadas de dolor
abdominal difuso dos semanas antes. Recibi6 sintomadticos a
base de loperamida, sales de bismuto y mebeverina, con lo
que mejoré el cortejo sintomdtico, excepto que continué
con una a dos evacuaciones semisélidas con hematoquezia.

Tres dias después, nuevamente presenté astenia y adi-
namia, a las que se agregan, en este orden: odinofagia, fie-
bre y lesiones cutdneas dolorosas, rdpidamente progresivas
en todo el rostro. Cuatro dias antes se le receté minociclina



(200 mg/dia), ibuprofeno 600 mg/dia e hidrocortisona al 1%
en locién. Por persistencia sintomdtica, fue enviada a inter-
consulta con los presuntos diagnésticos de erisipela facial, a
descartar lupus eritematoso inducido por fdrmacos (minoci-
clina) y salmonelosis.

Exploracién fisica: temperatura corporal de 38.2° C.
Presi6n arterial 110/70 mmHg. Pulso: 9o x minuto. Peso
63 kg. Biotipo mesomorfo, angustiada.

Dermatosis localizada en la cabeza, a nivel panfacial,
extendida hasta los pabellones auriculares, insinuando res-
peto por drea circumoral. El rostro era oleoso, con numero-
sas papulas eritematosas y placas eri-
tematoedematosas, mal definidas y en
su mayoria, coalescentes. Notable alo-
dinia en toda la superficie facial, las
placas predominaban con superficie
lisa, en otras abollonadas, temperatu-
ra alta y sin “pseudovesiculaciéon” o
pustulas (figuras 1y 2). No se palparon
masas intraabdominales, adenopatias
ni visceromegalias.

Los hallazgos de laboratorio: leu-
cocitos: 22,600/mm3, 85% neutréfilos
con 11% de bandas. Hb 10.7 g, Hto 24,
albumina sérica 3.2 globulina sérica:

cescsese

3.6 frotis de sangre periférica con neu-
trofilia reactiva; dimeros D 800 ng/ml;

cescscne

velocidad de sedimentacién globular

.o

(VSG) de 9o mm/h y proteina C reac-
tiva de 115 U/l; transaminasa glutdmi-
co oxalacética 78, TPTa de 43 segun-
dos (32-37 segundos). Los anticuerpos
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antinucleares (ANA) fueron débil-
mente positivos con titulos 140 y

ceee

patrén moteado fino. El estudio de
sangre oculta en heces fue positivo en
las tres determinaciones, sin desarro-
llo de bacterias, Amoeba o Giardia.

Las siguientes pruebas fueron
negativas o normales: reacciones fe-
briles, gonadotropinas coriénicas, an-
ticuerpos anticitoplasma neutrofilico
(ANCA) mads antifosfolipidos, examen
general de orina, antiestreptolisinas,
exudado faringeo, urocultivo, amiba
en fresco en coproparasitoscopicos,
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doble tanda de serologia para virus de

Figura 1. Placas eritematoedematosas,
confluentes, multiples, de distribucién
panfacial, en paciente febril, sugestivas
de sindrome de Sweet.
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Figura 2. Extensién de lesiones en pacien-
te en mal estado general por dermatosis
neutrofflica febril y aguda (sindrome de
Sweet).
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la hepatitis C (VHC), virus de la hepatitis B (VHB) y virus de
la inmunodeficiencia humana (VIH), glucosa-6-fosfato deshi-
drogenasa, p-ANCA (anticuerpos citopldsmicos perinucleares
antineutréfilo), radiografia de térax y tomografia computa-
rizada (TC) toracoabdominal.

Rectosigmoidoscopia: los dltimos centimetros del rec-
tosigmoides permitieron visualizar varias lesiones ulceradas
de escasos milimetros, mucosa eritematosa, edematizada y
con algunas zonas cubiertas de fibrina, con superficie gra-
nular fina con aspecto de “papel de lija”, con mucosa sana
alrededor. En ese momento no habia datos de estrecha-
miento o acortamiento intraluminales
ni zonas de atrofia en epitelio.

Se tomaron biopsias represen-
tativas de mucosa rectal que mostra-
ron afeccién superficial a mucosa y
submucosa. Habfa células plasmati-
cas basales con agregados linfoides,
congestién vascular y hemorragia
focal e infiltracién neutrofilica in-
vadiendo el epitelio de las criptas
(iguras 3 y 4)

Biopsia de piel: la histopatologia
mostré un intenso edema en dermis
papilar y un denso infiltrado difuso,
compuesto exclusivamente por neu-
tréfilos predominantemente en der-
mis reticular, pero sin leucocitoclasia
ni vasculitis. No hubo datos que sugi-
rieran afeccién lapica ni toxicodermia
por farmacos.

La decisién critica: aseo dos veces
por dfa con dermolimpiadores dcidos
y fomentos con sales de aluminio en
compresa frias; paracetamol por hora-
rio via oral y, por via intramuscular
hidrocortisona a razén de 500 mg
cada 12 horas durante cuatro dfas,
ulteriormente inicio por via oral de
prednisona a razén de 70 mg/dia en
dosis decrecientes. Al tercer dia de
tratamiento se adicioné mesalamina
500 mg tres veces al dia y, en razén
del descenso bien tolerado del este-
roide oral y porque se encontraba
recibiendo 25 mg/dia, se completé con
diaminodifenilsulfona roo mg/dia.
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¢ Figura 3. Rectosigmoidoscopia con extensas zonas eritemato-
edematosas, con ulceras superficiales y natas de fibrina, com-

patibles con cucl.
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La evolucién: en la visita médica a las 72 horas, la pacien-
te indic6 desaparicién de la fiebre, del dolor facial, cefalea,
odinofagia y de las evacuaciones sanguinolentas (figura 5). Su
tolerancia a los tres farmacos orales fue aceptable.

En los 30 dias anteriores habia perdido 5 kilogramos.
Neg6 aparicién de nuevas lesiones en otras partes del cuer-
po y no requirié enemas esteroideos.

El diagnéstico: sindrome de Sweet (SS) secundario a CUCL.

El concepto unificador: el caso descrito correspondi6 a
la excepcional presentacién de un cuadro dermatolégico
progresivamente agudizado, con apertura sindromadtica
grave precedida por manifestaciones intestinales bajas.

Cursé con signos evidentes de
reaccion inflamatoria sistémica, origi-
nados por sindrome de Sweet (SS),
con fiebre, leucocitosis con bandemia
y liberacién de reactantes de fase
aguda.” Obedecid, en este caso, a un
origen inflamatorio intestinal, pro-
bablemente crénico y exacerbado en
dias previos (CUCI).

El caso relatado reuni6 caracteris-
ticas clinico-laboratoriales admitidas
hasta la actualidad por Su y Liu
(1986)* y modificadas por Von den
Driesch, Schegel-Gémez et al. (1989),
validadas para nifios y adultos me-
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diante de dos criterios mayores y dos

Figura 5. Respuesta inmediata (72 horas) i
tras la administracién de esteroides sisté-
micos, como parte de prueba terapéutica

a favor del diagnéstico de Sweet. : § ) ]
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Figura 4. A detalle, nétese el aspecto de “papel de lija”,
edema, eritema sin obliteracién del lumen intestinal, por
CuclI en franca actividad inflamatoria.
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menores: a) fiebre, b) neutrofilia con bandemia, ¢) placas
cutdneas eritematosas y dolorosas, d) un denso infiltrado
dérmico de neutréfilos maduros, ¢) elevacién de la veloci-
dad de sedimentacién globular, y f) rdpida respuesta tras la
administracién de corticoides.

La forma explosiva de inicio del cuadro cutineo en esta
enferma fue de llamar la atencién. Se sabe que debido al
intenso edema, en ocasiones las lesiones pueden asentar
una coloracién amarillenta central que les da un aspecto de
diana, o bien, se ha descrito una erupcién facial similar a la
erisipela o por erupciones por fr-
macos.* También se ha descrito sin-
drome de Sweet secundario tras la
administracién de algunos férmacos,
entre ellos, la minociclina,’ que la pa-
ciente habia recibido por breve tiem-
po, pero la cronologia clinica de los
eventos excluyé esa posibilidad.

El ss se ha descrito asociado a
enfermedad inflamatoria intestinal
con un marcado predominio en el
sexo femenino. Las lesiones de sS
pueden aparecer en cualquier locali-
zacién, pero predominan en la parte
alta del cuerpo, incluidas la cara, las



superior del tronco, o bien, pueden desencadenarse en
zonas de traumatismos.°

Las papulas y nédulos localizados en las piernas pue-
den parecerse a los provocados por diversas paniculitis. Las
lesiones orales son poco frecuentes, excepto en pacientes
que tienen neoplasias hematoldgicas asociadas. Muestran
aspecto pseudovesicular o pseudopustuloso y tlceras, y pue-
den aparecer en boca o nariz tipo aftosis.”

Las lesiones cutdneas del SS se suelen resolver esponta-
neamente entre 5y I12 semanas, pero recidivan hasta en 30%
de los pacientes. Se afirma que hasta 50% de esos pacientes
con CUCI padecen enfermedad limitada al recto y el recto-
sigmoides; 10% tiene marcadores muy sugestivos de la
enfermedad (p-ANCA) con la misma frecuencia que sus
familiares de primer grado. Otro marcador altamente suges-
tivo del compromiso intestinal es el ASCA (anticuerpos anti-
Saccharomyces cervisiaie), que llega a dar positivo en 70% de
los pacientes con enfermedad de Crohn (EC) y 15% de los
que sufren cucL?

Por otro lado, el SS es una causa rara, pero reconocible,
de fiebre de origen desconocido y excepcionalmente puede
evolucionar como un sindrome de respuesta inflamatoria
sistémica con datos de choque distributivo.!

Entre 50% y 60% de los pacientes puede presentar
manifestaciones extracutdneas como: artralgias o artritis, neu-
monitis, trastornos hematolégicos, encefalitis, conjuntivitis
o epiescleritis, pleuritis, infiltracién hepdtica periportal,
glomerulonefritis y otras. Las manifestaciones extraintesti-
nales del CUCI son més frecuentes y severas que las de EC
(en uno de cada tres pacientes).

La mds comtn es el eritema nudoso y las originadas por
dermatosis neutrofilicas como: pioderma gangrenoso, pios-
tomatitis vegetante y el propio ss. En el CUCI estas dltimas
tres entidades se presentan hasta en 129 de los enfermos.

Generalmente los brotes y remisiones del padecimien-
to inflamatorio intestinal suelen coincidir con los de las
dermatosis.®

Se especula que la afeccién del colon es casi una constan-
te, lo cual quizd tenga relacién fisiopatogénica, dado que el
colon es la principal fuente de bacterias y, por ello, una poten-
cial fuente antigénica para desencadenar la enfermedad. En la
EC, hasta 209 de casos de ss precedi6 al cuadro intestinal, en
409% la aparicién fue simultdnea y en 40% se mostr6 poste-
riormente. En CUCI, el diagnéstico cutdneo se presenta des-
pués del cuadro intestinal en 75% de casos de Sweet.”*

Los casos de SS asociados a enfermedad inflamatoria
intestinal tienen una frecuencia de manifestaciones articula-

res similar a los idiopdticos, pero mayor de manifestaciones
oculares. Frecuentemente habra que esperar a que aparezcan
otras dermatosis reactivas de manera subsecuente.

Aunque el tratamiento de eleccién del sindrome de
Sweet en estos enfermos, al igual que en las formas idiopa-
ticas, son los corticoides orales, los casos recidivantes se
pueden mejorar con el conocido metronidazol oral, como
afirman Banet et al.'

Originalmente, Robert Douglas Sweet describi6 el sS
en 1964, desde entonces se conoce como dermatosis neutro-
filica febril aguda," tiene una distribucién mundial sin nin-
guna predileccién étnica o racial, aunque se ha encontrado
predominio en mujeres, de 4:1. Probablemente la predispo-
sicién genética determine variaciones geogréficas en la inci-
dencia de la enfermedad.+®

Se conoce la prevalencia del SS con HLA-BW54: entre los
asiticos (17.99%), en comparacién con los caucdsicos (0.6%).
La mdxima incidencia se observa en el grupo etario entre 30
y 60 anos, aunque se han descrito casos en recién nacidos,
nifos y ancianos.'

El sindrome de Sweet se presenta, a grandes rasgos, en
cinco formas clinicas: idiopdtica, secundaria a infecciones,
inducida por farmacos, asociado al embarazo y asociado a
enfermedades neopldsicas. La primera categoria corresponde
a 80-909% de los casos descritos.*?

Hasta 209 de los casos se asocia con procesos malignos,
y a diferencia de la forma idiopdtica, en este subgrupo no se
observa una afeccién més frecuente en mujeres. La presen-
cia de anemia o alteraciones hematoldgicas, como un
recuento anormal de plaquetas, la ausencia de neutrofilia,
presencia de células inmaduras en sangre periférica, lesio-
nes cutdneas ulcerosas o vesiculoampollosas de predominio
acral o la alteracién mucosa deben hacer sospechar una neo-
plasia subyacente, frecuentemente hematolégica. Una clini-
ca atipica debe conducir a estudiar la posibilidad de una
alteracién inmunoproliferativa mediante los correspon-
dientes estudios de seguimiento durante muchos afos.”

El diagnéstico diferencial es amplio, ya que contempla:
pioderma gangrenoso superficial, eritema multiforme,
paniculitis, vasculitis urticariana, vasculitis de pequefios
vasos, halogenodermias, lupus eritematoso generalizado o
en sus modalidades subagudas, enfermedad de Behget,
celulitis, erisipela, furunculosis, vasculitis séptica y leishma-
niasis, entre otras.'>"

Los fdrmacos se emplean bajo la premisa de actuar por
inhibicién del quimotactismo neutrofilico o bien, inhibien-
do la liberacién de leucotrieno B4 y de algunas prostaglan-



dinas, en su unién a receptor especifico, que conducird al
bloqueo de la produccién local de toxinas oxidativas celula-
res (dcido hipoclérico, especies reactivas de oxigeno).
Obviamente, los corticoides sistémicos ocupan el primer
lugar en esa pretendida accién.”

Generalmente se usa el esteroide oral en cualesquiera de
sus presentaciones: prednisona, prednisolona o deflazacort;
se administra en nifios en dosis iniciales hasta por 2 mg/kg de
peso durante dos semanas, seguidas de una disminucién
lenta y progresiva.”” Una buena respuesta terapéutica puede
anticipar que el malestar se resuelva sorprendentemente en
horas y la fiebre, en dos a cuatro dias. Los tratamientos alter-
nativos incluyen colchicina, sulfonas, ciclosporina, yoduro de
potasio, indometacina y clofazimina.®®

En cucl se usan con buena tolerancia y logros (enfer-
mos con afeccién desde dngulo esplénico hasta zona distal)
los derivados del dcido 5-aminosalicilico (mesalamina, olsa-
lazina, balsalazida), actuando directamente por via oral o en
enemas tépicos hasta el sitio de actividad, inhibiendo la
actividad del NF-kB.

La indometacina ha mostrado una eficacia superior a la de
los corticoides sistémicos. Recientemente también se describié
una buena respuesta tras la administracién de infliximab.*

Este caso ilustra la importancia trascendente de sospe-
char el vasto espectro de lesiones mucocutdneas, como
“espejo de un padecimiento intestinal” que frecuentemente
se comporta inflamando crénicamente.

Criterios para el diagnéstico de sindrome de Sweet*
Mayores:

B [nicio stbito de lesiones cutdneas tipicas.

B Histopatologia consistente.

Menores:

B Precedente de asociacién médica reconocible (por
ejemplo, embarazo, medicamentos, cincer).

B Presencia de fiebre, signos y sintomas de afeccién cons-
titucional.

B [eucocitosis.

B Respuesta buena e inmediata a esteroide sistémico.

B Se requieren: dos criterios mayores y dos menores para
el diagnéstico.

Asociaciones cutdneas de cucr®
Especificas:

B Fisuras, fistulas

B [esiones mucosas

Lesiones reactivas:
Ulceras aftosas

B Vasculitis pustular (Sx. dermatosis-artritis-intestino)
B Pioderma gangrenoso, sindrome de Sweet
B Eritema nudoso, eritema multiforme

Otras asociaciones:
B Epidermolisis bulosa adquirida, vitiligo, alopecia area-
ta, dedos hipocraticos
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