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Síndrome de Sweet como 
manifestación de síndrome 
mielodisplásico

Resumen

Comunicamos el caso de un paciente de 71 años de edad con mani-
festación dermatológica como signo inicial de síndrome mielodisplá-
sico, caracterizado por inicio súbito de fiebre, leucocitosis y lesiones 
cutáneas (pápulas, placas o nódulos eritematosos, bien delimitados, 
sensibles al tacto, con o sin vesículas; en términos histológicos, con 
infiltrado neutrofílico en la dermis papilar, sin vasculitis leucocito-
clástica). El 20% de los casos se asocia con enfermedades malignas, 
como en este paciente; de éstas 80% son hematológicas (policitemia 
vera, síndrome mielodisplásico y leucemia mieloide aguda).
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Sweet’ syndrome as manifestation of 
myelodysplastic syndrome.

Abstract

This paper reports the case of a 71-years-old male with dermato-
logical manifestation as an initial sign of myelodysplastic syndrome, 
characterized by sudden onset of fever, leukocytosis and skin lesions 
(papules, erythematous plaques or nodules, well-defined, sensitive 
to touch, with or without vesicles; histologically with neutrophilic 
infiltrate in the papillary dermis without leukocytoclastic vasculitis). 
Twenty percent of cases are associated with malignancies, as it was 
in this patient, of these 80% were hematologic (polycythemia vera, 
myelodysplastic syndrome and acute myeloid leukemia).
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ANTECEDENTES 

El síndrome de Sweet clásico, descrito en 1964 
por el Dr. Robert D. Sweet, quien lo denominó 
dermatosis neutrofílica aguda febril; se distingue 
por inicio agudo de fiebre, leucocitosis y lesiones 
cutáneas, que son típicamente pápulas, placas 
o nódulos eritematosos, bien delimitados, sensi-
bles al tacto, con o sin vesículas, que muestran 
un sustrato microscópico de denso infiltrado 
neutrofílico de la dermis papilar, sin vasculitis. 
Esta enfermedad afecta típicamente a mujeres 
de edad media después de infecciones no espe-
cíficas de las vías respiratorias superiores o del 
aparato gastrointestinal. Las lesiones tienden a 
localizarse en la cara o las extremidades y pocas 
veces afectan al tronco. El espectro clínico de la 
erupción también puede incluir vesículas y pús-
tulas; se ha reportado daño en sitios no cutáneos, 
como los ojos, la mucosa oral, las articulaciones 
y sitios viscerales, como los pulmones, los riño-
nes y el hígado. En 20% de los casos se asocia 
con enfermedades malignas, las hematológicas 
representan 85% y los tumores sólidos, 15%. En 
la actualidad los corticoesteroides sistémicos son 
el tratamiento de elección.

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 71 años de edad, sin 
antecedentes de importancia, negó alcoholismo, 
tabaquismo y enfermedades crónico-degenera-
tivas. 

El padecimiento actual se inició tres semanas 
previas a su ingreso, con exantema cutáneo 
generalizado de aparición súbita que se asoció 
con ingestión de mariscos (tuvo alivio parcial con 
antihistamínicos); se agregó hiporexia, astenia, 
adinamia y diaforesis nocturna, así como fiebre 
intermitente, pérdida de peso, dolor abdominal 
en los cuadrantes superiores, tipo cólico, sin 
irradiaciones, motivo por el que se ingresó. A 
la exploración física se observaron lesiones en 

la piel con placas eritematosas, dolorosas, en el 
tronco y las extremidades (Figura 1).

Respecto a los exámenes de laboratorio se 
encontró citometría hemática con leucocitos 
60,500/µL a expensas de neutrófilos, hemoglo-
bina 9.9 g/dL, trombocitopenia 23,000/µL, ancho 
de distribución eritrocitaria 17%, velocidad de 
sedimentación globular 45 mm/h. La biopsia 
de las lesiones reportó infiltrado neutrofílico, 
sin vasculitis leucocitoclástica; el aspirado de 
médula ósea reportó mielodisplasia con trans-
formación posterior a leucemia mieloide aguda.

DISCUSIÓN

El síndrome de Sweet se distingue por fiebre, 
lesiones en la piel dolorosas, eritematosas, neu-
trofilia, concentraciones elevadas de marcadores 
inflamatorios e infiltración difusa de neutrófilos 
maduras en la dermis. En los últimos años se 
describieron infiltraciones extracutáneas. Se ha 
asociado con malignidad, infecciones, trastornos 
inflamatorios sistémicos y fármacos. La dermato-
sis neutrofílica la describió originalmente Robert 

Figura 1. Detalle del exantema en forma de placas 
con bordes sobreelevados.
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Por lo general, son dolorosas, edematosas en el 
área afectada en menor frecuencia. Estas lesiones 
pueden coalescer hasta formar placas grandes. 
En una gran cantidad de pacientes se reporta 
fiebre (38.5°C) asociada con la dermatosis.6

Respecto al daño extracutáneo, los ojos, el 
sistema neuromuscular, las articulaciones, los 
riñones, los pulmones, el corazón y el hígado 
son los sitios más frecuentes.7 En el hueso se ha 
reportado necrosis aséptica, osteomielitis estéril, 
osteomielitis crónica recurrente multifocal. En 
las articulaciones, artralgias y artritis estéril. En 
los músculos, miositis, fascitis y mialgias en la 
mitad de los casos. En términos neurológicos, 
meningitis aséptica, encefalitis, lesiones del 
tallo cerebral, síndrome de Guillain-Barré, 
sordera neurosensorial idiopática progresiva y 
síntomas psiquiátricos. Desde el punto de vista 
oftalmológico, blefaritis, conjuntivitis, sangrado 
conjuntival, glaucoma, iritis, nódulos límbicos, 
queratitis ulcerativa, escleritis y uveítis. En 
términos nefrológicos, glomerulonegritis mesan-
giocapilar, hematuria, proteinuria. Respecto al 
aparato gastrointestinal, pancolitis, inflamación 
neutrofílica difusa intestinal, infiltrado neutrofí-
lico en la tríada portal hepática. Desde el punto 
de vista cardiológico, estenosis aórtica, aortitis, 
cardiomegalia, oclusión arterial coronaria, in-
filtración neutrofílica miocárdica y dilatación 
vascular. En términos neumológicos, derrame 
pleural, alveolitis. Orofaríngeo, lesiones aftosas 
superficiales, ampollas y vesículas en la mucosa, 
hemorragia gingival, periodontitis necrotizante 
ulcerativa y edema en la lengua.8

En términos histológicos, esta enfermedad afecta 
la dermis, específicamente la dermis papilar, 
donde hay infiltración de neutrófilos maduros, 
puede abarcar también la dermis superficial. 
Se observan hallazgos, como la dilatación de 
pequeños vasos sanguíneos y la fragmentación 
de los núcleos de los neutrófilos. La epidermis 
aparentemente es normal y no hay infiltración 

D Sweet en 1964. El diagnóstico se basa en la 
combinación de síntomas clínicos, característi-
cas físicas y datos patológicos.1 

El primer caso de síndrome de Sweet asociado 
con leucemia mieloide aguda lo describieron 
Costello y colaboradores, en 1955, en una pa-
ciente de 16 años. Dieciocho años más tarde, 
en 1972, Frayha y su grupo comunicaron dos 
casos en mujeres en las mismas circunstancias.2

La patogenia del síndrome de Sweet no está 
definida de manera clara; es probable que múl-
tiples factores estén implicados. La fiebre y la 
leucocitosis sugieren un proceso infeccioso. Por 
lo general, existe el antecedente de infección de 
las vías aéreas superiores una a tres semanas an-
tes de la aparición de la dermatosis. La respuesta 
parcial a los antibióticos soporta esa posibilidad. 
Se ha postulado como una reacción de hiper-
sensibilidad hacia infecciones, malignidades, 
fármacos y condiciones autoinmunitarias. La 
hipersensiblidad hacia antígenos infecciosos o 
tumorales y la respuesta al tratamiento con cor-
ticoesteroides soportan ese origen. Se cree que 
existen contribuyentes de la patogenicidad de la 
enfermedad, como autoanticuerpos circulantes, 
citocinas, dendrocitos dermales, serotipos antí-
geno humano leucocitario, inmunocomplejos 
y mecanismos leucotácticos, a excepción del 
complemento. Posiblemente existe una regu-
lación inapropiada de citocinas, en específico, 
interleucina (IL) 1, IL-3, IL-6, IL-8, G-CSF, factor 
estimulante de la colonia granulocito macrófago 
e interferón gamma.3-5

En términos clínicos, la dermatosis se localiza 
con más frecuencia en las extremidades supe-
riores, la cara y el cuello. Estas lesiones pueden 
ser transparentes o parecidas a vesículas; sin 
embargo, son sólidas en naturaleza. Las lesiones 
al inicio son eritematosas o placas violáceas, pá-
pulas o nódulos. Otras lesiones menos comunes 
son las vesículas con un patrón anular o pústulas. 
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circundante a los vasos sanguíneos.9 En casos 
asociados con enfermedad maligna pueden 
observarse formas inmaduras, además de neu-
trófilos maduros. De manera característica el 
tejido subcutáneo no está afectado; no obstante, 
existe una variante denominada síndrome de 
Sweet subcutáneo, con infiltración subcutánea 
asociada con malignidad subyacente, relaciona-
do con neoplasia hematopoyética y con menor 
frecuencia con una neoplasia sólida.10

Las anormalidades más consistentes en los 
estudios de laboratorio son la leucocitosis neu-
trofílica, la elevación del sedimento eritrocitario 
y la proteína C reactiva. De acuerdo con las 
manifestaciones extracutáneas pueden verse 
anormalidades relacionadas con el sistema 
afectado, las pruebas de función hepática y re-
nal están alteradas; los estudios de imagen son 
anormales.11, 12

El diagnóstico se basa en la existencia de dos cri-
terios mayores, además de dos criterios menores 
(Cuadro 1). Los criterios mayores comprenden 
el inicio abrupto de la dermatosis, con lesiones 
dolorosas, placas eritematosas y nódulos; en 
segundo orden, hallazgos histológicos típicos, 
como infiltrado neutrofílico denso, sin vascu-
litis leucocitoclástica. Los criterios menores 
comprenden fiebre mayor de 38°C, antecedente 
de infección respiratoria alta o gastrointestinal, 
existencia de neoplasia sólida o hematológica, 
trastorno inflamatorio, embarazo, muy buena 
respuesta a corticoesteroide o yoduro de po-
tasio. Los criterios menores también incluyen 
alteraciones en los estudios de laboratorio, 
como elevación del sedimento eritrocitario 
mayor a 20 mm/h, cuenta leucocitaria mayor 
a 8x109 , neutrófilos mayor a 70%, proteína 
C reactiva elevada. En la práctica clínica, el 
infiltrado neutrofílico en ausencia de vasculitis, 
tinciones negativas para microorganismos, sin 
crecimiento de microorganismos en cultivos, son 
características fundamentales para la sospecha y 

diagnóstico de síndrome de Sweet.13 El intervalo 
de edad abarca desde los recién nacidos hasta 
pacientes de 90 años de edad; la edad promedio 
es de 50 años, con 20% en pacientes pediátricos 
y mayor incidencia en mujeres, sin asociación 
de razas.14

Existen diversos tipos de síndrome de Sweet: 
clásico o idiopático, comúnmente afecta a 
mujeres entre 30 y 50 años, precedido de una 
infección de las vías respiratorias altas, aso-
ciado con enfermedad inflamatoria intestinal 
o embarazo, con recurrencia posterior a trata-
miento de un tercio de los casos. El síndrome 
de Sweet inducido por fármacos se asocia con 
más frecuencia con el tratamiento con factor 
estimulante de colonias de granulocitos, entre 
otros están los inmunomoduladores, agentes 
antineoplásicos, trimetoprim-sulfametoxazol, 
azatioprina, anticonceptivos orales, sedantes, 
antiepilépticos, diuréticos. El síndrome de 
Sweet asociado con malignidad se manifiesta 
como síndrome paraneoplásico o puede ser el 
primer signo de la enfermedad maligna;  85% 
de los casos reportados se asocia con una 

Cuadro 1. Criterios diagnósticos para el síndrome de Sweet,1 

según Su y Liu y modificados por von den Driesch en 1994

Mayores
1.	 Aparición súbita de placas o nódulos 

eritematosos o violáceos y dolorosos
2.	  Infiltración dérmica de neutrófilos sin 

vasculitis leucocitoclástica

Menores
1.	 Pródromos de fiebre (>38ºC) o de proceso 

infeccioso, inmunización, neoplasia sólida 
o hematológica, trastorno inflamatorio 
(artralgias, conjuntivitis), embarazo 

2.	 Leucocitosis >8x109/L
3.	 Neutrófilos >70% 
4.	 Concentraciones altas de proteína C reactiva
5.	 Velocidad de eritrosedimentación >20 mm/h 
6.	 Respuesta a los corticoesteroides sistémicos

Diagnóstico: dos criterios mayores más dos criterios me-
nores (tres de los cuatro valores de laboratorio deben estar 
presentes).
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neoplasia hematopoyética, la leucemia mielo-
blástica aguda es la más común; en contraparte, 
15% se asocia con una neoplasia sólida. La 
dermatosis neutrofílica de las manos es una 
forma localizada del síndrome de Sweet, con 
erupciones cutáneas limitadas al dorso de las 
manos; también está asociado especialmente 
con neoplasia hematopoyética.15

El tratamiento se basa en corticoesteroides 
sistémicos, se describen agentes de primera y 
de segunda línea. La dosis diaria recomendada 
de prednisona es de 30 a 60 miligramos. Por 
lo general, existe una respuesta favorable al 
tratamiento con esteroides. En algunos casos 
puede necesitarse la administración prolongada 
de los esteroides hasta dos a seis semanas para 
prevenir recurrencias. Otros agentes de primera 
línea son el yoduro de potasio (300 mg, compri-
midos con cubierta entérica, tres veces al día) 
y colchicina (0.5 mg tres veces al día). Después 
de la administración de yoduro de potasio, la 
dermatosis se alivia entre tres y cinco días; pero 
pueden esperarse efectos adversos potenciales 
como vasculitis e hipotiroidismo. Los agentes de 
segunda línea incluyen indometacina (150 mg/
día durante una semanas seguida de 100 mg/día 
durante dos semanas), clofazimina (200 mg/día 
durante cuatro semanas seguida de 100 mg/día 
durante cuatro semanas), dapsona (100 mg/día) 
y ciclosporina (2-4 mg/kg/día) en casos que no 
responden a esteroide sistémico u otros agentes 
de primera línea.16

CONCLUSIONES

El síndrome de Sweet es una enfermedad cu-
tánea poco frecuente, descrita por primera vez 
en 1955 por Costello y colaboradores; en este 
caso se asoció con neoplasia hematológica. En 
México se reporta una incidencia de 2.7 a 3 ca-
sos/100,000 en población general. Se desconoce 
la patogenia. Para el diagnóstico del síndrome de 
Sweet asociado con malignidad se requieren dos 

criterios mayores y tres menores. El tratamiento 
de primera línea son los esteroides sistémicos, 
cerca de 30% de los casos puede recurrir.

Se comunica el caso de un paciente con síndro-
me de desgaste asociado con lesiones dérmicas; 
se integró el diagnóstico de síndrome de Sweet 
asociado con síndrome mielodisplásico con 
transformación a leucemia mieloide aguda, que 
cumplió dos criterios mayores y cuatro menores; 
esta enfermedad es de baja incidencia en pobla-
ción mexicana y poco descrita en la bibliografía, 
pero de importancia en la sospecha diagnóstica 
del médico internista.
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