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Paciente mujer de 61 años, diabética tipo 2 e hipertensa (a tratamiento 

con metformina, glimepirida, amlodipino y losartán), que acude 

por dolor articular en dedos de ambas manos, muñecas, rodillas y 

tobillos de 8 días de evolución. El cuadro se acompaña de odinofagia, 

infección respiratoria con tos productiva, expectoración verdosa, y picos 

de 38ºC. Desde hace 2 días presenta placas edematosas eritemato-

violáceas de  1-2 cm de diámetro y límites mal definidos, duras a la 

palpación con superficie abollonada y alguna de ellas en forma de 

diana y aspecto pseudovesiculoso en ambos muslos y región crural 

(Imágenes 1, 2 y 3).

Se realiza consulta de Tele-dermatología diagnosticándose de  eritema 

cutáneo multiforme, en posible relación a la exposición de un fármaco 

u otro agente y se indica seguimiento de la evolución.

El estado general de la paciente empeora a los dos días de acudir a 

nuestra consulta, por lo que se decide derivar a atención especializada 

e ingreso en el Servicio de Dermatología. Durante el ingreso las 

lesiones se extendieron a región deltoidea (bilateral) y parte posterior 

cervical. Recibió el alta hospitalaria a los 30 días.

¿Qué sugiere este cuadro? 

•	Eritema nodoso

•	Eritema Multiforme en contexto de toxicodermia o infección 

respiratoria con patrón atípico.

•	Eritema elevatum diutinum

•	Síndrome de Sweet

•	Pyoderma gangrenoso, antes de la ulceración.
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¿Con que prueba confirmarías el diagnóstico?

•	Analitica de sangre con VSG, proteína C reactiva, Factor Reumatoideo, 

ASLO, TSH, proteinograma y Anticuerpos antinucleares

•	Serología bacteriana: lúes, leishmania...

•	Serologías de Herpes Virus, Hepatitis (B,C y D), y VIH

•	Prueba de Tuberculina=Mantoux

•	Biopsia cutánea

RESPUESTAS:

•	SÍNDROME DE SWEET 

•	BIOPSIA CUTÁNEA

El síndrome de Sweet o Dermatosis Neutrofílica Febril Aguda, descrito 

por R.D. Sweet en 1964,  es una enfermedad sistémica de etiología 

desconocida caracterizada por la aparición de pápulas inflamatorias 

que se convierten en placas o nódulos dolorosos producidos por un 

infiltrado dérmico neutrofílico. Se acompaña de fiebre, artralgias y 

leucocitosis periférica. Es una enfermedad rara pero de comorbilidad 

considerable.  El presente caso a estudio tiene por objetivo revisar este 

síndrome, sus causas, su cuadro clínico y su manejo. El hecho de que 

muchas veces esté asociada a enfermedades malignas también hace 

necesario el conocimiento de la clínica y las pruebas necesarias para 

diagnosticarla, o para al menos incluirla entre las posibles hipótesis 

diagnósticas. Es una patología descrita recientemente y resulta poco 

conocida para muchos profesionales debido a su baja prevalencia.

Puede presentarse a cualquier edad, aunque el pico de máxima 

incidencia se presenta entre los 30 y los 60 años y es más frecuente 

en mujeres. Aunque la etiología es desconocida posiblemente esté 

producido por una reacción de hipersensibilidad. Se asocia a procesos 

microbianos, especialmente a infecciones febriles de vías respiratorias 

o infecciones por Yersinia, y a procesos cancerígenos tales como 

enfermedades malignas hematológicas, por lo que puede interpretarse 

que la enfermedad se produce por mecanismos inmunológicos frente 

a estímulos infecciosos o neoplásicos.

Se puede clasificar en:

•	Idiopático o clásico:  representa la mayoría de los casos y suele 

aparecer en mujeres de 50 años y se asocia a infecciones 

gastrointestinales o del tracto respiratorio superior.

•	Síndrome de Sweet Paraneoplásico: asociado a leucemia mieloide 

aguda y linfoma, enfermedades inflamatorias y autoinmunes. Se 

relaciona con la toma de fármacos o con el embarazo.

Las manifestaciones cutáneas o lesiones de la piel son pápulas 

lisas de 2 a 4 mm de tamaño que confluyen para formar placas 

inflamatorias irregulares. Son lesiones abollonadas, con intenso 

edema que les da un aspecto pseudovesiculado, como las que se 

objetivaron en nuestra paciente. Crecen rápidamente curándose en 

el centro produciendo una descamación en “collarete” y creando 

figuras anulares o arciformes, a veces con aspecto de diana. Suelen 

ser dolorosas y afectan prioritariamente a la parte alta del cuerpo, en 

brazos y cara, aunque también se dan en extremidades inferiores, 

pudiendo localizarse en el plano profundo del panículo adiposo y 

asemejarse a los nódulos del eritema nodoso. Se ha descrito con 

frecuencia una implicación oral y ocular (conjuntivitis y epiescleritis).

Curan en 6-8 semanas sin dejar secuelas. Las recurrencias son más 

frecuentes en pacientes que presentan la enfermedad de manera 

secundaria a neoplasias. En estos casos, las lesiones pueden 

extenderse a mucosas asociándose a vesículas, ampollas o úlceras. 

Conjuntamente a las lesiones cutáneas se produce un síndrome 

general caracterizado por fiebre (no siempre presente), mal estar 

general, artralgias (rara la artritis) y mialgias.

En las pruebas de laboratorio se suele observar elevación de la 

VSG que se incrementa en el 90% de los casos, y leucocitosis con 

neutrofilia. El diagnóstico definitivo de las pruebas diagnósticas nos lo 

va a ofrecer la biopsia cutánea y el estudio histológico de las muestras 

obtenidas, donde se ve en la dermis edema masivo con un denso 

infiltrado leucocitario neutrofílico, de disposición perivascular y que 

puede formar en ocasiones ampollas subepidérmicas. 

Aunque suele bastar con la impresión clínica y la biopsia de la piel, 

desde 1986 se utilizan los siguientes criterios de clasificación:

•	Criterios mayores: Inicio brusco de placas o nódulos dolorosos, 

Infiltrado dérmico de predominio neutrofílico sin vasculitis 

•	Criterios menores: Fiebre mayor de 38ºC,  asociación de 

enfermedades hematológicas, inflamatoria o antecedente de 

proceso infeccioso respiratorio superior o gastrointestinal. 

•	Al menos TRES de las siguientes manifestaciones: VSG>20, 

PCR positiva, Leucocitosis, Neutrófilos>70%, buena respuesta a 

tratamiento con corticoides. 

Es necesaria la presencia de los dos criterios mayores y al menos dos 

criterios menores. 

El diagnóstico diferencial se establece con las siguientes patologías por 

su similitud en la clínica y en las lesiones cutáneas: eritema multiforme, 

eritema nodoso, eritema elevatum diutinum,  infección por Herpes 

simple antes de la aparición de vesículas, pyoderma gangrenoso antes 

de la ulceración.

Este caso se maneja inicialmente como una infección respiratoria, pero 

tras la aparición de las lesiones cutáneas sumadas al resto de signos, 

se incluyen otras posibles hipótesis. Los principales diagnósticos 

diferenciales se establecen con el eritema multiforme y con el eritema 

nodoso. Ambas hipótesis pueden enmarcarse, como el síndrome de 

Sweet, en un contexto de infección bacteriana o viral que antecede al 
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cuadro cutáneo, o bien pueden relacionarse con una toxicodermia o 

una dermatosis reactiva a una enfermedad autoinmune que debutase 

en este momento. La expresión clínica de las lesiones cutáneas es 

muy parecida, en cuanto a forma, consistencia y localización, por lo 

que en este sentido la herramienta que nos ayuda a establecer un 

diagnóstico más probable es la biopsia cutánea.

El tratamiento de elección es la prednisona a dosis de 0.5-1mg/kg de 

peso al día, que resolvió nuestro caso con prontitud. Suele responder 

con rapidez aunque el 25% de los casos puede recidivar.

BIBLIOGRAFÍA

1	 Cohen PR. Sweet syndrome: A comprehensive review of an acute febrile nutophillic 

dermatosis. Orphanet J Rare Dis.2007;2:34.[PubMed] 

2	 Cohen PR. Subcutaneous Sweet’s syndrome: a variant of acute febrile 

neutrophilic dermatosis that is included in the histologic differential diagnosis of 

neutrophilic panniculitis. J Am Acad Dermatol. 2005;52:927–928. doi: 10.1016/j.

jaad.2005.03.001. [PubMed] 

3	 Sweet RD. Acute febrile neutrophilic dermatosis – 1978. Br J Dermatol. 1979;100:93–

99. doi: 10.1111/j.1365-2133.1979.tb03573.x. [PubMed] 

4	 Fernández-Fernández FJ, Alvarez-Fernández JC, Romero-Picos E, Garrido JA, Sesma 

P. “Neutrophilic dermatosis of the dorsal hands associated with a myeloproliferative 

neoplasm, unclassifiable and a simultaneous cancer of colon”. Acta Medica (Hradec 

Kralove). 2010;53(3):153-6. PMID: 21171528 [PubMed]

5	 Barbara Burral.“Sindrome de Sweet” (dermatosis neutrofílica febril aguda), M.D. 

Dermatology Online Journal 5(1):8: 


