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Paciente mujer de 61 afos, diabética tipo 2 e hipertensa (a tratamiento
con metformina, glimepirida, amlodipino y losartan), que acude
por dolor articular en dedos de ambas manos, murecas, rodillas y
tobillos de 8 dias de evolucion. El cuadro se acomparia de odinofagia,
infeccion respiratoria con tos productiva, expectoracion verdosa, y picos
de 38°C. Desde hace 2 dias presenta placas edematosas eritemato-
violdceas de 1-2 cm de didmetro y limites mal definidos, duras a la
palpacion con superficie abollonada y alguna de ellas en forma de
diana y aspecto pseudovesiculoso en ambos muslos y regién crural

(Imagenes 1, 2 y 3).

FIGURA 3

Se realiza consulta de Tele-dermatologfa diagnosticandose de eritema
cutdneo multiforme, en posible relacién a la exposicion de un farmaco
u otro agente y se indica seguimiento de la evolucién.

El estado general de la paciente empeora a los dos dias de acudir a
nuestra consulta, por lo que se decide derivar a atencion especializada
e ingreso en el Sericio de Dermatologia. Durante el ingreso las
lesiones se extendieron a region deltoidea (bilateral) y parte posterior

cervical. Recibio el alta hospitalaria a los 30 dias.
FIGURA 1 . . .

{Qué sugiere este cuadro?
« Eritema nodoso

« Eritema Multiforme en contexto de toxicodermia o infeccién
respiratoria con patrén atipico.

« Eritema elevatum diutinum
« Sindrome de Sweet

* Pyoderma gangrenoso, antes de la ulceracion.
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{Con que prueba confirmarias el diagnéstico?

« Analitica de sangre con VSG, proteina C reactiva, Factor Reumatoideo,
ASLO, TSH, proteinograma y Anticuerpos antinucleares

« Serologia bacteriana: ltes, leishmania...
« Serologfas de Herpes Virus, Hepatitis (B,C y D), y VIH
« Prueba de Tuberculina=Mantoux

* Biopsia cuténea

RESPUESTAS:

« SINDROME DE SWEET

« BIOPSIA CUTANEA

El sindrome de Sweet o Dermatosis Neutrofilica Febril Aguda, descrito
por RD. Sweet en 1964, es una enfermedad sistémica de etiologfa
desconocida caracterizada por la aparicién de pépulas inflamatorias
que se convierten en placas o nédulos dolorosos producidos por un
infiltrado dérmico neutrofilico. Se acompana de fiebre, artralgias y
leucocitosis periférica. Es una enfermedad rara pero de comorbilidad
considerable. El presente caso a estudio tiene por objetivo revisar este
sindrome, sus causas, su cuadro clinico y su manejo. El hecho de que
muchas veces esté asociada a enfermedades malignas también hace
necesario el conocimiento de la clinica y las pruebas necesarias para
diagnosticarla, o para al menos incluirla entre las posibles hipétesis
diagndsticas. Es una patologfa descrita recientemente y resulta poco
conocida para muchos profesionales debido a su baja prevalencia.

Puede presentarse a cualquier edad, aunque el pico de méxima
incidencia se presenta entre los 30 y los 60 afios y es més frecuente
en mujeres. Aunque la etiologia es desconocida posiblemente esté
producido por una reaccién de hipersensibilidad. Se asocia a procesos
microbianos, especialmente a infecciones febriles de vias respiratorias
o infecciones por Yersinia, y a procesos cancerigenos tales como
enfermedades malignas hematoldgicas, por lo que puede interpretarse
que la enfermedad se produce por mecanismos inmunoldgicos frente
a estimulos infecciosos o neoplésicos.

Se puede clasificar en:

« Idiopético o clésico: representa la mayorfa de los casos y suele
aparecer en mujeres de 50 afios y se asocia a infecciones
gastrointestinales o del tracto respiratorio superior.

« Sindrome de Sweet Paraneoplésico: asociado a leucemia mieloide
aguda y linfoma, enfermedades inflamatorias y autoinmunes. Se
relaciona con la toma de farmacos o con el embarazo.

Las manifestaciones cutdneas o lesiones de la piel son pépulas
lisas de 2 a 4 mm de tamafo 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 rdpidamente curdndose en
el centro produciendo una descamacién 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 paniculo adiposo y
asemejarse a los nodulos del eritema nodoso. Se ha descrito con
frecuencia una implicacion oral y ocular (conjuntivitis y epiescleritis).

Curan en 6-8 semanas sin dejar secuelas. Las recurrencias son méas
frecuentes en pacientes que presentan la enfermedad de manera
secundaria a neoplasias. En estos casos, las lesiones pueden

extenderse a mucosas asociandose a vesiculas, ampollas o Ulceras.

Conjuntamente a las lesiones cutdneas se produce un sindrome
general caracterizado por fiebre (no siempre presente), mal estar
general, artralgias (rara la artritis) y mialgias.

En las pruebas de laboratorio se suele observar elevacion de la
VSG que se incrementa en el 90% de los casos, y leucocitosis con
neutrofilia. El diagnostico definitivo de las pruebas diagndsticas nos lo
va a ofrecer la biopsia cutdnea y el estudio histologico de las muestras
obtenidas, donde se ve en la dermis edema masivo con un denso
infiltrado leucocitario neutrofilico, de disposicion perivascular y que
puede formar en ocasiones ampollas subepidérmicas.

Aunque suele bastar con la impresion clinica y la biopsia de la piel,
desde 1986 se utilizan los siguientes criterios de clasificacion:

« Criterios mayores: Inicio brusco de placas o nddulos dolorosos,
Infiltrado dérmico de predominio neutrofilico sin vasculitis

- Criterios  menores: Fiebre mayor de 38°C,  asociacion de
enfermedades hematoldgicas, inflamatoria o antecedente de

proceso infeccioso respiratorio superior o gastrointestinal.

« Al menos TRES de las siguientes manifestaciones: VSG>20,
PCR positiva, Leucocitosis, Neutréfilos>70%, buena respuesta a
tratamiento con corticoides.

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

El diagndstico diferencial se establece con las siguientes patologfas por
su similitud en la clinica y en las lesiones cuténeas: eritema multiforme,
eritema nodoso, eritema elevatum diutinum, infeccion por Herpes
simple antes de la aparicién de vesiculas, pyoderma gangrenoso antes
de la ulceracion.

Este caso se maneja inicialmente como una infeccion respiratoria, pero
tras la aparicion de las lesiones cutdneas sumadas al resto de signos,
se incluyen otras posibles hipotesis. Los principales diagnosticos
diferenciales se establecen con el eritema multiforme y con el eritema
nodoso. Ambas hipétesis pueden enmarcarse, como el sindrome de
Sweet, en un contexto de infeccién bacteriana o viral que antecede al
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cuadro cutdneo, o bien pueden relacionarse con una toxicodermia o
una dermatosis reactiva a una enfermedad autoinmune que debutase
en este momento. La expresién clinica de las lesiones cutédneas es
muy parecida, en cuanto a forma, consistencia y localizacién, por lo
que en este sentido la herramienta que nos ayuda a establecer un
diagndstico méas probable es la biopsia cuténea.

El tratamiento de eleccién es la prednisona a dosis de 0.5-1mg/kg de
peso al dia, que resolvid nuestro caso con prontitud. Suele responder
con rapidez aunque el 25% de los casos puede recidivar.
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