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El sindrome de Sweet descrito en 1964 por el Dr. Robert Douglas Sweet, es una dermatosis neutrofilica febril aguda y se presenta de forma
concurrente con determinadas patologias y se caracteriza por la resolucién con el tratamiento corticoideo?.

La asociaciéon de Sindrome mielodisplasico y Dermatosis neutrofilica no es infrecuente2. Presentamos el caso de un paciente con Sindrome
mielodisplasico y Sindrome de Sweet con mala respuesta al tratamiento con corticoides.

CASO CLINICO

Paciente de 76 afos diagnosticado de Sindrome mielodisplasico (Anemia refractaria con exceso de blastos) que ingres6 en marzo de 2006 por
fiebre superior a 38°C y aparicion de numerosas lesiones maculopapulosas (2 cm de diametro) en tronco y extremidades superiores; no eran
dolorosas ni pruriginosas.

A la exploracion fisica no presentaba rigidez de nuca, ni lesiones en boca y faringe; la auscultacién pulmonar y cardiaca fueron normales;
presentaba lesiones maculopapulosas en tronco y extremidades superiores y en menor cantidad en inferiores (Figura 1).
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Figura 1

Como antecedentes personales, habia pasado una hepatitis B y en noviembre de 2004 habia sido diagnosticado de Adenocarcinoma de prostata
por lo que recibi6 radioterapia local.

Dentro de las exploraciones complementarias presentaba las siguientes cifras: leucocitos 0.8 x 109 (neutréfilos 0.3 x 109), hemoglobina 7.5 g/dl,
VCM 102 fl, plaquetas 42 x 109/L. VSG 100 mm. LDH 527 UI/L y proteina C reactiva de 12 mg/L. El ASLO fue normal y el test de Coombs directo
negativo. Se efectuaron hemocultivos, urocultivo, cultivo de esputo y baciloscopias que fueron negativos.

Ante el hallazgo de fiebre en paciente neutropénico se inicié tratamiento con un antibiético de amplio espectro (Imipenem) y se contacté con el
Servicio de Dermatologia que realiz6 biopsia de las lesiones. El diagnéstico histolégico fue dermatosis aguda febril neutrofilica o Sindrome de
Sweet, por lo que se inicié tratamiento con prednisona a dosis de 1 mg/kg (70 kg); a los 15 dias de tratamiento, se aprecié una discreta mejoria de
las lesiones por lo que se procedié a la disminucion paulatina de la dosis.

Posteriormente, el paciente ingresa nuevamente por fiebre y reactivacion de las lesiones preexistentes asi como, aparicion de otras nuevas
(Figura 2); en ese momento estaba en tratamiento con una dosis de 60 mg de prednisona.

Figura 2
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Ante la escasa respuesta a los corticoides se decidié incorporar al tratamiento talidomida a dosis de 50 mg oral cada 12; el paciente no presenté
efectos secundarios y ante la buena respuesta se procedié a disminuir la dosis de prednisona; durante el ingreso el paciente precisé insulina ya
que desarroll6é una diabetes corticoidea.

A las tres semanas del alta reingresa nuevamente con un cuadro de melenas y neumonia bilateral, por lo que recibié tratamiento antibiético de
amplio espectro (Imipenem). Ante la persistencia de la fiebre se afadié posteriormente Teicoplanina y a las 24 horas de ésta, Trimetoprim-
sulfametoxazol. El paciente fallece a los 6 dias por sepsis de origen respiratorio.

DISCUSION

El sindrome de Sweet es una entidad caracterizada por el comienzo repentino de fiebre, leucocitosis junto con papulas y placas bien delimitadas,
eritematosas que muestran un infiltrado en dermis alta de neutréfilos maduros?.

Histolégicamente el Sindrome de Sweet se caracteriza por un infiltrado neutrofilico denso de disposicién perivascular, acompanado de monocitos
y eosindfilos. Las células inflamatorias forman un infiltrado en banda en la dermis papilar. El edema dérmico es destacable y se acompaiia
eventualmente de formacion de ampollas subepidérmicas. En pacientes con neutropenia, el infiltrado puede ser menos neutrofilico2.

Se han descrito diversas manifestaciones por la afectacion extracutanea, pudiendo existir conjuntivitis y episcleritis, y hasta en dos tercios de los
casos pueden presentar artralgias o artritis3. También se ha descrito afectacién del sistema nervioso central, hepatica, renal, osteomielitis estéril y
alveolitis4.

La enfermedad es mas frecuente en mujeres y durante la cuarta y quinta década de la vida. Las manifestaciones del sindrome de Sweet pueden
prolongarse hasta 4 afios y la recurrencia de las misma son frecuentes hasta en el 25-37% de los casoos3-4. En revisiones amplias, el 54% de los
pacientes tenian una neoplasia maligna o algun tipo de enfermedad hematolégica4. Asi mismo, se ha asociado con enfermedades inmunolégicas,
infecciones, farmacos y con el embarazo.

Los casos paraneoplasicos estan mas frecuentemente asociados a neoplasias hematolégicas, aunque también se ha descrito con tumores
solidos. Si no aparecen de forma concomitante la neoplasia suele diagnosticarse en el curso de un afio. Esta dermatosis neutrofilica se asocia a
determinadas enfermedades como los sindromes mielodisplasicos5. En la revision efectuada por Weening y cols. hasta en un 25% de los casos,
de los pacientes con Sindrome de Sweet eran portadores de un Sindrome mielodisplasico o de una leucemia®.

El tratamiento con corticoides generalmente, lleva a la resolucion del cuadro, sin embargo, hasta en un 25 % de los casos se produce la
recurrencia. Se han utilizado como tratamientos alternativos, la indometazina, la ciclofosfamida?, el metronidazol, y el metotrexate. En casos de
sindrome de Sweet recidivante se ha descrito el uso de anfotericina B con excelentes resultados8. La talidomida ha mostrado su eficacia con la
resolucién de las lesiones en pacientes que precisan dosis altas de corticoides®.

Actualmente se reconoce el rol de las alteraciones en las citoquinas y del papel de la angiogénesis en el desarrollo de los sindromes
mielodisplasicos; esto ha llevado al uso de la talidomida en ensayos clinicos en los cuales se ha obtenido una respuesta con aumento de la cifra
de hemoglobina®0.

En pacientes con sindromes mielodisplasicos la talidomida ha obtenido una respuesta en aproximadamente el 20%11.

El analisis de citoquinas, como la interleukina 6, el factor estimulante de colonias granulociticas (G-CSF) y la interleukina 1 beta en pacientes con
Sindrome de Sweet y Sindrome mielodisplasico, ha demostrado una elevacion de las 2 primeras durante la fase activa; este hallazgo sugiere que
la produccién de citoquinas que aumentan la funcién de los neutréfilos esta elevada en algunos pacientes con sindrome mielodisplasico2.

En nuestro caso se decidi6 iniciar el tratamiento con talidomida ante la recurrencia de las lesiones y la necesidad de mantener las dosis altas de
corticoides. La sintomatologia mejoré con el tratamiento con talidomida siendo la tolerancia a la misma excelente.
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