CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Placas eritematoviolaceas en las manos
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ma y el denso infiltrado neutrofilico en la dermis media y superior.

Varén de 53 afios sin antecedentes personales ni fami-
liares patoldgicos de interés.

Enfermedad actual

Consulta por lesiones cutaneas dolorosas en parte
alta de tronco y extremidades de 24 h de evolucion,
acompanadas de fiebre alta de 38 °C y malestar general.
Refiere episodio infeccioso de vias altas 3 semanas an-
tes de la aparicion del cuadro.
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Exposicion

En la exploracion fisica se observaban placas eritema-
toedematosas de tamafo variable, en la cara, el cuello,
el area del escote y las extremidades superiores, inclui-
das las manos (figs. 1y 2).

Pruebas complementarias

En la analitica de rutina se puso de manifiesto una leu-
cocitosis de 17.000/ul, con un 70% de neutrdfilos y una
velocidad de sedimentacion globular (VSG) de 88 mm/h.

Histologia

Se realiz6 una biopsia de una lesién cuyo examen his-
topatoldgico evidencié una paraqueratosis epidérmica
focal con pustulas intraepidérmicas y subepidérmicas
por encima de un infiltrado denso perivascular y peri-
anexial, formado por neutrdfilos, localizado en la der-
mis media y superior (fig. 3).
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DIAGNOSTICO
Sindrome de Sweet.

Evolucion y tratamiento

Se instaur6 tratamiento con corticoides topicos y sis-
témicos (prednisona a dosis inicial de 0,5 mg/kg/dia),
con completa resolucién del cuadro en 2 semanas.

COMENTARIO

El sindrome de Sweet, también denominado dermato-
sis neutrofilica febril aguda, fue descrito por primera
vez por Robert Douglas Sweet en 1964, Su etiologia es
desconocida, aunque se ha relacionado con procesos in-
fecciosos y factores inmunoldgicos. Este sindrome afec-
ta, sobre todo, a mujeres mayores de 30 afos, y la mayo-
ria de los pacientes (> 75%) refieren historia de un
cuadro infeccioso, generalmente de vias respiratorias al-
tas, previo a la aparicion de las lesiones cutineas®. El
sindrome de Sweet se ha relacionado también con nu-
merosas afecciones inflamatorias (colitis ulcerosa, sar-
coidosis, tiroiditis, etc.) y neoplasicas, como leucemia
mielocitica aguda, leucemia mieloide crénica, mielodis-
plasia, sindromes mieloproliferativos, tumores de célu-
las By T y del tracto genital y digestivo®!. Estos enfer-
mos suelen presentar pequefias diferencias respecto a
los casos idiopaticos. La anemia, la ausencia de neutro-
filia, la afeccién de mucosas y la presencia de vesiculas,
ampollas y lesiones ulcerativas son mas frecuentes en el
sindrome de Sweet asociado a neoplasias.

El sindrome de Sweet se manifiesta clinicamente con
fiebre alta, y un exantema polimorfo, con lesiones erite-
matosas, dolorosas y de coloracién rojo oscura que cre-
cen lentamente y regresan por el centro, determinando
la aparicién de una descamacion en collarete. A veces,
se observan papulas, asi como placas inflamatorias, eri-
tematosas y edematosas, que se acompanan de intenso
dolor a la presion. Se localizan especialmente en la cara,
el cuello, la porcién superior del tronco y las extremida-
des, con preferencia por las superficies anteriores y ex-
tensoras®’. En ocasiones, aparecen lesiones acneiformes
en el cuello, eritema nudoso en las piernas®’, artralgias,
artritis” y epiescleritis®.

La analitica pone de manifiesto una leucocitosis, con
un 70-90% de neutrofilos y una VSG elevada. Histologi-
camente se aprecia un infiltrado inflamatorio denso en
la dermis, constituido por neutréfilos que, a veces, inva-
den la epidermis produciendo pustulas, o el tejido pro-
fundo dando lugar a una paniculitis neutrofilica lobu-
lillar’. Hay edema importante y son frecuentes las ima-
genes de leucocitoclastia con abundante polvo nuclear,
aunque no se detecta afeccion de la pared vascular. La
inmunofluorescencia directa, en ocasiones, demuestra
depdsitos de C3 en las paredes vasculares, sobre todo
en la dermis profunda’.

Este sindrome evoluciona sin tratamiento a la cura-
cion en un mes, aunque son frecuentes las recidivas.

El tratamiento de eleccién son los glucocorticoides a
dosis inicial de 60-80 mg/dia de prednisona, durante 2 o
3 semanas. Se han utilizado también con éxito la colchi-

cina (1,5 mg/dia), el yoduro potasico y los antiinflamato-
rios no esteroides (AINE)!!,

Diagnostico diferencial
El diagnéstico diferencial del sindrome de Sweet in-
cluye las siguientes dermatosis.

Eritema exudativo multiforme. Dermatosis aguda au-
tolimitada y a veces recurrente, con dos formas clinicas:
una minor, de causa generalmente postherpética, y otra
mayor o sindrome de Stevens-Jonhson, que aparece ha-
bitualmente tras infecciones por Mycoplasma pneumo-
niae. Ambas formas también pueden estar desenca-
denadas por farmacos en un 10% de los casos. Morfold-
gicamente, las lesiones comienzan siendo papulas erite-
matosas, brillantes y edematosas, y evolucionan presen-
tando modificaciones concéntricas de color y adoptando
un centro oscuro rodeado de franjas edematosas claras
y un borde periférico rojo (lesiones en «diana» o «esca-
rapela»). Las lesiones mas intensas en el centro presen-
tan una ampolla y un circulo marginal de vesiculas
(«herpes iris» de Bateman). La distribucién es simétrica,
y afecta a las manos, las extremidades superiores e infe-
riores, y con menor frecuencia al tronco y a la cara. La
forma mayor presenta, ademas, intensa afectacién del
estado general y de las mucosas. Las lesiones del sindro-
me de Sweet evidencian una distribucion similar a las
de eritema exudativo, y como en la forma mayor o sin-
drome de Stevens-Jonhson, se acompaiian de sintomas
sistémicos y suelen estar precedidas muchas veces por
una infeccion respiratoria; sin embargo, se diferencian
de las lesiones del eritema exudativo, en la morfologia,
en que son dolorosas y en que no suele haber afeccién
de mucosas, salvo en los casos de sindrome de Sweet
asociados a neoplasia. La histologia puede ser muy va-
riable. En las formas minor, con lesiones eritematosas,
predomina la afeccién dérmica, con edema, infiltrados
de células mononucleares perivasculares con eosinéfi-
los y hematies extravasados en la dermis papilar. Este
infiltrado de células mononucleadas es lo que lo diferen-
cia histoldgicamente del sindrome de Sweet. En las for-
mas mas graves con lesiones ampollosas, predominan
las alteraciones epidérmicas que son muy parecidas
a las de la necrolisis epidérmica toxica. Si las ampollas se
producen por edema dérmico son subepidérmicas y si
son por necrosis de las células basales, se localizan den-
tro de la epidermis. La resolucién se produce de forma
espontdnea en 2-4 semanas en la forma minor, y en
unas 6 semanas en la forma mayor. El tratamiento re-
quiere la supresion del agente desencadenante y, de for-
ma sintomatica, antihistaminicos orales y corticoides
tépicos. Los corticoides sistémicos también pueden re-
sultar beneficiosos, aunque no hay unanimidad al res-
pecto'?

Eritema elevatum et diutinum. Enfermedad crénica (lo
que la diferencia del sindrome de Sweet) que se caracte-
riza clinicamente por papulas, nédulos y placas inflama-
torias, de distribucion simétrica, localizadas principal-
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mente en las superficies extensoras de las extremidades
como rodillas, codos y dorso de las manos y de los pies.
Este proceso es secundario a una vasculitis leucocito-
clastica persistente, que posiblemente se debe a una re-
accion alérgica frente a una infeccion.

Clinicamente se aprecian multiples papulas disemina-
das y agrupadas, nédulos o placas infiltradas y sobreele-
vadas, de superficie lisa y centro deprimido. Las lesio-
nes recientes son de color rojo vino, adquiriendo
posteriormente una tonalidad livida o rojizo-pardusca.
La configuracion de las lesiones redondeada-oval, en
ocasiones anular o policiclica, con una consistencia
firme elastica. Raramente se produce una tlcera hemo-
rragica. La curacién da lugar a menudo a una cicatriz
blanda atréfica. Los pacientes refieren sensaciéon de
quemazoén y tirantez. De forma habitual no se observan
sintomas sistémicos, aunque se ha descrito la presencia
de infecciones estreptocdcicas. El sindrome de Sweet
también se presenta como un exantema polimorfo, mu-
chas veces precedido de una infeccién respiratoria pero,
a diferencia del eritema elevatum et diutinum, la distri-
bucién es mas generalizada, se acompaiia de sintomas
sistémicos, las lesiones son dolorosas y al curar no de-
jan cicatriz.

Es importante tener en cuenta la posible asociacién
del eritema elevatum et diutinun con la gota, asi como
con la intolerancia a farmacos. Se ha descrito asocia-
cion también con paraproteinemia, mieloma y déficit de
antitrombina III. La histologia muestra una inflamacién
vascular densa en las placas incipientes. La totalidad de
la dermis se ve invadida por leucocitos neutréfilos y eo-
sinéfilos, con una marcada vasculitis leucocitoclastica
(hecho que no ocurre en el sindrome de Sweet, donde
no se detecta afeccién de la pared vascular). Las lesio-
nes en fase de estado presentan vasculitis y tejidos de
granulacién. Pueden detectarse en algunos casos crista-
les de colesterol en el tejido conectivo. La evolucion es
crénica, y puede recidivar como el sindrome de Sweet.
Como tratamiento se han utilizado por via oral los anti-
bidticos, las sulfamidas, las sulfonas, los farmacos an-
tiinflamatorios y los glucocorticoides (también en inyec-
ciones intralesionales), con buenos resultados.

Eritema nudoso. Es una paniculitis septal aguda, que
afecta de forma preferente las superficies de extension
de las extremidades inferiores, y cursa en brotes sin de-
jar cicatriz. La prevalencia es mayor en el sexo femeni-
no entre los 15 y los 30 afos. Se trata, como el sindrome
de Sweet, de un proceso reactivo de hipersensibilidad
frente a multiples desencadenantes, como infecciones,
enfermedades sistémicas, farmacos, entre otros. Desde
el punto de vista clinico hay un periodo prodrémico con
fiebre, artralgias, artritis de grandes articulaciones, alte-
raciones gastrointestinales, odinofagia y malestar gene-
ral. A los pocos dias aparece una erupcién constituida
por nédulos tensos, profundos, edematosos, discreta-

mente sobreelevados y dolorosos. Los nédulos se distri-
buyen de forma bilateral y simétrica en la cara anterior
de las extremidades inferiores y, en casos extensos,
pueden afectar a muslos, antebrazos y cara. Nunca se
esclerosan, ni se ulceran. En el sindrome de Sweet las
lesiones son fundamentalmente papulas y placas infla-
matorias, que ademas de afectar a la superficie de ex-
tension de las extremidades inferiores se localizan en la
cara, el cuello, la region superior del tronco y las extre-
midades superiores.

El curso del eritema nudoso es autolimitado, aunque
las recidivas son frecuentes (como en el sindrome de
Sweet), sobre todo si los pacientes no realizan suficien-
te reposo o la enfermedad subyacente es grave. La anali-
tica es anodina y sélo destaca una VSG elevada y posi-
bles alteraciones producidas por la enfermedad que
genera el cuadro. Histolégicamente se caracteriza por
una paniculitis sin vasculitis, fundamentalmente septal,
donde de forma inicial se observa el septo edematoso
con inflamacién de la pared de los vasos, extravasacion
de hematies y un infiltrado difuso mixto de linfocitos y
neutréfilos. Poco a poco, los neutréfilos desaparecen
y el infiltrado es linfohistiocitario con tendencia a formar
granulomas. El sindrome de Sweet se diferencia histolé-
gicamente del eritema nudoso en que la paniculitis es lo-
bulillar y el infiltrado esta constituido fundamentalmen-
te por neutréfilos. El tratamiento del eritema nudoso
depender de la etiologia del proceso, aunque es funda-
mental el reposo en cama. Se pueden utilizar también la
aspirina, los AINE y el yoduro potasico por via oral.
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