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Dermatosis neutrofilica
frente a vasculitis
pustulosa de las manos.
. Una misma enfermedad?
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Strutton!, en 1995, definié con el término vasculitis
pustulosa de las manos a una nueva entidad caracteriza-
da por la aparicién de placas con aspecto semejante al
sindrome de Sweet distribuidas en la zona radial del dor-
so de las manos y cuya histologia revelaba una vasculitis
clara. Las lesiones se presentaban como placas y nédu-
los purpiricos con pustulas y ampollas en su superficie.
Describi6 6 casos, todos en mujeres. Con posterioridad,
nosotros publicamos los casos de 2 pacientes varones® y
Hall?, el caso de una nueva mujer, idénticos tanto clinica
como histolgicamente a los casos de Strutton. De los 9
casos, solo tres presentaban fiebre y/o leucocitosis. Dos
de las pacientes de Strutton tenian antecedentes de can-
cer de mama y uno de nuestros enfermos habia padecido
un adenocarcinoma renal con metastasis. Un paciente
present6 un cuadro previo de faringitis?. En ningin caso
se aprecié una asociacion con una enfermedad hemato-
logica. Histologicamente se observaba un infiltrado neu-
trofilico con edema de la dermis papilar, una importante
extravasacion de hematies, leucocitoclasia y necrosis fi-
brinoide de los vasos. El aspecto clinico y la histologia
eran parecidos a los del sindrome de Sweet, pero con la
peculiaridad de la localizacién de las lesiones, que se li-
mitaban a la zona radial del dorso de las manos, y la pre-
sencia de una vasculitis en la biopsia que parecia invali-
dar este diagnostico. Todos los pacientes respondieron
al tratamiento con corticoides orales y no a los antibidti-
cos sistémicos. En el afio 2000, Galaria et al* publicaron
el articulo titulado: «Dermatosis neutrofilica de las ma-
nos: revision de la vasculitis pustulosa». En él presenta-
ban los casos de 3 pacientes con lesiones en el dorso de
las manos, tinicas y ulceradas, que histologicamente re-
velaban un infiltrado neutrofilico pero sin vasculitis. Es-
tos casos eran clinica e histologicamente distintos a los
otros 9 casos, y quizas el diagndstico més probable po-
drfa haber sido el de pioderma gangrenoso. De todas for-
mas, los autores concluyeron que estos casos podian
considerarse iguales a los descritos con anterioridad
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como vasculitis pustulosa de las manos constituyendo,
por tanto, la misma entidad, para la que propusieron la
denominacién de dermatosis neutrofilica de las manos.
La clasificaron como un subtipo de sindrome de Sweet y
no reflejaron la importancia que se otorgo a la presencia
de vasculitis histolégica en los 9 casos inicialmente des-
critos'®. Di Caudo®, en un reciente articulo publicado en
Archives of Dermatology con el titulo «Neutrophilic Der-
matosis (pustular vasculitis) of the dorsal hands» pre-
sentd los casos de 7 mujeres con lesiones pustulosas en
el dorso de las manos, aunque en cinco de ellas se apre-
ciaba alguna lesion en otras localizaciones, y en cuya
biopsia hallé un infiltrado neutrofilico con vasculitis leu-
cocitoclastica. Cabe remarcar que 3 pacientes presenta-
ban recurrencias de la enfermedad.

Tras lo expuesto, ;podemos englobar todos los casos
en una misma entidad?, ;la presencia de vasculitis es re-
levante o es obviable?, ;cudl es el punto de corte, si lo
hay, entre una dermatosis neutrofilica y una vasculitis
pustulosa?, ;puede ser todo un espectro continuo de la
misma enfermedad? En un mismo enfermo, ;podrian ha-
ber lesiones tipicas de sindrome de Sweet y otras de
vasculitis leucocitoclastica?

El sindrome de Sweet, o dermatosis neutrofilica febril
aguda, se caracteriza por la presencia de placas o nédulos
dolorosos eritematoviolaceos localizados fundamental-
mente en la cara, el cuello, la parte superior del tronco y
las extremidades. Las lesiones suelen ser bilaterales y cla-
ramente simétricas en un 50% de casos’. Segin la afirma-
cién de Strutton en su articulo, en ninguna serie de revi-
sién del sindrome de Sweet aparece explicitamente esta
localizacién tan peculiar, la zona radial del dorso de las
manos, aunque si es cierto que las manos constituyen uno
de los lugares predilectos, aunque no de forma exclusiva.
En las extremidades inferiores, las lesiones son indistingui-
bles del eritema nudoso y aparecen en un 12-30% de los ca-
sos®. Clasicamente, la histologia del sindrome de Sweet
se ha definido por la presencia de un infiltrado predomi-
nantemente neutrofilico sin vasculitis leucocitoclastica,
lo que se ha considerado un criterio mayor, junto al clinico,
para su diagndstico. Puede acompanarse de fiebre, leuco-
citosis y artralgias como sintomas mas frecuentes. Jorda-
an®, en su revision de la histologia de 54 biopsias pertene-
cientes a 37 enfermos con sindrome de Sweet, halld
extravasacion de hematies en un 76%, células inflamatorias
intramurales en un 39%, necrosis fibrinoide en 10 casos
(18%) y no observé microtrombos en ninguna biopsia. Re-
firié que la necrosis fibrinoide es focal y siempre localiza-
da en la dermis superficial. Este autor concluy6 que esta
necrosis fibrinoide representa un depésito pasivo de fibri-
na y otras proteinas, secundario a la lesion vascular pro-
ducida por la gran afluencia de neutréfilos y sus enzimas.
Con todo ello, afirmé que el sindrome de Sweet no puede
ser considerado como un proceso vasculitico primario.
De todas formas, la presencia de signos de vasculitis se
repite en otros estudios. Sitjas et al’, en una revision de
30 casos observaron infiltracién de células inflamatorias
en la pared de los vasos en 6 pacientes (20%), necrosis
fibrinoide en tres (10%) y extravasacién de hematies en
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12 (40%). Von den Driesch? hallé, en un 30% de los casos,
cambios en los vasos semejantes a los observados en
las vasculitis. Mas recientemente, Malone et al' revisaron
28 biopsias pertenecientes a 21 enfermos con sindrome
de Sweet y hallaron 5 casos (29%) con presencia de vas-
culitis. Estos autores consideran que esta entidad no es un
proceso primario mediado por inmunocomplejos, sino
un epifendmeno que se observa con mayor frecuencia en
lesiones de larga evolucion y que no tiene relacion con la
cantidad de infiltrado. No observaron depdsitos de inmu-
noglobulinas (Ig) ni de complementos en ninguna de las
6 biopsias. Concluyeron, por tanto, que la presencia de
vasculitis no debe invalidar el diagnéstico de sindrome de
Sweet.

Por otra parte, el sindrome de Sweet se ha asociado a
enfermedades infecciosas, autoinmunes, hematoldgicas
(fundamentalmente leucemia mieloide aguda), y también
a neoplasias solidas (cancer de mama, cancer de locali-
zacion pélvica)". De los pacientes con sindrome de
Sweet asociado con malignidad, el 50% son varones',
dato que contrasta con el predominio de esta afeccion en
las mujeres (86%)'2. En cuanto a las asociaciones de la de-
nominada vasculitis pustulosa de las manos, se ha encon-
trado cancer de mama (n = 3)', faringitis previa (n = 1),
adenocarcinoma renal metastasico (n = 1)% enfermedad
de Raynaud (n = 1)’ y 3 pacientes con enfermedades in-
testinales (diverticulosis, diverticulitis, proctitis)®.

Jorizzo, con el término de reaccién vascular neutrofili-
ca, incluy6 los cuadros descritos como venulitis necrosan-
te (o vasculitis leucocitoclastica), sindrome de Sweet, vas-
culitis pustulosa y pioderma gangrenoso'. Todos estos
procesos patoldgicos tienen en comiin el posible papel de
los inmunocomplejos como causa de 1a lesion vascular y
el neutroéfilo como mediador de la inflamacion en la pato-
genia de estas enfermedades. Todas estas afecciones se
benefician del tratamiento con corticoides sistémicos.

Asi mismo, la vasculitis pustulosa cutanea engloba a
un grupo de enfermedades de etiologia distinta que cli-
nicamente se presentan con pustulas sobre una base
purptrica y en cuya histologia aparece un infiltrado del
tipo Sweet o una vasculitis leucocitoclastica. Estas en-
fermedades clasicamente son los sindromes de Behcet,
de dermatosis-artritis gonocdcica, de dermatosis-artritis
asociado a enfermedad intestinal, la meningococemia y
la vasculitis cutanea primaria idiopatica'*. La histologia
varia desde una vasculitis leucocitoclstica totalmente
desarrollada hasta una reaccién vascular con cambios
en los vasos similares a los del sindrome de Sweet, en
los cuales la lesién vascular y los hematies extravasados
y la leucocitoclasia eran menores que en las vasculitis
leucocitoclasticas, y no estd presente la necrosis fibri-
noide. Los autores prefieren el término reaccion vascu-
lar neutrofilica al de vasculitis Sweet’s-like.

Asi, observamos que en el sindrome de Sweet se puede
encontrar vasculitis, y que en las vasculitis pustulosas a
veces es dificil, histolégicamente, hallar una vasculitis
clara, por lo que no son entidades claramente separadas.

Expuesto todo lo anterior, se puede afirmar que estos
pacientes presentan una reaccién vascular neutrofilica,

y no parece temerario catalogarla como vasculitis pus-
tulosa o como una variante de sindrome de Sweet. Si fi-
nalmente se acaba por denominar sindrome de Sweet o
dermatosis neutrofilica del dorso de las manos, o bien
vasculitis pustulosa, podria dilucidarse en funcion de si
la vasculitis es primaria o es un fenémeno secundario.
Estudios con biopsias seriadas podrian demostrar en
qué momento de la evolucion se produce la vasculitis.

Por nuestra parte, queremos destacar que un tercer
paciente cuyo caso no hemos publicado, al que hemos
diagnosticado recientemente en nuestro servicio, ha
presentado placas caracteristicas eritematoviolaceas,
con franco edema y pustulas en el dorso de ambas ma-
nos (que cumplen criterios clinicopatolégicos de vascu-
litis pustulosa de las manos), asociadas en el mismo
brote con placas eritematoedematosas en la cara ante-
rior del térax que cumplen criterios clinicos e histolégi-
cos de sindrome de Sweet. Creemos que dicha asocia-
cion en un mismo paciente ayuda a defender la teoria
unitaria que han defendido otros autores, que afirman
que la vasculitis pustulosa de las manos podria englo-
barse en el amplio espectro del sindrome de Sweet. Un
paciente de Di Caudo® también presentaba lesiones en
la espalda caracteristicas del sindrome de Sweet.

Con un nimero mucho mas elevado de enfermos po-
dremos extraer conclusiones, pero de momento es pre-
ciso aportar nuevos casos. Asi, ademas de la clinica (ve-
remos si esta localizacién exclusiva se va repitiendo) y
de la histologia (presencia o no de vasculitis), podremos
observar si se asocia mas al cancer solido y no a las en-
fermedades hematoldgicas, si se puede asociar a farma-
cos o a enfermedad intestinal y/o si puede tratarse de
una enfermedad recidivante.
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