
Varón de 76 años con antecedentes personales de dis-
pepsia ulcerosa y obstrucción crónica al flujo aéreo
(OCFA).

Enfermedad actual
El paciente fue remitido a consulta por presentar des-

de hacía 7 días lesiones purpúricas ampollares en los
miembros inferiores. Destacaban como únicos antece-
dentes la ingesta crónica de antiácidos y el tratamiento
con broncodilatadores inhalados desde hacía más de 10
años.

Exploración física
Se observaban numerosas lesiones purpúricas (fig. 1)

que comenzaban en las regiones pretibiales y el dorso
de los pies y se extendían hasta las nalgas y el escroto,
localización en la que se tornaban ampollares (fig. 2).
En los miembros superiores y el tronco el aspecto de las
lesiones era más nodular y habonoso y llegaban hasta el

cuello y la nuca. No había historia previa de infección
respiratoria ni proceso febril y el resto de la exploración
física era normal.

Exploraciones complementarias
Los resultados analíticos indicaron 13.400 leucocitos

con 70% neutrófilos, PSA (antígeno prostático específi-
co) 49 ng/ml (normal; 0-4 ng/ml) y Ca 19-9 57 U/ml (nor-
mal < 25 U/ml). Los valores referentes a la función hepá-
tica y renal y las concentraciones séricas de proteínas,
C3 y C4 fueron normales. Los anticuerpos antinucleares,
ANCA, crioglobulinas, serología VHB y VHC fueron ne-
gativos, y el sedimento urinario normal.

Histopatología
Se observa un denso infiltrado dérmico compuesto

fundamentalmente por neutrófilos con fragmentación
nuclear y presencia de linfocitos e histiocitos con fre-
cuentes eosinófilos. El infiltrado está distribuido en ban-
da a lo largo de la dermis y se reconoce un claro edema
y la degeneración del colágeno. Se constata la presencia
de vasodilatación y endotelios prominentes, sin lesiones
de vasculitis, con moderada extravasación de eritroci-
tos. La epidermis presenta un despegamiento en un ex-
tremo de la biopsia (figs. 3 y 4).
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Figura 1. Placas purpúricas que-
ratinizadas.

Figura 2. Ampollas de contenido
hemorrágico en el escroto.

Figuras 3 y 4. Cuadro histológico.
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DIAGNÓSTICO
Síndrome de Sweet ampollar (dermatosis neutrofílica fe-

bril aguda).

Evolución
Ante los elevados valores de los marcadores tumorales

Ca-19-9 y del PSA, se realizaron una biopsia prostática y
una TC abdominal, descartándose patología tumoral pros-
tática y pancreática. Dada la asociación de este cuadro con
procesos hematológicos malignos también se realizaron es-
tudios de sangre periférica y punción de la médula ósea, re-
sultando ambos normales.

El paciente comenzó tratamiento con 50 mg/día de pred-
nisona por vía oral y ante la aparición de nuevas lesiones
en los días siguientes se aumentó la dosis a 75 mg/día, con
esta pauta se consiguió una reducción paulatina de las le-
siones, quedando totalmente asintomático en 12 días. A
partir de este momento se comenzó una pauta descendente
lenta hasta la suspensión del fármaco en 6 semanas. Se han
realizado revisiones mensuales durante 10 meses, y el pa-
ciente no ha presentado recidiva alguna ni alteraciones he-
matológicas.

COMENTARIO
El síndrome de Sweet (dermatosis neutrofílica febril agu-

da) es una enfermedad sistémica caracterizada por fiebre,
leucocitosis polimorfonuclear y lesiones cutáneas inflama-
torias que presentan una histología característica. Puede
ocurrir en ausencia de otras enfermedades conocidas, nor-
malmente siguiendo a infecciones virales, y también asocia-
do a malignidad, generalmente alteraciones hematológicas
(leucemias)1. Se han descrito asociaciones con otras enti-
dades, como: enfermedad inflamatoria intestinal2, enferme-
dad mixta del tejido conectivo3, sarcoidosis4, enfermedad
de Bechçet5, policondritis recidivante6, síndrome de Sjö-
gren7, tiroiditis de Hashimoto8, tumores sólidos (próstata9,
mama10, carcinoma oral de células escamosas11, gástrico12,
esófago13), infecciones (VIH14, salmonella15), inducido por
fármacos (rHuG-CSF16, ácido transretinoico17, trimetro-
prim-sulfametoxazol18, hidralazina19) y de forma puntual
con el embarazo (4 casos)20.

El trastorno afecta a ambos sexos aunque es más fre-
cuente en mujeres de edad media. Existe fiebre elevada y
persistente, artralgias, conjuntivitis, epiescleritis y aftosis
asociada a las lesiones cutáneas. Éstas consisten en placas
o nódulos dolorosos, indurados, eritematosos o de color ci-
ruela, bien definidos, que aparecen en las extremidades su-
periores y, especialmente, en la cara y el cuello. También
pueden observarse pústulas y ampollas hemorrágicas21.

La histología de las lesiones cutáneas resulta característi-
ca y presenta un infiltrado dérmico denso precoz compuesto
por neutrófilos, al que se añaden posteriormente abundantes
linfocitos. No se observa vasculitis ni se detecta la presencia
de ningún microorganismo. Es obligatorio descartar la exis-
tencia de un proceso mielo o linfoproliferativo de base. El
síndrome de Sweet responde rápidamente a los esteroides
sistémicos, pero tiende a la recurrencia en un 25% de casos.
Entre las alternativas de tratamiento se incluyen: ioduro po-
tásico, colchicina, dapsona, clofazimina y ciclosporina21.

Diagnóstico diferencial
En el diagnóstico diferencial del Síndrome de Sweet in-

cluiremos, fundamentalmente, las siguientes entidades:
Eritema multiforme. Sobre todo en las fases tempra-

nas, pero el patrón de distribución asimétrico, la ausencia
habitual de compromiso de las mucosas orales y genitales y
la sensibilidad de las lesiones a la palpación orientan hacia
el diagnóstico del síndrome de Sweet.

Eritema nudoso. Las lesiones nodulares suelen afectar
mayoritariamente a las piernas, e incide sobre todo en adultos
jóvenes. Histológicamente se trata de una fasciculosis septal.

Eritema elevatum diutinum. Esta enfermedad se ca-
racteriza histológicamente por una vasculitis leucocitoclás-
tica y su curso es, de modo invariable, crónico.

Vasculitis leucocitoclástica y penfigoide ampollar.
Son dos entidades a tener en cuenta en nuestro caso por la
localización inicial y las características de las lesiones, aun-
que en ambos casos la histología es diagnóstica.
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