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Sindrome de sweet asociado a leucemia mieloide crénica

Syndrome of Sweet associated to chronic myeloid leukemia.
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RESUMEN.

Presentamos el caso de una paciente femenina, mestiza de 41 afios de edad,
gue acude a consulta por presentar lesiones en piel caracterizadas por nédulos
y placas infiltradas eritematoviolaceas, acompafiadas de fiebre y leucocitosis.
Se realiza biopsia de piel que informa una Dermatosis Neutrofilica Aguda Febril
(Sindrome de Sweet), asociada enfermedad hematolégica maligna (Leucemia

Mieloide Crdnica).
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ABSTRACT.

We present the case of a patient person of mixed race of 41 years of age, that
he attends consultation to present injuries in skin characterized by nodules and
infiltrated erythematous plates with violaceous tincture, accompanied of fever

and leucocytosis. A biopsy of skin is carried on to this patient, which informs a



Neutrophilic Feverish Intense Dermatosis (Sweet's Syndrome), associate

hematological malignant disease.
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INTRODUCCION.

El sindrome de Sweet fue descrito originalmente por Robert Douglas Sweet en
1964 con el nombre de dermatosis neutrofilica aguda febril*?. Es una
enfermedad inflamatoria poco frecuente, con una incidencia cercana de 2,7 a
3/106 casos anuales en la poblacién general 2. Se caracteriza por el comienzo
brusco de fiebre, leucocitosis y lesiones cutaneas, caracterizadas por papulas,
placas o nodulos eritematosos, bien delimitados, sensibles al tacto, con o sin
pseudovesiculas, que muestran un sustrato microscopico de denso infiltrado
neutrofilico de la dermis papilar; sin vasculitis.?. Las lesiones pueden aparecer
en cualquier parte del cuerpo, pero predominan en la parte alta incluyendo la
cara. La fisiopatologia del sindrome de Sweet sigue siendo desconocida, pero
se sabe que las citoquinas juegan un rol importante en su etiopatogenia.?

Se han descrito casos asociados a neoplasias hematoldgicas, tumores sélidos,
enfermedades inmunologicas, el embarazo, enfermedades intestinales vy
farmacos, siendo el factor estimulante de colonias de granulocitos (G-CSF), el
mas frecuentemente reportado.>®. Los corticoides sistémicos son en la
actualidad el Gold standard del tratamiento.

Criterios diagnésticos del sindrome de sweet.

Criterios mayores.

Aparicion subita de placas o nodulos eritematosos o violaceos
Y dolorosos.

Infiltracion dérmica de polimorfonucleares neutrdfilos sin

Vasculitis leucocitoclastica.

Criterios menores
Prédromos de fiebre o de proceso infeccioso.

Leucocitosis.



Asociacion de artralgias, conjuntivitis, fiebre o neoplasia

Subyacente.

Respuesta a los esteroides sistémicos.

Aumento de la VSG.

Se considera SS cuando estan presentes los dos criterios mayores y, al menos,

dos de los menores.

DESARROLLO

Presentacién del Caso.

Paciente femenina, mestiza de 41 afios de edad con antecedentes de
hiperpolimenorrea y anemia crénica que comienza a presentar lesiones en
piel y fiebre. Se realiza biopsia de piel y se informa una Dermatosis Neutrofilica
Febril Aguda (Sindrome de Sweet); se instaura tratamiento con Hidrocortisona
100 mg endovenoso cada 8 horas 72 hrs pasando posteriormente a la via oral
obteniendo asi una respuesta favorable por lo que se egresa a la paciente.
Transcurrido un mes del alta (septiembre del 2013), reingresa y se constata
trombocitosis de 2 millones de plaguetas por lo que se realiza medulograma
que arroja indicios de enfermedad hematologica maligna (Leucemia Mieloide
Crénica) , se mantienen dosis de Prednisona de 40mg al dia e Hidroxiurea que

solo se pudo administrar 7 dias por la presencia de leucopenia .

Posteriormente a los 30 dias la paciente nuevamente expone brotes de
lesiones, se hospitaliza y se medica con Colchicina 1 tab cada 12 horas,
mantiene empeoramiento del cuadro hematolégico y se instaura terapia con
Indometacina 120 mg cada 8 horas, la evolucion del cuadro continué siendo
térpida, llegando a la aplasia medular y fallece en unidad de cuidados

intensivos con un cuadro de Coagulacion Intravascular Diseminada.
Examen Fisico.

Piel: Erupcion diseminada que interesa region facial (frente, mejillas), tronco
anterior y posterior asi como miembros superiores e inferiores caracterizada
por la presencia de nodulos, lesiones infiltradas, eritematoviolaceas de
aproximadamente 4 cm, redondeadas, no dolorosas, algunas de ellas

acompafadas de vesiculas y pustula en su superficie, mostrando algun



aspecto de multiformidad por la presencia de un centro atréfico, violaceo que
recordaba al Eritema Multiforme Menor. (Fig.1-2).

Fig. 2.



Al cuadro dermatolégico se asocio desde el principio fiebre de 38 a 39 °C
acompafiadas de escalofrios. Se constata leucocitosis de mas de 15000 X 10 °
G/L a predominio de Polimorfonucleares Neutrofilos.

Se realiza biopsia de piel donde se observa la presencia de abundantes
leucocitos polimorfonucleares neutréfilos y aislados eosindfilos en la dermis
papilar y reticular. Se informa una Dermatosis Neutrofilica Febril Aguda.
Sindrome de Sweet. (Fig. 3y 4).

Fig. 3



Fig. 4

Posteriormente se realiza hemograma completo y plaquetas que arrojo una
trombocitosis de 2 millones de plaquetas, por lo que se decide indicar un
medulograma, biopsia de médula Osea que informa un Sindrome
Mieloproliferativo a predominio Megacariopoyético (Figuras 5y 6).






DISCUSION.

El sindrome de Sweet se caracteriza por una constelacion de sintomas clinicos.
La fiebre es el sintoma mas cominmente descrito. * ¢ Las lesiones cutaneas
primarias son papulas o nédulos eritematosos muy sensibles, no pruriginosos,
de 2 a 10 cm de diametro, que normalmente aparecen como lesiones multiples
que se distribuyen de forma asimétrica en cara, cuello, brazos y tronco
superior, pudiendo coalecer y formar placas irregulares, de bordes netos, con
pseudovesiculas, pseudopustulas y/o pustulas en la superficie @67, Otros
sintomas asociados son: malestar general, artralgia, mialgia, conjuntivitis, y
ocasionalmente compromiso rena.%: 4 5810

La fisiopatologia del sindrome de Sweet sigue siendo desconocida,
postulandose una asociacién con depoésito de complejos inmunes, activacion
de linfocitos T, funcion neutrofilica alterada y, sobre todo, una desregulacion en
la secrecion de G-CSF, del factor estimulante de colonias de granulocitos y
macréfagos (GM-CSF), interferon gamma y citoquinas, las cuales estarian
estimuladas por un mecanismo de hipersensibilidad, precipitando la activacion
de neutréfilos y su infiltracion en la dermis papilar.?

Este sindrome se puede clasificar, dependiendo de las patologias asociadas,
en tres condiciones clinicas: sindrome de Sweet clasico o idiopatico, sindrome
de Sweet asociado a malignidad y el sindrome de Sweet inducido por
farmacos.2?. El sindrome de Sweet clasico, presente en 71% del total de
casos, es mas frecuente en mujeres (3:1) y su edad media de presentacion es
entre los 30 y 50 afios. Se puede asociar a infecciones respiratorias altas,
enfermedades autoinmunes, enfermedades inflamatorias intestinales vy
embarazo.3®, Su forma de presentacion es caracteristica y resulta
espectacular la remision después del tratamiento con corticoides sistémico,
presentando cerca de 30% de los pacientes una o multiples recidivas.

Entre 15y 20% de los casos se presenta como sindrome de Sweet asociado a
malignidad, donde la dermatosis puede aparecer antes, durante o después del
diagnostico del cancer. La incidencia por sexo suele ser similar.'* 15, El 85%
corresponde a neoplasias hematoldgicas, siendo las principales en orden de
frecuencia: la leucemia mieloide (42%), como era el caso de nuestra paciente,

los linfomas (11%), los sindromes mielodisplasicos (9%) y la leucemia



mielocitica crénica (7% de los casos). El 15% restante, lo constituyen los
tumores solidos asociados al sindrome de Sweet, siendo los mas frecuentes
los carcinomas del tracto genitourinario, mama y tracto gastrointestinal .

En pacientes con trastornos hematologicos, el sindrome de Sweet se puede
manifestar de diferentes formas: ya sea, como un sindrome paraneoplasico,
una dermatosis inducida por farmacos o como una condicibn en que las
lesiones de la piel ocurren simultdneamente con una leucemia. Las bulas
hemorragicas y las lesiones ulcerosas de la mucosa oral, ocurren con mas
frecuencia en estos pacientes y la neutropenia y la anemia no son inusuales.
Por otra parte, un tercio de los pacientes presentan episodios recurrentes.s. A
pesar de que la leucocitosis con predominio de neutréfilos es considerada
como un criterio diagnostico para el sindrome de Sweet, ésta puede no estar
presente, lo cual no excluye su diagnéstico.!” Pacientes con enfermedades
hemato-oncolégicas  frecuentemente tienen anemia, leucopenia Yy
plaguetopenia, dadas por la evolucion natural de la enfermedad o por el

tratamiento con quimioterapia.
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