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RESUMEN

El Sindrome de Sweet, también conocido como dermatosis neutrofilica febril, es una condicién inflamatoria poco comun que
se caracteriza por la aparicion repentina de papulas y placas eritematosas dolorosas, acompafiadas de fiebre y sintomas
sistémicos. Su diagndstico y manejo representan un desafio clinico en dermatologia debido a la diversidad de presentacio-
nes y a la posibilidad de confusién con otras entidades dermatologicas. La identificacion temprana del Sindrome de Sweet
es esencial para un tratamiento efectivo, dado que sus sintomas pueden ser facilmente confundidos con otras afecciones.
La metodologia de revision bibliogréfica sobre el diagndstico y manejo del Sindrome de Sweet se llevo a cabo mediante la
busqueda sistematica de articulos relevantes en bases de datos académicas como PubMed y Scopus, utilizando palabras
clave especificas como "Sindrome de Sweet", "diagndstico”, 'manejo" y "terapia”. Se seleccionaron estudios publicados entre
2000 y 2024, priorizando ensayos clinicos, revisiones sistematicas y metaanalisis que ofrecieran evidencia sobre las carac-
teristicas clinicas, las estrategias diagnosticas y los tratamientos utilizados. El tratamiento de primera linea se basa en corti-
costeroides sistémicos. Un enfoque individualizado y multidisciplinario, junto con la educacion del paciente y el seguimiento
adecuado, son fundamentales para mejorar los resultados clinicos y la calidad de vida de los pacientes. En consecuencia,
es crucial aumentar la conciencia y la formacién sobre esta enfermedad entre los profesionales de la salud.

Palabras clave: Sindrome de Sweet, Diagnéstico, Manejo, Terapia.

ABSTRACT

Sweet syndrome, also known as acute febrile neutrophilic dermatosis, is an uncommon inflammatory condition character-
ized by the sudden onset of painful erythematous papules and plagues, accompanied by fever and systemic symptoms.
Its diagnosis and management pose a clinical challenge in dermatology due to the diversity of presentations and the po-
tential for confusion with other dermatological entities. Early identification of Sweet syndrome is essential for effective treat-
ment, as its symptoms can be easily mistaken for other conditions. The methodology of this literature review on the diag-
nosis and management of Sweet syndrome involved a systematic search of relevant articles in academic databases such
as PubMed and Scopus, using specific keywords such as "Sweet syndrome," "diagnosis," "management," and "therapy."
Studies published between 2000 and 2024 were selected, prioritizing clinical trials, systematic reviews, and meta-analyses
that provided evidence on clinical characteristics, diagnostic strategies, and treatments used. First-line treatment is based
on systemic corticosteroids. An individualized and multidisciplinary approach, along with patient education and adequate
follow-up, are essential to improve clinical outcomes and quality of life for patients. Consequently, it is crucial to increase
awareness and training about this disease among healthcare professionals.

Keywords: Sweet syndrome, Diagnosis, Management, Therapy.

RESUMO

A sindrome de Sweet, também conhecida como dermatose neutrofilica febril aguda, € uma condig¢do inflamatéria pouco
comum caracterizada pelo aparecimento subito de papulas e placas eritematosas dolorosas, acompanhadas de febre e
sintomas sistémicos. O seu diagndstico e tratamento constituem um desafio clinico em dermatologia devido a diversidade
de apresentacdes e ao potencial de confusdo com outras entidades dermatolégicas. A identificacdo precoce da sindrome
de Sweet é essencial para um tratamento eficaz, uma vez que os seus sintomas podem ser facilmente confundidos com
outras condigbes. A metodologia desta revisdo da literatura sobre o diagnéstico e a gestdo da sindrome de Sweet en-
volveu uma pesquisa sistematica de artigos relevantes em bases de dados académicas como a PubMed e a Scopus,
utilizando palavras-chave especificas como “sindrome de Sweet”, “diagndstico”, “gestao” e “terapia”. Foram selecionados
estudos publicados entre 2000 e 2024, dando prioridade a ensaios clinicos, revisdes sistematicas e meta-analises que
fornecessem evidéncias sobre as carateristicas clinicas, estratégias de diagnéstico e tratamentos utilizados. O tratamento
de primeira linha é baseado em corticosterdides sistémicos. Uma abordagem individualizada e multidisciplinar, juntam-
ente com a educacgao do doente e um acompanhamento adequado, s&o essenciais para melhorar os resultados clinicos
e a qualidade de vida dos doentes. Por conseguinte, é crucial aumentar a consciencializac&o e a formacéo dos profis-
sionais de saude sobre esta doenca.

Palavras-chave: Sindrome de Sweet, Diagndstico, Controlo, Terapéutica.



DIAGNOSTICO Y MANEJO DEL SINDROME DE SWEET: UN DESAFiO CLINICO EN DERMATOLOGIA

Introduccion

La dermatosis neutrdfila febril aguda, o
sindrome de Sweet, tiene una variedad de
hallazgos clinicos que incluyen fiebre, neu-
trofilia y lesiones eritematosas dolorosas
compuestas de un infiltrado neutrofilico
perivascular. Puede ser idiopéatica, induci-
da por farmacos o maligna. El sindrome de
Sweet asociado con malignidad ocurre co-
munmente con leucemia mieloide aguda vy,
con menor frecuencia, se asocia con tumo-
res solidos en la mama, el tubo gastrointes-
tinal y las vias genitourinarias (1).

Es un sindrome paraneoplasico poco fre-
cuente, con una incidencia cercana de 2,7
a 3/106 casos anuales en la poblacion ge-
neral, debe diferenciarsele de la Leucemia
Cutis mediante estudio histopatolégico. La
anatomia patoldgica es vital para poder lle-
gar al diagnéstico aplicando los criterios
diagnosticos que propusieran Su y Liu en
1987, donde tenemos la presencia en la
biopsia de un infiltrado neutrofilico dérmico
masivo sin vasculitis (2).

La mayoria de los casos se presentan entre
los 30 y los 50 anos. Tiene una distribucion
global, sin predominio en ningun grupo étni-
co especifico. La forma clasica de la patolo-
gia esta asociada a un desencadenante in-
feccioso (generalmente, cuadros de origen
viral respiratorio y/o gastrointestinal), que se
asocia a la aparicion de las lesiones papu-
lares clasicas ya descritas. Entre las varian-
tes del sindrome, se encuentra la asociada
a malignidad, que aparece, principalmen-
te, relacionada con tumores hematolégicos
(leucemias y linfomas) o, en algunos casos,
con tumores solidos en el contexto de sin-
drome paraneoplasico. Esta variante ha
venido en aumento dada la creciente pre-
valencia del cancer tanto en la edad adulta
como en la poblacion pediatrica (3).

Es importante considerar que el diagnosti-
co de SS puede constituir el primer signo
de presentacion o recaida de una neopla-
sia. La asociacion de este sindrome con
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anemia, un recuento anormal de plaquetas,
la ausencia de neutrofilia y las manifestacio-
nes cutaneas atipicas (lesiones ampollares
0 mucosas 0 ambas, ulceraciones y la dis-
tribucion generalizada) debe hacer sospe-
char una neoplasia subyacente, ya que es-
tos hallazgos no se observan con frecuencia
en la forma idiopatica del sindrome (4).

Metodologia

La metodologia de revision bibliografica so-
bre el diagndstico y manejo del Sindrome de
Sweet se llevo a cabo mediante la busque-
da sistematica de articulos relevantes en
bases de datos academicas como PubMed
y Scopus, utilizando palabras clave especi-
ficas como "Sindrome de Sweet", "diagnos-
tico", "manejo" y "terapia". Se seleccionaron
estudios publicados entre 2000 y 2024,
priorizando ensayos clinicos, revisiones
sistematicas y metaanalisis que ofrecieran
evidencia sobre las caracteristicas clinicas,
las estrategias diagnosticas y los tratamien-
tos utilizados. La informacion recopilada se
organizé de forma tematica, destacando
tanto los desafios clinicos presentados en
el diagnostico como las diferentes opciones
de manejo que habian demostrado eficacia
en la practica dermatologica. Finalmente,
se sintetizaron los hallazgos para propor-
cionar una vision integral de la enfermedad
y sus implicaciones clinicas.

Resultados
Variantes

e Dermatosis neutrofilica de las manos
o SS acral: que corresponde a una va-
riante rara, que se localiza preferente-
mente en el dorso de las manos y en
una minoria de los casos puede involu-
crar la palma y zona lateral de la mano.
Las claves diagnosticas son similares al
SS, pero se diferencia de este en la lo-
calizacion, en que ademas de las placas
dolorosas, también se puede manifestar
con bulas y ulceracion y que €s menos
frecuente la repercusion sistémica.
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e Sindrome de Sweet necrotizante: el
cual puede imitar una infeccién necro-
tizante de tejidos blandos. Se sospecha
en pacientes con cultivos negativos y/o
pacientes con un curso recalcitrante.
Puede ser la primera manifestacion de
infeccion por el VIH, dermatomiositis,
Behcet’s, policondritis recidivante, ar-
tritis reumatoide, enfermedad de la ti-

roides. Su reconocimiento temprano es
esencial para disminuir la morbilidad vy
evitar intervenciones quirdrgicas innece-
sarias y potencialmente dafinas, dado
el riesgo de patergia (5).

Criterios diagndsticos y clasificacion

Criterios mayores

infeccion del tracto

Figura 1. Papulas y placas eritematoedematosas con seudovesiculas en la superficie en
rostro, orejas, cuello, tronco y extremidades superiores de bordes irregulares y bien definidos
Fuente: Pelaez Ponce et al (5).

Tanto el aspecto clinico como el histologi- fendmenos acompanantes exocitosis de
co son los criterios mas importantes para  neutrdfilos, hinchazéon subcérnea, vasodila-
el SS. Para menores de edad, se describe:  tacion y edema de la pared vascular (6).
1) fiebre > o igual a 38° 2) asociacion con e Clinico: desarroll 4o de olacas eri
neoplasia visceral o hematoldgica, enfer- tomat : es?/i (I)’O agu (r)w'de Ipad o6
medad inflamatoria, embarazo o infeccion e aoser:s i(k))l olaceas o hodulios do
0 vacunacion previa del tracto respiratorio o SOS 0 Sensibles
gastrointestinal, 3) respuesta terapéuticara- e« Histopatolégico: infiltracion de predo-
pida a corticosteroides sistémicos, 4) Labo- minio neutrofilico en la dermis sin vascu-
ratorio patologico (3 de 4): VHS > 20 mm/h, litis leucocitoclastica (7).
PCR elevada, recuento de leucocitos > 8000 o
mm3, recuento de leucocitos de neutréfilos  Criterios menores

A .
> 70 % del recuento total de leucocitos (6). e Antecedentes de
El cuadro histopatoldgico tipico muestra un respiratorio superior, infeccion gastroin-
infiltrado neutrofilico en la dermis superior testinal o inmunizacion.
anl edema severo (que,resulta en lesiones Fiebre, artralgias o conjuntivitis.
clinicas con pseudovesiculas o ampollas).
Llama la atencion la presencia de leucoci- ® Asociacion con: proceso maligno sub-
toclastos y la ausencia de vasculitis, siendo yacente, enfermedad inflamatoria o em-
esta ultima el dato clave del diagnostico. barazo.
Ocasionalmente se pueden observar como
770 RECIAMUC VOL. 8 N° 2 (2024)
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e Marcadores inflamatorios elevados (ires
de los cuatro): velocidad de sedimen-
tacion globular elevada, proteina C re-
activa elevada, leucocitosis periférica,
>70% de neutrofilos

e Buena respuesta a los glucocorticoides
sistémicos y no a los antibidticos.

(Para realizar el diagnostico se exige el
cumplimiento de los 2 criterios mayores y
al menos dos de los criterios menores) (7).

Diagnostico diferencial

El diagndstico diferencial se debe realizar
con el eritema nudoso diseminado, celulitis
y erisipelas, eritema elevatum diutinum, eri-
tema multiforme, vasculitis leucocitoclastica
0 pioderma gangrenoso. Entre las patolo-
gias a descartar se tienen:

e FEritema exudativo multiforme.
e Erisipela.
e Celulitis.
e Enfermedad de Behcet.
e Purpura de Henoch- Schonlein.
e Piodermas gangrenosos atipicos.
e Hidradenitis neutrofilica.
e Sindrome de bypass intestinal.
e FEritema elevatum diutinum.
e Eritema nodoso.
e \Vasculitis.
¢ Hipersensibilidad a los medicamentos.
e Dermatosis neutrofilica reumatoidea.
e |nfecciones por los siguientes:
— Bacterias.
— Microbacterias.

— Hongos (profundas) (5).

RECIAMUC VOL. 8 N2 2 (2024)

Caracteristicas clinicas

El SS o dermatosis neutrofilica febril agu-
da se caracteriza clinicamente por fiebre y
una rapida aparicion de papulas, nédulos o
placas eritematoviolaceas dolorosas, uren-
tes o ligeramente sensibles al tacto, distri-
buidas de forma irregular, ubicados prefe-
rentemente en cara, cuello y extremidades
superiores (palma y dorso de las manos y
codos). En ocasiones, las placas pueden
tener una coloracion amarillenta en el cen-
tro. Las lesiones individuales son descritas
como pseudovesiculares o pseudopustula-
res, pero pueden ser francamente pustula-
res, ampollares o ulcerativas (8).

Se diferencian de las vesiculas que se pre-
sentan en la infeccion por herpes, ya que
estas son vesiculas milimétricas en ramille-
tes que siguen la via del nervio sensorial,
al afectar el tejido inervado. A menudo es-
tas lesiones en piel aparecen subitamente,
después de una fiebre o de infecciones no
especificas de las vias respiratorias supe-
riores o del aparato gastrointestinal. Se ha
descrito la aparicion de lesiones ulcerosas
en las mucosas (desde la mucosa oral hasta
el tracto respiratorio). Otros sintomas impor-
tantes y frecuentes son: artralgia, cefalea,
mialgia, abatimiento, fatiga o desfalleci-
miento. La fiebre es el sintoma mas frecuen-
te y puede preceder o presentarse de forma
simultanea a las manifestaciones cutaneas.
En algunos pacientes con neoplasias o neu-
tropenia, la fiebre puede estar ausente (8).

Formas extracutaneas

Las formas extracutaneas pueden ser muy
variables. Se ha descrito en la orofaringe
lesiones aftosas superficiales, ampollas vy
vesiculas en la mucosa, hemorragia gin-
gival, periodontitis necrotizante ulcerativa,
edema en la lengua y complicaciones mas
graves asociadas a la sobreinfeccion de las
lesiones o el compromiso multisistémico. La
estomatitis aftosa recurrente es un proce-
so multifactorial, puede ser una manifesta-
cion bien definida de procesos sistémicos
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0 generalizados, como el SS. Se ha descri-

&2 I t© que puede involucrar casi cualquier or-

gano, incluso en ausencia de lesiones cu-
tdneas. Se describe el compromiso ocular
(epiescleritis, conjuntivitis, glaucoma, iritis,
uveitis, vasculitis de la retina), 6seo (artritis
pustulosa estéril, osteomielitis, artralgias,
osteitis aséptica), renal (glomerulonefritis
mesangiocapilar, anormalidades del es-
tudio de orina), hepético (hepatomegalia,
anormalidades enzimaticas, hipertension

portal), pulmonar (lesiones pustulosas en
bronquios, derrame pleural, alteraciones en
las imagenes de toérax), cardiaco (estenosis
de la aorta, aortitis, cardiomegalia, oclusion
coronaria, pericarditis), muscular (miositis,
tendinitis, sinovitis, alteraciones en la elec-
tromiografia), intestinal (pancolitis, infiltra-
cion neutrofilica difusa) y del sistema ner-
vioso central (8).

Manejo

Figura 2. Placas eritematosas de limites netos y bordes regulares ubicadas en region
anterior del térax, hombros y region frontal

Fuente: |bafiez Franco et al (9).

El tratamiento con corticoide sistémico y to-
pico es considerado el esquema de primera
eleccion para el sindrome de Sweet. La do-
sis de prednisona es 1 mg/kg/dia durante
2 a 6 semanas, segun la respuesta clinica.
En el caso clinico de Ibafiez Franco et al (9)
a la paciente se inici¢ dicha dosis duran-
te 2 semanas y, aunque hubo retraso en el
tratamiento por la demora en la consulta en
el servicio, mostré mejoria importante de las
lesiones por lo que se decidid no continuar
con corticoide oral pero si con corticoide
topico durante 2 semanas mas, mostrando
resolucion total de lesiones.

Conclusion

Las conclusiones sobre el diagnéstico y ma-
nejo del Sindrome de Sweet destacan que,
a pesar de ser una condicion poco comun,

772

su identificacion temprana es crucial para
asegurar un tratamiento adecuado y mejo-
rar la calidad de vida del paciente. La pre-
sentacion clinica, caracterizada por fiebre,
leucocitosis y lesiones cutaneas dolorosas,
puede confundirse facilmente con otras pa-
tologias, lo que resalta la importancia de
un enfoque diagndstico meticuloso que in-
cluya la historia clinica completa y, en oca-
siones, biopsias cutaneas. En términos de
manejo, los corticosteroides sistémicos han
demostrado ser la terapia de primera linea,
lo que sugiere que un enfoque individuali-
zado y multidisciplinario puede ser benefi-
cioso. Asimismo, la educacion del paciente
y el seguimiento regular son fundamentales
para abordar las posibles recurrencias vy
mejorar la adherencia al tratamiento.

RECIAMUC VOL. 8 N 2 (2024)
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