Reporte

Rev Asoc Colomb Dermatol
de caso

Sindrome subcutdineo de Sweet

Sindrome subcutaneo de Sweet asociado a
sindrome mielodisplasico

Subcutaneous Sweet syndrome associated to myelodysplastic syndrome

Ana Maria Muiioz', Delsy Yurledy del Rio? Ana Cristina Ruiz3

1. Médica, M.Sc. en Ciencias Clinicas, residente de Dermatologia, Universidad Pontificia Bolivariana, Medellin, Colombia.
2. Médica dermatdloga, Hospital Pablo Tobon Uribe, Medellin, Colombia.
3.  Médica dermatopat6loga, Universidad del CES, Medellin, Colombia.

R ES U M E N Correspondencia:

Ana Maria Mufioz
El sindrome subcutaneo de Sweet es una dermatosis neutrofilica con compromiso
del tejido celular subcutaneo. Es una entidad poco frecuente pero asociada, en la Email:
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malignas. En ocasiones, su diagnostico es dificil porque puede presentar manifes-
taciones clinicas similares a las de otras paniculitis neutrofilicas que requieren tra-
tamientos diferentes, como las paniculitis infecciosas o el eritema nudoso.

Se presenta el caso de una paciente con sindrome subcutaneo de Sweet y sin-
drome mielodisplasico, que mejord rapidamente con el tratamiento con esteroides
sistémicos.
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SUMMARY

Deep Sweet syndrome is a neutrophilic dermatosis with compromise of cellular sub-
cutaneous tissue. It is an uncommon entity but associated in most cases with mye-
lodysplastic syndromes or hematologic malignancies. Sometimes the diagnosis is
difficult because it may present similar clinical manifestations to other neutrophilic
panniculitis that require different treatment as infectious panniculitis or erythema
nodosum.

The case of a patient with myelodysplastic syndrome and deep Sweet syndrome
that responded quickly to treatment with systemic steroids is presented.

KEY WORDS: Sweet syndrome, myelodysplastic syndromes, neutrophilic,
dermatosis.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una mujer de 59 afios de edad que fue evaluada en el Ser-
vicio de Dermatologia por presentar tres nédulos eritemato-violaceos, dolorosos,
localizados en las extremidades inferiores. La paciente negaba episodios similares
previos. Como antecedentes personales, tenia hipotiroidismo y un sindrome mielo-
displasico que se encontraba en tratamiento con quimioterapia durante la hospita-
lizacion y estaba en protocolo para un trasplante de médula 6sea.
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FIGURA 1. A). Nodulo erite-
matoso de un cm de diametro,
doloroso a la palpacion, con
aumento de la temperatura
local, de bordes mal definidos
y localizado en el maléolo
interno del tobillo derecho. B).
Evolucion de la lesién después
del tratamiento con esteroides.

FIGURA 2. Tejido celular subcutaneo en el que se observa paniculitis mixta lobular y de los tabiques, con agregados de neutroéfilos en el
lobulillo graso; ademas, necrosis de adipocitos y tabiques con fibrosis. Hematoxilina y eosina, A) 4X, B) 10X y C) 40X.

En el examen fisico se observaban tres nédulos eri-
temato-violaceos de un centimetro de diametro, con
aumento local de la temperatura, dolorosos, de bordes
mal definidos y con eritema en la region adyacente, lo-
calizados en ambas piernas (FIGURA 1).

Con la impresién diagnostica de eritema nudoso e in-
filtracion leucémica en la piel, se practicé una biopsia
de piel de la lesion localizada en la regién posterior del
tercio superior de la pierna izquierda. En la biopsia con
tincién de hematoxilina y eosina se observo paniculitis
mixta neutrofilica, sin evidencia de infiltracién leucé-
mica (FIGURA 2).

Se descart6 infeccion por microorganismos tipicos
y atipicos como causa de la paniculitis, por medio de
la tincion de Ziehl-Neelsen y la modificada de Ziehl-
Neelsen. Con las caracteristicas clinicas y la histopa-
tologia, se hizo el diagndstico de sindrome subcu-
taneo de Sweet.

Se inici6 tratamiento con esteroides sistémicos a
dosis de 40 mg por dia por seis dias, con lo cual la
paciente presentd una mejoria significativa de las le-
siones previamente descritas y ausencia de nuevas
lesiones. Se inici6 la suspension progresiva de los es-
teroides, con tolerancia adecuada.

A pesar de la mejoria de las lesiones en piel con el
tratamiento, la paciente presenté un sindrome de lisis
tumoral con ruptura esplénica espontanea secundaria
a importante leucocitosis y hemorragia masiva del tallo
cerebral, lo cual caus6 su fallecimiento.

DISCUSION

El sindrome de Sweet, o dermatosis neutrofilica febril
aguda, se presenta en pacientes entre los 30 y los 60
afios de edad, como placas o papulas eritematosas,
dolorosas, no pruriginosas y con pseudovesiculas en
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la superficie en algunos casos, asociadas a sintomas
generales, como fiebre, artralgias y mialgias, y leuco-
citosis en los examenes de laboratorio. En 10 a 20 %
de los casos se asocia con neoplasias hematolbgicas
malignas, principalmente leucemia mieloide aguda y
sindromes mielodisplasicos. El sindrome de Sweet sub-
cutaneo o profundo es un tipo de paniculitis neutrofi-
lica infrecuente, de la cual se desconoce la incidencia
por los pocos casos reportados hasta el momento en la
literatura cientifica™2

El sindrome subcutaneo de Sweet asociado a neo-
plasias malignas hematoldgicas también se llama pa-
niculitis de tipo Sweet, paniculitis neutrofilica Sweet-
like, paniculitis neutrofilica febril aguda o paniculitis
neutrofilica asociada a sindrome mielodisplasico3. Se
define como la presencia de infiltrado neutrofilico de
forma exclusiva en el tejido celular subcutaneo en los
tabiques o lobulillar4. Algunos autores consideran que
este sindrome también se puede identificar por la in-
filtracion neutrofilica en la dermis y el tejido celular
subcutaneo, pero, en el presente caso no fue posible
establecer si el compromiso de esta zona fue un fen6-
meno primario o secundario®.

Tiene una leve predilecciébn por mujeres entre la
quinta y la sexta década de la vida. Se manifiesta como
nodulos multiples, eritematosos, en ocasiones dolo-
rosos, localizados en los miembros inferiores en la ma-
yoria de los casos, pero también, en los miembros supe-
riores o en la cara. No presentan ulceracion. Se asocian
con frecuencia a episodios febriles, pero no se correla-
cionan con cambios en los citoblastos o leucocitos en la
sangre periférica4.

En la histopatologia se observa infiltracién por neu-
trofilos del tejido celular subcutaneo en los tabiques
o lobulillar, siendo mas frecuente esta altima locali-
zacion; ademas, se puede encontrar leucocitoclasia,
pero sin vasculitis asociada. En algunos estudios se
ha encontrado que puede haber segmentacién nu-
clear anormal de los neutréfilos, con hipersegmen-
tacion o anomalia de tipo Pelger-Hiiet, pero, solo en
los pacientes con neoplasia hematologica maligna o
sindrome mielodisplasico asociado, y que estas altera-
ciones también se pueden presentar en los neutréfilos
de sangre periférica®.

Se debe hacer un diagnoéstico diferencial adecuado
con otras paniculitis neutrofilicas que también se
pueden presentar con mayor frecuencia en este sub-
grupo de pacientes, como la paniculitis infecciosa, el
eritema nudoso, la leucemia cutis o la reaccion “ide” o
dermatofitides (erupcion cutanea a distancia por hiper-
sensibilidad a una infeccion fangica)s.

En general, estos pacientes mejoran rapidamente con
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el tratamiento con esteroides orales, aunque también,
pueden tener un mal pronostico con recaidas e incluso
la muerte, por otras complicaciones, como en el pre-
sente caso que presentd un sindrome de lisis tumoral°.
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