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RELATO DE CASO

Sindrome de Sweet: Relato de caso
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RESUMO

Introducéo: Sindrome de Sweet (SS) caracteriza-se
por lesBes cutaneas papulo-nodulares, dolorosas e
eritematosas. Localizam-se principalmente nas
extremidades superiores, face e pescogo. Pode estar
associada a febre, leucocitose com neutrofilia,
artralgia, mialgia e cefaléia. Objetivos:Relatar um
caso de SS e dessaforma, dertar aclasse médicasobre
suaimportancia. Relato de Caso: G.M.F.,, masculino,
42 anos, com queixa de febre, mialgia, cefaléia e
artralgia. Ao exame, apresentava placas eritematosas
no tronco, membros superiores e inferiores.Achados
laboratoriais sugestivos de SS foram encontrados:
leucocitose periférica com neutrofilia, elevacéo da
vel ocidade de sedimentag@o eritrocitériae daproteina
C-reativa.O exame histopatol6gico apresentou
epiderme sem alteragdes, com infiltrado inflamatdrio
linfocitario perivascular com numerosos neutréfilos
naderme. Conclusdes: O paciente apresentou critérios
suficientes para o diagnoéstico de SS. Além disso,
varios diagndsticos diferenciais e patologias
geralmente associadas a SSforam investigadas, porém
nada mais foi confirmado.

Descritores: Sindrome de Sweet, Neutrofilos,
Vasculite Leucocitocl astica.

ABSTRACT

Introduction: Sweet’ssyndrome (SS) ischaracterized
by papular-nodular, painful, erythematous skin
lesions. They are located mainly in the upper, face
and neck ends. May be associated with fever,
neutrophilic leukocytosis, arthralgia, myalgia and
headache.Obj ectives: To report acase of SSand thus
alert the medical community about its importance.
CaseReport: GM.F.,, male, aged 42, complaining of
fever, myalgia, headache and arthralgia. Physical
examination revealed erythematous plagues on the
trunk, upper and lower limbs. Laboratory findings
suggestive of SS were found: peripheral neutrophil
leukocytosis (WBC: 13.110/uL and neutéfilos:
11.930/uL), elevated erythrocyte sedimentation rate
(100 mm) and C-reactive protein (6.29 mg/ dL).
Histopathological examination showed no skin
changeswith perivascular lymphocyticinflammatory
infiltrate with numerous neutrophils in the dermis.
Conclusions: The patient had two mgjor criteriaand
at least five minors. In addition, several differential
diagnoses and pathol ogies usually associated with SS
were investigated, but nothing was confirmed.

Descriptors: Sweet syndrome, neutrophils,
leukocytoclastic vasculitis.
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Introducéo

Também denominada dermatose neutrofilica
agudafebril, asindrome de Sweet (SS) é caracterizada
por uma variedade de sintomas, achados clinicos e
histol6gicos que incluem febre, neutrofilia, lesdes
cutaneas eritematosas e dolorosas, infiltrado
neutrofilico difuso naderme, erepostarépidaaterapia
com corticoesteréides'.

A Sindrome de Sweet caracteriza-se por lesdes
cutaneas papulo-nodulares, dolorosas e eritematosas
com aspecto de pseudovesiculagdo, secundaria ao
edema pronunciado na derme superior. Localizam-se
principalmente nas extremidades superiores, face e
pescoco, de forma assimétrica®. Com a evolucéo da
les8o, pode ocorrer um clareamento central, dando &
lesdo um padr&o anular semelhante ao eritema
multiforme3. Esta sindrome também pode se
apresentar como uma dermatose pustulosa,
caracterizada por pustul as sobre base eritematosa ou
como pustulas no topo das papul as*

Quanto aepidemiologia, Cohen et a. apontaram
uma preval énciadaforma paraneopl asicaem homens
e mulheres na proporgéo de 1:1, diferentemente do
gue ocorre na forma classica; assim, os homens,
guando acometidos, correm maior risco de apresentar
umaneoplasiaassociada. A doenca pode aparecer em
gualquer idade, mas o pico de incidéncia costuma ser
da quarta a sétima décadas de vide®.

A patogénese permanece incompletamente
conhecida. A associacdo com infeccOes, doencas
autoimunes, neoplasias e medicacfes sugere uma
reacdo de hipersensibilidade. Autoanticorpos
circulantes, citoquinas, dentrécitos dérmicos,
sorotipos do HLA, complexos imunes e mecanismos
leucotéticos tém sido sugeridos como fatores que
contribuem para patogénese desta sindrome®. Muitas
vezes, a sindrome pode estar associada a doenca
inflamatéria intestinal ou gestagao’.

As manifestacdes extracutaneas incluem
sintomas constitucionais como febre, mal-estar geral,
dor difusa, artralgia e mialgia. A febre, geralmente
acima de 38°C, € o sina mais comum, podendo
preceder as lesdes ou ocorrer simultaneamente’. No
entanto, adermatose neutrofilicapode atingir qual quer
0rgéo, havendo casos descritos de envolvimento oral,
intestinal, pulmonar, renal, cardiaco, vascular,
hepético, esplénico, pancreético, 6sseo, muscular,
articular, linfonodal, ocular e até mesmo do sistema
nervo central (SNC)3°,

O comprometimento da mucosa oral,
manifestando-se como lesdes ulceradas, € mais
frequente nos casos associados a doencas
hematoldgicas. Artralgia ou artrite ocorre em 33% a
62% dos casos, geralmente com envolvimento
assimétrico oligo ou poliarticular das extremidades
superiores ou inferiores 101,

Diversas condicfes tém sido associadas a
sindrome de Sweet. Aproximadamente 10 a 20% dos
casos estdo relacionados a neoplasias'?, geralmente
uma desordem hematolégica®. Malignidades
hematol 6gicas correspondem amais de 85% dos casos,
sendo a leucemia mieléide aguda (LMA) a mais
frequente*.Os tumores sblidos mais comuns sao 0s
carcinomas do trato genito-urinério, de mama e do
trato gastro-intestinal®.

Buck et al. encontraram prevaléncias
semelhantes de SS em pacientes com LMA e
sindromes mielodisplasicas®®. A SS pode preceder a
doenca de base ou ocorrer concomitantemente e, de
acordo com alguns autores, é fator de mau
prognastico’.

A doenca é definida pela presenca de dois
critériosmaiores: inicio abrupto de nddul os ou placas
eritematosas e dolorosas associado a evidéncia
histopatoldgica de denso infiltrado neutrofilico na
derme sem vasculite leucocitocléastica; e de pelos
menos dois critérios menores. febre acima de 38°C;
infeccdo do trato respiratério ou do trato
gastrointestinal anterior ao quadro, doenca
inflamatdria, neoplasias ou gestacdo; presenca dos
seguintes achados laboratoriais (trés dos quatro):
velocidade de hemossedimentacédo (VHS) acima de
20 mm; proteina C reativa positiva; contagem de
leucdcitos acimade 8.000; maisde 70% de neutrofilos
no hemograma e excel ente resposta ao tratamento com
corticoides'®.

Achados|aboratoriais sugestivos de SSincluem
leucocitose periférica com neutrofilia e elevacdo da
vel ocidade de sedimentacdo eritrocitériaou daproteina
C-reativa. Particularmente, nos casos em que a
sindrome de Sweet esta associada a malignidade,
leucopenia, anemia e trombocitopenia tém sido
relatadas.™

A histopatologia é caracterizada por infiltrado
neutrofilico dérmico denso e difuso na derme. O
infiltrado pode ser perivascular com leucocitoclasiae
fragmentacdo dos nucleos dos neutrofilos, mas ndo
havasculite verdadeirat®.Ocasional mente a epiderme
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apresenta espongiose, ocorrendo a formacgéo de
vesicul as subepidérmicas quando o edema éintenso'®.

O diagndstico diferencial inclui doencas
inflamatérias (linfangite, paniculite, pioderma
gangrenoso e tromboflebite) infecciosas (sepse
bacteriana, celulite, erisipela, infeccdo herpessimples,
hanseniase, esporotricose, sifilis, tuberculose, infecgdo
virus varicela-zoster e exantema viral), neoplasias
(cloroma, leucemiacutis, linfoma, tumor metastatico),
eritemasreativos (eritemamultiforme, eritemanodoso
e urticéria), vasculite (eritema elevatumdiuntinum,
vasculite leucocitoclastica e poliarterite nodosa),
outras doencas dermatoldgicas (acne, eritema acral,
farmacodermia, xantomas eruptivos, granulomafacial
eha ogenoderma) e outras doencas sistémicas (doenca
de Behget, sindrome bypassintestinal, dermatomiosite,
lupus eritematoso, erupcédo pustular da colite
ulcerativa, febre familial do Mediterraneo e erupcéo
vesicular associada a doenca hepataobiliar)*.

Em lesBes localizadas, pode-se utilizar
corticoesterdides topicos de alta poténcia ou
corticoesteroide intralesional“. Corticoesteroides
sistémicos sdo o tratamento de escolha paraamaioria
dos casos. ManifestacBes cutaneas e extracutaneas
tendem a melhorar nas primeiras 72 horas do inicio
daterapia™.

A corticoterapia sistémica € considerada o
tratamento padrdo-ouro para a SS: prednisona ou
prednisolonanadoseinicial de0,5-1,5mg/kg/dia, com
reducdo gradual em duas aquatro semanas. A resposta
€ excelente, com rapida remissao tanto dos sintomas
cutaneos como dos extracutaneos®.

Pode ocorrer recorréncia da sindrome e a
duracdo do periodo de remissdo é variavel.
Ressurgimento das lesBes em casos associados a
malignidade pode indicar recidiva da neoplasia*

Objetivos

O objetivo deste trabalho é relatar um caso de
Sindrome de Sweet e dessa forma, aertar a classe
médi ca sobre suaimportancia, umavez que afaltade
conhecimento sobre esse patologia pode resultar em
diagnostico erréneo e condutaterapéuti cainadequada.

Descricdes

G.M.F.,, masculino, 42 anos, deu entrada no
Centro de Referéncia da Dengue no municipio de
Camposdos Goytacazes, com queixadefebre, mialgia,
cefaléiae artralgia

Ao exame fisico: Lucido, mucosas
normocoradas e hidratadas, anictérico, eupnéico,
afebril ao toque; Aparelho Cardiovascular: Ritmo
Cardiaco Regular em 2 tempos, com Bulhas
Normofonéticas sem sopro, Pressdo Arterial: 130X 90
mmHg, Frequéncia Cardiaca: 76 bpm; Aparelho
Respiratorio: MV audivel bilateralmente sem Ruidos
Adventicios, Frequéncia Respiratéria: 20 ipm;
Abdbémen: flacido, doloroso a palpacdo em regido
epigastrica e hipocdndrio direito, peristalse presente;
Membros Inferiroes: sem edema. Apresentava placas
eritematosas no tronco, membros superiores e
inferiores (Fi

Figura 1 - Papulas eritematosas bem delimitadas com aspecto
de pseudo-vesiculagéo em membro superior.

A pacientefoi internadano Hospital Plantadores
de Cana para investigacdo diagndstica. Dentre os
exames laboratoriais solicitados, alguns achados
sugestivos de SS foram encontrados: leucocitose
periférica com neutrofilia (leucocitos: 13.110/uL e
neutofilos: 11.930/uL), elevacdo da velocidade de
sedimentacao eritrocitaria (100 mm) e da proteina C-
reativa (6.29 mg/dL).

Paraconfirmacéo diagnésticafoi realizadauma
bi6psiadapele com alesdo e o exame histopatol 6gico
apresentou epiderme sem alteracbes, com infiltrado
inflamatorio linfocitério perivascular com numerosos
neutréfilos na derme (Fiqura 2).

Figura 2 - Infiltrado inflamatério linfocitario perivascular com
numerosos neutréfilos na derme.
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Conclusdes patologias geralmente associadas a SS foram
O paciente apresentou critérios investigadas, porém nada mais foi confirmado.

suficientes para o diagnostico de SS. Além O paciente ainda se encontra em tratamento,

disso, varios diagnésticos diferenciais e com 6timos resultados.
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