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Introducéo: A sindrome de Sweet é uma dermatose neutrofilica que apresenta lesées cutGneas agudas
na forma de placas e nédulos eritemato edematosos. Outras alteragdes como febre, leucocitose periférica, artralgia,
mialgia, cefaléia, acometimento ocular, oral e de érgéos internos podem ocorrer. O obijetivo deste trabalho é discu-
tir o quadro clinico, critérios diagnésticos, abordagem investigativa e possiveis tratamentos para esta enfermidade.
Caso Clinico: Paciente, sexo feminino, 45 anos, branca, com sindrome de Sweet idiopdtica tratada com glicocorti-
cbides. Ao exame, apresentava placas eritematosas, edematosas com pseudovesiculag@o na face, tronco, membros
superiores e inferiores. O exame histopatolégico mostrou intenso edema, infiltrado de neutréfilos, leucocitoclasia e
extravasamento de hemdcias na derme superior. Discussé@o: A sindrome de Sweet pode estar relacionada ao uso de
medicamentos, gestacéo, inflamagées, infeccdes e malignidades. As neoplasias mais frequentemente associadas sdo
as hematolégicas, em especial a leucemia mieléide aguda. Apesar de os glicocorticdides serem tratamentos de elei-
¢Go na sindrome de Sweet, existem outras alternativas terapéuticas.

Sindrome de Sweet; Sindrome paraneopldsica; Dermatose neutrofilica.

SWEET'S SYNDROME - CASE REPORT AND REVIEW OF HOW TO
INVESTIGATE AND TREAT

Introduction: Sweet’s syndrome is a neutrophilic dermatosis with acute cutaneous lesions as erythematous
edematous plaques and nodules. Other alterations include fever, peripheral leukocytosis, arthralgia, myalgia, cepha-
lea and ophthalmic, oral cavity and internal organs involvement. The purpose of this article is to discuss the clinical
condition of the patient, as well as the diagnostic criteria, the approach used to investigate possible associated condi-
tions and the different forms of treatment. Case Report: It is about a 45-year old white woman with idiopathic Sweet’s
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syndrome treated with glucocorticoids. Physical examination revealed erythematous and edematous plaques with pseu-
dovesicular appearance on the face, trunk, upper and lower limbs. Histopathology revealed edema, dense neutrophilic
infiltrate, leukocytoclasia and extravasation of erythrocytes in the upper dermis. Discussion: Sweet’s syndrome it might
be related to the use of medication, pregnancy, inflammation, infection or malignancy. The most commonly associated
neoplasias consist of hematological malignancies, particularly acute myeloid leukemia. Although glucocorticoids cons-
titute the treatment of choice for Sweet’s syndrome, other therapeutic options exist.

Sweet syndrome; Paraneoplastic syndromes; Skin diseases.
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A sindrome de Sweet (SS), também conhecida como
dermatose neutrofilica febril aguda, foi primeiramente
descrita por Robert Douglas Sweet, em 1964'. Rara e
de etiologia desconhecida, caracteriza-se pelo apare-
cimento sUbito de pdpulas e placas elevadas e doloro-
sas que acometem principalmente extremidades, face,
térax e dorso'?. Pode estar associada a doencas in-
flamatérias, infecciosas e neopldsicas®. As manifesta-
¢des extracuténeas podem acometer mucosas ocular
e oral, ossos, sistema nervoso central, rins, inte§1inos,
figado, coragéo, pulmdes, misculos e baco*. E uma
doenca com distribui¢do mundial que acomete 7 a 8
mulheres para 1 homem. As mulheres parecem ser
mais acometidas pelas formas idiopdtica ou induzida
por fdrmacos®. Nos casos com neoplasia associada
ocorre distribuicdo igual entre os sexos. Nao ha pre-
dilecdo racial e seu pico de incidéncia ocorre entre
a quarta a sétima década de vida®¢. Atualmente esta
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afeccdo tem despertado grande atengéo, devido a sua
crescente associagdo com doengas malignas, contri-
buindo assim para o diagnéstico precoce destas.

Paciente do sexo feminino, 45 anos, branca, pro-
curou atendimento por lesées de pele dolorosas com
4 dias de evolugdo. Negava uso de medicamentos,
febre ou outros sintomas. Os exames apresentados
mostraram leucocitose com neutrofilia e velocidade
de hemossedimentacao (VHS) aumentada. Ao exame,
apresentava placas eritematosas, edematosas com
pseudovesiculag@o na face, tronco, membros supe-
riores e inferiores (Figs. 1, 2 e 3). Devido & hipétese
de SS, foi solicitada biépsia de pele e exames labo-
ratoriais. O exame histopatolégico mostrou intenso
edema, infiltrado de neutréfilos, leucocitoclasia e ex-
travasamento de hemdcias na derme superior (Fig. 4).
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Néo foram observadas alteragdes na epiderme ou
vasculite. Estes achados de dermatite neutrofilicas s@o
compativeis com SS. Foi iniciado prednisona 60mg/
dia durante 3 dias e apés reduzida a dose para 40m/
dia. Na revisdo apds 5 dias observou-se melhora
muito importante. Foi mantida a medicac@o por mais
9 dias. Apéds alguns dias sem usar a prednisona houve
recidiva de algumas lesdes. A prednisona foi reini-
ciada (40mg dia com reducdo gradual da dose para
completar mais 20 dias de uso) juntamente com col-
chicina (0,5mg de 8 em 8 horas). Apresentou melho-
ra importante, sendo a dose da colchicina reduzida
e apds 30 dias suspensa. No seguimento a pacien-
te permaneceu assintomdtica, sem apresentar novas
lesdes. Os exames complementares foram normais
(exame qualitativo de urina, transaminases, teste de

gravidez, sorologias para hepatites e HIV, radiografia
de térax, ecografia maméria e transvaginal, endos-
copia digestiva alta e colonoscopia). O hemograma
e VHS foram repetidos, mostrando valores dentro da
normalidade.

Apesar da descri¢do original ser atribuida ao Dr. Ro-
bert Douglas Sweet, os seus critérios diagnésticos foram
propostos por Su e Liu em 1986 e posteriormente re-
visados e modificados por Von den Driesch em 1994,
Foram baseados nos achados clinicos, na histologia e
nos exames laboratoriais. A doenga é definida pela
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presenca de dois critérios maiores - aparecimento
abrupto de placas ou nédulos eritematosos e dolorosos
e infiltracdo dérmica neutrofilica sem sinal de vascu-
lite - e de pelos menos dois critérios menores dentre
os seguintes: febre acima de 382C; infeccdo do trato
respiratério ou do trato gastrointestinal anterior ao qua-
dro ou associag@o com vacinagdo, doenca inflamaté-
ria, neoplasias ou gestagdo; presenca dos seguintes
achados laboratoriais (trés dos quatro): VHS acima de
20mm; proteina C reativa positiva; contagem de leu-
cécitos acima de 8.000; mais de 70% de neutréfilos no
hemograma e excelente resposta ao tratamento com
corticoides ou iodeto de potdssio’?.

Alguns autores distinguem cinco formas de SS: idio-
pética ou cldssica que contempla dois tercos dos casos,
parainflamatéria, paraneopldsica, medicamentosa e
(2%), enquanto outros (a maioria) englobam as formas
parainflamatéria e gravidica na idiopdtica®'°.

A variante cldssica ou idiopdtica afeta mais mulhe-
res, sendo que o episddio inicial ocorre entre os 30 a
50 anos de idade. Quando associada & malignidade,
afeta igualmente homens e mulheres. Os casos pedié-
tricos representam apenas 8% do total, afetando igual-
mente ambos os sexos''.

As lesées cutéineas tipicas sdo pdpulas ou nédu-
los eritematosos, edematosos, amolecidos, dolorosos
e agudos, com tendéncia ao coalescimento, adqui-
rindo uma forma de placas irregulares, bem delimi-
tadas, que medem de 5mm a 12cm. A superficie das
lesdes é irregular, tendo sido comparada a um “relevo
de montanhas”. Podem ter aparéncia pseudovesiculo-
sa (secundéria ao edema pronunciado na derme su-
perior) e localizam-se principalmente nas extremidades
superiores, face e pescogo de maneira assimétrica*'2.
As lesdes da paciente foram caracteristicas da SS pela
localizacdo, aspecto, sintomatologia e achados histo-
patolégicos.

A doenga tem caréter agudo com prédromos (esta-
do gripal) e um leque de manifestacdes extracuténeas
gue incluem cefaléia, artralgia, artrite, mialgia, con-
juntivite, episclerite, Glceras orais e genitais, bem como
pode atingir qualquer érgéo, havendo casos descritos
de envolvimento intestinal, pulmonar, renal, cardiaco,
vascular, hepdtico, esplénico, pancredtico, ésseo, mus-
cular, articular, linfonodal, ocular e até mesmo do siste-
ma nervo central (SNC). Geralmente febre e leucocitose
acompanham as lesées cut@neas sugerindo inicialmen-
te um processo séptico, mas os antibibticos pouco in-
fluenciam o curso da doenca. A pronta resolucéo frente
aos glicocorticoides sistémicos constitui dado caracte-
ristico*>:13,
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A histopatologia é caracterizada por infilirado neu-
trofilico dérmico denso e difuso na derme. O infilirado
pode ser perivascular com leucocitoclasia e fragmenta-
¢Go dos niucleos dos neutréfilos, mas ndo hé vasculite
verdadeira. Ocasionalmente a epiderme apresenta es-
pongiose. O edema na derme pode ser intenso®''.

Achados laboratoriais sugestivos incluem leucocito-
se periférica com neutrofilia e elevacdo do VHS ou da
proteina C-reativa. Particularmente, nos casos em que
a SS esté associada & malignidade, leucopenia, anemia
e trombocitopenia tém sido relatadas*''.

O diagnéstico diferencial é feito principalmente com
eritema nodoso, eritema multiforme, eritema elevatum
diutimum, farmacodermia, vasculite leucocitocldstica e
granuloma eosinofilico facial*'4.

A SS estd relacionada a neoplasias em 20% dos
casos, sendo que 85% destes estdo associados a trans-
tornos hematolégicos e 15%, a tumores sélidos. Em
relacdo as neoplasias hematolégicas, é mais frequen-
temente observada a leucemia mieloide aguda; quanto
aos tumores sélidos, 2/3 correspondem a carcinomas
do trato geniturindrio, sendo relatados também car-
cinomas de mama e do trato gastrointestinal®”1":15,
Certas peculiaridades sdo atribuidas & forma paraneo-
pldsica. Diferente da idiopdtica, ndo tem predilecdo por
sexo e as lesdes cuténeas sGo mais graves, fendem a
ser vesiculosas, bolhosas ou mesmo necréticas e ulce-
rativas. O envolvimento extracutdneo e a auséncia de
neutrofilia ocorrem em mais da metade dos casos, |& as
recorréncias clinicas séo mais frequentes e concomitan-
tes com as recidivas tumorais*81°,

Muitas vezes, a sindrome pode ser precedida por uma
infecg@o de vias aéreas superiores (streptocéccica), mais
comum, ou do trato gastrointestinal (salmonelose e yer-
siniose). Outros agentes infecciosos menos freqientes,
porém jé citados, incluem: Staphylococcus, micocabtérias,
citomegalovirus, HIV, virus da hepatite A, B e C e vacina-
¢bo. J& foi descrita a associagdo da SS com doenga in-
flamatéria intestinal, doenga de Behget, eritema nodoso,
artrite reumatéide, sarcoidose, policondrite recalcitrante,
doenca de Graves, tireoidite de Hashimoto®''.

Hd relatos de SS como um efeito colateral do uso
de drogas, como o é4cido retinéico, sulfametoxazol-tri-
metoprim, radiocontraste, dipirona, hidralazina, furo-
semida, litio, minociclina, quinolonas, carbamazepina,
anticoncepcionais, diclofenaco, diazepam e fator esti-
mulador de colénias de granulécitos (G-CSF), sendo
este Ultimo o agente mais comumente associado na SS
induzida por fdrmaco. Nesse grupo hé uma maior pre-
dilecdo pelo sexo feminino e o acometimento do tronco
e dorso é mais frequente®®.
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A paciente aqui descrita preenche os critérios
diagnésticos. O quadro clinico e histopatolégico sé@o
compativeis com os critérios maiores, e os achados la-
boratoriais (neutrofilia, VHS elevado) e excelente res-
posta terapéutica ao glicocorticéide, com os menores.
A paciente ndo apresentou febre, lembrando que este
achado nem sempre estd presente.

Na investigacdo de possivel condigdo associada,
recomenda-se anamnese minuciosa, incluindo questio-
namento sobre o uso de medicamentos, infecgéo pré-
via, sinfomas que podem estar associados a neoplasias
ou manifestacdes extracutneas. O exame fisico deve
ser completo. Avaliacdo laboratorial deve ser feita com
hemograma completo, VHS, teste de gravidez (para
mulheres em idade fértil), exame qualitativo de urina
e enzimas hepdticas'®'”. Outros exames complemen-
tares devem ser solicitados conforme suspeita clinica'®.
No caso da paciente optamos por realizar exames de
imagem para avaliar possibilidade de neoplasia, além
de manter o acompanhamento periédico mesmo apds
resolugdo das lesdes. O seguimento dos pacientes é re-
comendado porque a SS pode preceder o diagnéstico
de malignidade em meses a anos'®.

A patogénese permanece incompletamente conhe-
cida. A associag@o com infecgdes, doencas autoimu-
nes, neoplasias e medicagdes sugere uma reacdo de
hipersensibilidade. As citoquinas parecem ter um papel
etiolégico importante no desenvolvimento das lesées e
dos sintomas da SS. Fator estimulador da colénia de
granulécitos, fator estimulador da colénia de macréfa-
gos, interferon-gama, interleucina-1, interleucina-3, in-
terleucina-6, interleucina-8 sé@o potenciais canditadas.
A falta de regulacdo das citocinas é uma das teorias
patogénicas da SS. Um desequilibrio da secrecdo de
citocinas pelas células T helper tem sido implicado, que
poderia levar & ativagdo de neutréfilos e liberagao de
metabdlitos toxicosé 1%,

A resolucdo do SS dependeré do tratamento da
patologia subjacente, se identificada, ou da desconti-
nuacdo do medicamento que o desencadeou. Se idio-
pdtico, a remisséo das lesdes cuténeas poderd ocorrer,
sem fratamento, em algumas semanas ou meses, sem
cicatriz>",

A corticoterapia sistémica é considerada o trata-
mento padrdo-ouro para a SS: prednisona ou pred-
nisolona na dose inicial de 0,5-1,5mg/kg/dia, com
reducdo gradual em duas a quatro semanas. A respos-
ta é excelente, com rdpida remisséo tanto dos sintomas
cutdneos como dos extracutdneos. Outras op¢des, con-
sideradas como de primeira linha por alguns autores
s@o o iodeto de potdssio em comprimidos (900mg/dia)
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e a colchicina (1.5mg/dia). Terapias sistémicas de se-
gunda linha incluem a indometacina (50-150mg/dia),
clofazimina (100-200mg/dia), dapsona (100-200mg/
dia) e ciclosporina (2-4mg/Kg dia). As lesées localiza-
das podem ser manejadas com corticéides tépicos de
alta poténcia ou intralesionais®''"'3. No caso relatado,
a suspenséo precoce do corticéide sistémico levou &
recidiva das lesées, que posteriormente apresentaram
melhora com a reintrodugéo da medicacéo e introdu-
¢Go da colchicina.

A doenca pode apresentar recorréncias tanto nos
pacientes tratados como nos que tiveram remisséo
esponténea. Em pacientes com SS associada a doen-
cas malignas, as recidivas séo mais comuns e podem
ser um sinal inicial de recorréncia da enfermidade de
base> 1.

E importante que os médicos em geral e os derma-
tologistas em particular saibam diagnosticar, investigar
e tratar os pacientes com SS.
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