
RESUMEN:

Antecedentes: El síndrome de Sweet es una reacción alérgica inmunitaria poco frecuente que se presenta con pirexia
aguda, leucocitosis y lesiones cutáneas eritematosas con densa infiltración dérmica neutrofílica. El SS se observa como
reacción adversa a algunos fármacos, infecciones microbianas, enfermedades inflamatorias y autoinmunes como la
enfermedad inflamatoria intestinal, el lupus eritematoso sistémico, la artritis reumatoide, el síndrome de Sjögren , la
tiroiditis de Hashimoto y la dermatomiositis , y se asocia con ciertas neoplasias mieloproliferativas o hematológicas .

Resultados: Una mujer de 43 años acudió al hospital con fiebre alta y placas y nódulos eritematosos y purulentos en cara,
cuello, hombros y extremidades, tras tomar 480 mg de cotrimoxazol dos veces al día durante 12 días por una infección
urinaria. El diagnóstico de síndrome de Sweet se basó en los resultados de la biopsia, que mostró un infiltrado neutrofílico
predominante, y en las pruebas de laboratorio pertinentes. El tratamiento incluyó prednisona oral y los síntomas
remitieron en 2 meses.

Conclusión: Dado que aún se desconoce la etiología precisa del síndrome de Sweet, es necesario realizar un esfuerzo
enérgico para explorar su etiología y así mejorar su diagnóstico y tratamiento. Estrategias terapéuticas innovadoras y
eficaces, como la terapia dirigida, podrían ser beneficiosas para estos pacientes.
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FIG. 1: SÍNDROME DULCE INDUCIDO POR COTRIMOXAZOL
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TRASFONDO:

El síndrome de Sweet (SS), también llamado dermatosis
neutrofílica febril aguda, es un trastorno dermatológico
inflamatorio poco frecuente con síntomas típicos como
la aparición rápida de lesiones neutrofílicas cutáneas
dolorosas, sensibles, rojas, inflamadas y dolorosas, que
erupcionan principalmente en la dermis superior de la
piel de la cara, brazos, cuello, cabeza y tronco, junto con
fiebre y leucocitosis de aparición rápida ( 1). El Dr. Robert
Douglas Sweet fue el primero en describir esta afección
inflamatoria en 1964, de ahí su nombre. El síndrome de
Sweet inducido por cotrimoxazol se describió por
primera vez en 1986 (2) .

El SS es un trastorno autoinmune, una forma de
hipersensibilidad que se desarrolla en respuesta a
antígenos como bacterias, virus, tumores o incluso
algunos fármacos, lo que inicia una cascada de liberación
de citocinas. La exacerbación de las lesiones con la
exposición a la luz solar ( fotoinducción ) y la aparición de
nuevas lesiones cutáneas típicas en piel por lo demás
sana (fenómeno de Koebner) pueden ser la causa de las
lesiones cutáneas locales en el SS (3). La radiación
ultravioleta B, proinflamatoria, puede reclutar y activar
más neutrófilos, junto con una mayor liberación de TNF-
α e interleucina-8 (IL-8) (4-6).
Hasta la fecha, solo se han informado unos pocos casos
de SS y generalmente tiene predilección por las mujeres,
con una proporción mujeres-hombres de 4 a 1 (7).

PRESENTACIÓN DEL CASO:

Una mujer de 43 años de edad, se presentó al
departamento ambulatorio de Dermatología con fiebre
alta y placas y nódulos eritematosos llenos de pus en
cara, cuello, hombros y extremidades, después de tomar
comprimidos de cotrimoxazol 480 mg dos veces al día 

durante 12 días para una infección del tracto urinario. La
biopsia de piel y las pruebas de laboratorio arrojaron un
diagnóstico de síndrome de Sweet . Los reactantes de
fase aguda-proteína C reactiva, neutrófilos periféricos,
recuento de leucocitos, velocidad de sedimentación
globular (VSG) estaban elevados. El informe de la biopsia
reveló un infiltrado neutrofílico denso y difuso en la
dermis con edema en la dermis papilar. El fármaco
causante se suspendió inmediatamente ( desexposición
). Fue tratada con prednisona oral 40 mg al día durante 2
semanas seguidas de una reducción gradual de la dosis
hasta la cuarta semana, antipruriginoso tópico. En 2
meses sus síntomas se resolvieron. No se realizó una
nueva exposición . Según la escala de evaluación de
causalidad de RAM de la OMS, se determinó que este SS
inducido por cotrimoxazol era un caso probable (Fig. 1).

DISCUSIÓN:

El síndrome de Sweet se clasifica en tres grupos más:

El síndrome de Sweet clásico (CISS), idiopático, puede
observarse en afecciones como infecciones de las vías
respiratorias superiores, infecciones gastrointestinales o
embarazo (primer o segundo trimestre) ( 8–9).

Síndrome de Sweet asociado a neoplasias malignas
(MASS): se observa en cánceres específicos como la
leucemia mieloide aguda (LMA ) ( 10).

Síndrome de Sweet inducido por fármacos (SDI): se
presenta con fármacos como cotrimoxazol , minociclina,
abacavir , furosemida, hidralazina, ibuprofeno, tretinoína
o ácido transretinoico (ATRA), así como con fármacos
que estimulan la producción de G-CSF (factor
estimulante de colonias de granulocitos). El SDI se
presenta tras la exposición al fármaco causante, así como 

FIG. 2: REEPITELIZACIÓN COMPLETA DESPUÉS DEL TRATAMIENTO
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tras una reexposición, y tras la suspensión del fármaco,
se resuelve con o sin el uso de esteroides (1).
Se dice que la patogénesis del SS es multifactorial. Los
niveles endógenos de G-CSF se elevaron en múltiples
casos de SS, con elevaciones en las concentraciones
séricas que se correlacionan con la gravedad clínica de la
enfermedad. El factor de crecimiento, G-CSF estimula la
proliferación, diferenciación y maduración de los
leucocitos que luego se adhieren a la dermis superior de
la piel (11-12 ). El uso exógeno de G-CSF puede
intensificar el papel causal del G-CSF en SS aún más
como se ve en SS inducido por fármacos. Las citocinas
interleucina IL-17, IL-1b están involucradas en SS y el
inflamasoma puede ser activado. Informes de raras
manifestaciones extracutáneas que involucran el sistema
nervioso central, órganos internos, sistema
musculoesquelético , también se observan
manifestaciones oftálmicas como ulceración corneal,
presión intraocular (PIO) elevada ( 13-15). La recaída
puede ocurrir en alrededor del 30-50% de las personas
con SS, especialmente en casos de malignidad. Se ha
descubierto que el SS es más común en mujeres de
entre 30 y 50 años y el marcador genético asociado es el
HLA-B54 (7).

CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DEL SÍNDROME DE SWEET
INDUCIDO POR MEDICAMENTOS (16):
Aparición repentina de placas o nódulos eritematosos,
dolorosos y sensibles, distribuidos asimétricamente.
El rasgo histopatológico distintivo es el denso infiltrado
neutrofílico en la dermis. Se observan restos nucleares
leucocitoclásticos en el intersticio, y es frecuente el
edema dérmico papilar .
Éstos son los dos hallazgos más significativos en SS.
Fiebre: temperatura superior a 38 °C (100 °F).
Asociación temporal establecida entre la ingesta del
fármaco (causa) y la presentación clínica (efecto), o
recurrencia después de una nueva exposición .
Retirada positiva: resolución temporal de las lesiones tras
la retirada del fármaco o el tratamiento con
corticosteroides sistémicos
Los criterios menores deben incluir al menos dos de los
cuatro siguientes:
La vacunación, posterior a una infección del tracto
respiratorio superior o gastrointestinal, a menudo
precede al SS y puede estar asociada con el embarazo,
cualquier enfermedad inflamatoria o ciertas neoplasias
malignas.
La respuesta del paciente al tratamiento con
corticosteroides sistémicos es excelente.

Valores de laboratorio anormales en el momento de la
presentación (tres de cuatro de los siguientes):
Velocidad de sedimentación globular > 20 mm/h
Proteína C reactiva positiva.
>8.000 leucocitos por microlitro
>70% neutrófilos
La biopsia de piel puede enviarse al laboratorio para una
evaluación más exhaustiva y confirmación final tras un
examen clínico. Los densos infiltrados inflamatorios en la
dermis superficial muestran polimorfonucleocitos y
linfocitos, y el edema de las papilas dérmicas es notable
(17) (Fig. 2-B).
 
TRATAMIENTO:

Categóricamente, si el SS no está cayendo bajo CISS o
MASS, autolimitado y la respuesta al tratamiento con
esteroides es notable. Tratar la causa subyacente puede
resolver los síntomas. En el SS inducido por fármacos, la
identificación y eliminación oportuna del agente ofensivo
es beneficiosa, pero debe tratarse con la terapia de
esteroides estándar de oro sistémicamente. El curso de
prednisona oral se inicia durante 2 a 4 semanas con una
reducción gradual de la dosis. Para comenzar, se
administra una dosis diaria de 40-60 mg. Las inyecciones
de esteroides intralesionales y los corticosteroides
tópicos pueden ser útiles si las lesiones son limitadas (Fig.
2-A). En el SS recurrente después de la disminución
gradual de esteroides, se probaron muchos
medicamentos ahorradores de esteroides como yoduro
de potasio, colchicina, dapsona, isotretinoína ,
metotrexato, doxiciclina, indometacina, clorambucilo y
ciclosporina y se encontraron eficaces. Asegúrese el
cumplimiento del paciente y evite las interacciones
medicamentosas durante el tratamiento del paciente
con SS (7, 18, 19, 20).

CONCLUSIONES:

El SS es una enfermedad inflamatoria rara de dermatosis
reactiva con síntomas desconocidos. La etiopatogenia es
común y responde a esteroides . Con un diagnóstico
oportuno y una intervención médica adecuada, las
lesiones de SS se resuelven sin dejar cicatriz. El síndrome
de Sweet (DIS) se asoció con mayor frecuencia a la
administración de G-CSF. El descubrimiento
revolucionario de las vías inmunomediadas asociadas
con el síndrome de Sweet podría tener implicaciones
adicionales para el esclarecimiento de otros trastornos 
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autoinmunes. Las terapias dirigidas a la interleucina IL-
17, IL-1b y el inflamasoma activado , así como la aféresis
de adsorción de granulocitos y monocitos, podrían
utilizarse como nuevos enfoques en el manejo del SS en
el futuro (1). Es fundamental aumentar la concienciación
sobre el SS y el DISS entre los médicos. Los hematólogos
u oncólogos deben considerar la posibilidad de incluir el
síndrome de Sweet en el diagnóstico diferencial de
pacientes con fiebre y lesiones cutáneas abruptas.

ABREVIATURAS

SS - Síndrome de Sweet
IL-Interleucina
VSG - velocidad de sedimentación globular
CISS - Síndrome de Sweet clásico
MASS – Neoplasias malignas asociadas al síndrome de
Sweet
DISS - Síndrome de Sweet inducido por fármacos
ATRA - Ácido retinoico todo-trans
G-CSF - factor estimulante de colonias de granulocitos
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