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1. INTRODUCAO

A Sindrome de Sweet ou dermatose neutrofilica febril aguda, é uma
doenca incomum, descrita inicialmente por Robert Douglas Sweet em 1964. Em
sua descricdo originai, caracterizava-se por quatro manifestacdes: 1.
Aparecimento subito de placas eritematosas dolorosas, geralmente em face,
regido cervical e membros, 2. Febre, 3. Leucocitose com neutrofilia, 4.
Infiltrado neutrofilico intenso em derme sem a presenca de Vascuhte

A Sindrome de Sweet encontra-se atualmente classificada dentro do
grupo das dermatoses neutrofilicas, um grupo de doencas com histopatologia,
etiopatogenia e tratamento semelhantes.

Atualmente hd preferéncia pelo uso do epdnimo, tendo em vista a
inconstancia da febre e leucocitose nos casos posteriormente diagnosticados,
bem como, a presenca de outros sinais € sintomas, como artralgias, artrite,
conjuntivite e aftas orais. Esta Sindrome tem sido descrita na literatura em
associacdo com doéngas infecciosas, sobretudo infeccdes de vias aéreas
superiores, neoplasias, principalmente hematologicas,doengas auto-imunes, uso
de determinadas drogas, gravidez, trauma, venopuncao e luz.

A Sindrome de Sweet geralmente ocorre em mulheres com idade entre 30 e
60 anos, havendo entretanto relatos de ocorréncia em homens e criancas. Hé
predominio no Japﬁo, onde encontram-se aproximadamente 50% dos casos

descritos na literatura.



Com o objetivo de facilitar o diagnéstico, bem como evitar erros no
mesmo, Liu e Su, propuseram em 1986, a institui¢do de critérios diagndsticos
para a doenca.

A questdo da Sindrome de Sweet ser uma doenca isolada, com
caracteristicas proprias, uma variante de dermatoses afins ou um fendmeno
reacional a diversos estimulos, ainda € uma questdao controversa, € necessita de

maiores esclarecimentos.



2. OBJETIVOS

1. Relatar um caso de Sindrome de Sweet, diagnosticado e tratado pelo Servigo

de Dermatologia do Hospital Universitario - Universidade Federal de Santa

Catarina (HU-UFSC);

2. Realizar revisdo da literatura a respeito do assunto, quanto ao histdrico,

epidemiologia, etiopatogenia, quadro clinico, diagndstico e tratamento.



3. RELATO DE CASO

AZA, 45 anos, feminina, natural e procedente de Florianépolis, procurou o
Servico de Dermatologia do HU - UFSC em 07/98, devido méculas cutineas
eritematosas dolorosas e artralgia intensa. A paciente refere que
aproximadamente 3 semanas apds um episédio de sinusite aguda, tratada com
sulfametoxazol e trimetoprim, iniciou com madculas cutineas eritematosas em
membros e dorso, de aparecimento siibito, dolorosas, acompanhadas de febre de
39°C e artralgia intensa em punhos, tornozelos e joelhos. |

Ao exame dermatoldgico, observavam-se em regido anterior da coxa
(Figura 1) e posterior da perna (Figura 2) direita, braco esquerdo e dorso, placas
infiltradas eritematosas, arredondadas, bem delimitadas, com pseudo-
vesiculagdes na periferia, e didmetro variando entre 1 € 9 cm. Algumas lesdes
apresentavam reducdo central da tonalidade (Figura 1), resultando em
morfologia anular. Em dorso apresentava lesdo tnica de dimensdo menor. As

lesGes eram dolorosas a palpacdo superficial.



10

Com os exames complementares e histopatolégico, abaixo relacionados

(Tabela I), confirmou-se o diagnéstico de Sindrome de Sweet.

Tabela I. Exames Complementares da paciente relatada

Hemograma Resultados
Hemoglobina (g/dl) 11,9

Leucdcitos (n°/mm3) 15.600

Neutréfilos (n°/mm3) 67%

Bastdes (n°/mm3) 22%

Linf4citos (n°/mm3) 9%

Monécitos (n°/mm3) 2%

Eosinofilos (n°/mm3) 0%

Plaquetas (no/mm3) 545.000

Exames Resultados Exames Resultados
ASLO (UTodd) 360 C3 N
VHS (mm/h) 95 C4 N
FAN NR CH50 N
FR NR C-ANCA NR
Proteinas séricas N P-ANCA "NR

ASLO (anticorpo anti-estreptolisina); VHS (velocidade de hemossedimentacdo); FAN (fator

anti-nuélear); FR (fator reumatéide); Proteinas séricas (totais e fragdes); C-ANCA e P-ANCA

(anticorpos anti-citoplasma e anti-perinucleos de neutréfilos); NR (n2o reagente); N (normal)



Figura 1. Placa eritematosa, infiltrada, bem delimitada, com pseudo-vesicula¢des em periferia
da lesdo, localizada em coxa direita. Lesdes menores podem ser observadas. Pode-se notar

cal da bidpsia (seta).

= e : LSS =
Figura 2. Lesoes contluentes em regido posterior da perna direita. Pode-se notar o predominio

de pseudo-vesiculagdes em toda extensdo da lesdo.
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Exame histopatoldgico: "Cortes de pele com ortoceratose discreta exibindo

acantose moderada e irregular com alongamento, alargamento e fusdo dos
processos epidormicos e exocitose neutrofilica discreta e focal. Na derme
superficial notam-se importante edema, principalmente nas papilas dérmicas,
capilares proliferados, de paredes espessadas, endotélio tumefeito e permeacdo
neutrofilica da parede ocasional. Ha importante exsudato neutrofilico com
leucocitoclasia e mononucleares perivasculares, ocasionalmente intersticiais.
Identifica-se discreto infiltrado mononuclear perifolicular" (Figuras 3,4 e 5).

Conclusio: Dermatose Neutrofilica Febril Aguda (Sindrome de Sweet)

= 2 by
z

Figura 3. Fotografia panordmica de Microscopia Optica demonstrando infiltrado celular em

derme reticular (HE 40x).
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Figura 4. Detalhe da fotografia anterior demonstrando discreta acantose e espongiose em

Observa-se também edema intenso em derme papilar. A Membrana Basal

> inalterada.

- ‘f }“ ’. ) " '- v i 1
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sredominio perivascular de Polimorfonucleares , bem

Figura 5. Fotografia demonstrand

como escassos Mononucleares. Pode-se observar discreta leucocitoclasia (seta).
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Instituiu-se o tratamento com prednisona, 40 mg/d por 2 semanas,

reduzindo-se gradativamente a dose nas 2 semanas seguintes.

Observou-se melhora clinica da paciente 48 hs apds instituicio do

tratamento, com reduc@o das lesdes (Figuras 6 e 7) e dores associadas, bem

como redugdo da artralgia e febre. Constatou-se também melhora laboratorial,

com reducdo da leucocitose (Tabela II).

Tabela II. Hemograma da paciente apos 48 hs de tratamento

Hemograma

Resultados

Hemoglobina (g/dl)
Leucdcitos (n°/mm3)
Neutréfilos (n°/mm3)
Bastdes (n°/mm3)
Linfécito (n°/mm3)
Mondcitos (n°/mm3)
Eosinéfilos (n°/mm3)

Plaquetas (no/mm3)

12,7
9.600
54%
2%
29%
5%

10%
338.000

A paciente evoluiu com hiperpigmentacdo residual das lesdes em perna direita.

Nio apresentou recidiva das lesdes. Permanece assintomdtica, em controle

clinico e laboratorial com o Servi¢o de Dermatologia do HU-UFSC.
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Figura 6. Observa-se regressio das lesdes vizualizadas na Figura 1, com reducdo do edema e

pseudo-vesiculacdes

Figura 7. Percebe-se a involugdo central da lesdo vizualizada na Figura 2, resultando aspecto

anular, e regressdo das pseudo-vesiculacgoes.
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4. DISCUSSAO

4.1. HISTORICO

A Sindrome de Sweet foi inialmente descrita por Robert Douglas SWeetl,
em 1964, em 8 pacientes diagnosticadas pelo autor entre 1949 e 1964. Em sua
descri¢ao original todos as pacientes apresentavam o aparecimento sibito de
placas cutineas eritematosas dolorosas, em face e membros, febre, leucocitose
com neutrofilia a0 hemograma, e intenso infiltrado inflamatério dérmico,
predominantemente por neutréfilos maduros ao exame histopatolégico. Devido
as caracteristicas clinicas, laboratoriais e histopatolégicas dos casos,
denominou-se de Dermatose Neutrofilica Febril Aguda esta nova entidade
nosoldgica, ou também Sindrome de Sweet, em homenagem ao primeiro

descritor da doenca.

4.2. EPIDEMIOLOGIA
A Sindrome de Sweet apresenta predominio em mulheres de meia-idade,

‘entre 30 e 60 anos’. Entretanto j4 foram descritos casos de ocorréncia em

. . . 4
criancas com 3 meses’ de idade e idosos de 85 anos.
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Ha aproximadamente 400 casos descritos na literatura, sendo que quase
50% dos casos foram descritos em pacientes japoneses.”” |

A incidéncia anual nao € bem conhecida, mas é relatada como sendo de 2,7
casos/10° habitantes na Escécia. A variabilidade da incidéncia é muito grande

entre os paises, notando-se um predominio maior em japoneses.

4.3. ETIOPATOGENIA

A etiologia da Sindrome de Sweet ainda permanece indefinida. Diversos
ensaios laboratoriais tem sido realizados com a finalidade de elucidar possiveis
agentes etiologicos.

O envolvimento do sistema imunologico tem sido apontado por diversos
autores. Reacdes de Hipersensibilidade (RHS) do tipo I **®parecem fazer parte
na patogenia da doenca, tendo em vista as manifestacOes clinicas da doenca e a
melhora com corticosteréides. O aparecimento de lesGes cutineas semelhantes
nos locais de inoculag¢io intradérmica de Streptococcus viridans e Candida
albicans sugerem a possibilidade de uma RHS tipo I1*°. Isto é suportado pelo
grande nimero de pacientes que apresentam infeccdo previamente a doenga,
geralmente infeccdo estreptocdcica de vias aéreas superiores e/ou evidéncias de
tituloé elevados de anti-estreptolisina O (ASLO). No presente caso relatado
pode-se observar tanto a presenca de infeccdo de vias aéreas superiores, COmMo
elevacdo dos titulos de ASLO. As evidéncias de possivel RHS do tipo III sdo
controversas, pois os resultados de imunofluorescéncia (IMF) s@o varidveis,
alguhs demonstrando a presenca'®" de Imunoglobulinas e/ou Complemento, e

A - 14- ~ . .
outros auséncia'*"'® dos mesmos em fragmentos de lesdes biopsiadas.
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O aparecimento de lesdes em local de trauma ou venopunc¢do tem sido
descritos (fenémeno de patergia)®", bem como aqueles de ocorréncia em areas
fotoexpostas ou desencadeadas pela radiacdo solar®. Danos 2 epiderme ou
derme parecem atuar diretamente no desencadeamento das lesdes.

A possibilidade de partiéipagﬁo dos neutrofilos na doencga, tem sido
sugerido por autores que evidenciaram a alteracdo da fun¢do dos mesmos, mas
sem haver um consenso definitivo. Alguns ensaios "in vitro" realizados com

17,21,22

neutréfilos tem demonstrado aumento ou reducio'’ na quimiotaxia, bem

15,17
1 ou aumentada®.

como capacidade de fagocitose norma

A predisposi¢cdo genética a doenga tem sido quéstionada e pode explicar as
variacdes de incidéncia entre os Paises. H4 apenas um estudo, realizado no
Japao®, com identificagio dos complexos de histocompatibilidade na populacdo
japonesa, demonstrando a presenca do HLA-Bw54 ser um fator de risco para o
desenvolvimento da doenca, dada a elevada prevaléncia deste na populagdo
japonesa (17,9%) em comparacido com brancos (0,6%) e negros (()%).

A participacdo de determinadas citocinas tem sido questionadas, através da
associacdo do quadro clinico, achados laboratoriais e histopatologicos.
Atualmente tem-se dado énfase 2 participacdo da Interleucina -1 (IL-1)*%,
como um dos principais mediadores da doenca. A IL-1 € secretada por diversas
células, dentre elas os queratindcitos, melandcitos, macrofagos e linfdcitos,
aprésenta atividade quimiotitica para polimorfonucleares’®”, estimula a
producdo e secrecdo de fator estimulante de colonia de granulécitos (G-CSF)

26-2 . . o
|, e actmulo de células fagocitarias com marcador

pelos queratindcitos
XIIIa®. Logo, a possivel neutrofilia e intenso infiltrado de polimorfonucleares
nas lesdes pode ser devido a agdo da IL-1. Sabe-se também da participacdo da
IL-1 nas rea¢des inflamatérias agudas, como agente mediador da febre e como

indutor das proteinas de fase aguda® (Figura 8). A presenga de outros
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marcadores, como anticorpos anti-citoplasma de neutréfilos (C-ANCA) *,
também podem estar relacionados a patogenia da doenca ou ser simplesmente

um epifendmeno.
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Figura 8. (a) Interacdo entre células inflamatérias, citocinas e moléculas de adesdo. Pode-se
observar a acao da Interleucina-1 (IL-1) na inducdo de moléculas de adesdo (ELAM-1) para o
neutréfilo, permitindo e facilitando a adesdo e diapedese através das células endoteliais. (b)
Resposta inflamatéria sistémica aguda demonstrando a participacdo da IL-1 na producdo
hepética de proteinas de fase aguda, alteracdo do centro vasomotor hipbtalﬁmico induzindo

febre, e estimulo para a sintese de cortisol pela adrenal.

(Modificado a partir de Kuby J. Immunology. 2nd ed. New York: W.H.Freemanel Company;1991.p.314.)
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4.4 QUADRO CLINICO

As lesOes cutdneas caracterizam-se pelo aparecimento subito de placas
eritematosas, dolorosas, bem delimitadas, assimétricas, geralmente multiplas,
que podem ou ndo coalescer, apresentando em sua superficie, muitas vezes,
pseudo-vesiculacdes. As placas geralmente assumem formato oval ou
arredondado, variando entre 0,5 a 12 cm de didmetro. Lesdes menores,
acneiformes, entretanto, podem ocorrer. Topograficamente ha predominio das
lesdes em face, regido cervical e membros. Geralmente as lesGes involuem sem
alteracdes cicatriciais, entretanto casos associados & hiperpigmentagio residual
e formacdo de milium tem sido descritos>".

Pode-se observar na paciente descrita, a presenca de lesdes caracteristicas,
inclusive com pseudo-vesiculacdes, topografia e tamanho usuais. A maioria das
lesdes involuiram sem alteragdes residuais, exceto hiperpigmentacdo observada

em perna direita.



As alteraces extra-cutineas sio diversas e variaveis (tabela IIT) *°.

Tabela III. ManifestacGes extra-cutineas da Sindrome de Sweet*>

Mausculo-esqueléticas

Mialgias
Artralgias
Artrite

Renal

Proteinuria
Hematiria
Insuficiéncia renal

Glomerulonefrite

Ocular

Conjuntivite
Episclerite

Uveite

Pulmonar

Infiltrado intersticial a radiografia

AlteracOes inflamatorias a bidpsia

Hepaticas

Elevacdes enzimaéticas

Alteracdes inflamatdrias a bidpsia
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As manifestacdes musculo-esqueléticas sdo as mais comuns™, sendo
caracterizadas por artralgias, artrites e mialgias. A artrite apresenta-se de modo
semelhante a Febre Reumdtica®, geralmente oligoarticular, predominando em
grandes articulagdes, principalmente joelhos, evolucdo migratdria e assimétrica,
e por ultimo involuindo geralmente sem deixar sequelas. Em nossa paciehte
pode-se observar evolugdo semelhante, com artralgia intensa, demonstrada pela
incapacidade funcional das articulacdes aicometidas, iniciando em punhos e
evoluindo para joelho e tornozelo direitos (cardter migratério). A involucgio foi
subita, com melhora total 48 hs apds o tratamento, ndo sendo observado
sequelas articﬁlares. O comprometimento renal ndo € incomum, € ocorre
principalemte como proteintria, sem manifestacdes clinicas®. Casos de
hematlirié35 s glor_nerulonefrite36 e insuficiéncia renal®’ tem sido descritos
infrequentemente. Manifestacdes oculares™® geralmente ocorrem com hiperemia
conjuntival bulbar ou peri-limbal, caracterizando a conjuntivite ou episclerite.
Alteracdes hepaticas e pulmonares s30 diagnosticadas geralmente somente por
exames complementares®**. A elevacio dos titulos de enzimas hepiticas ou
alteraces inflamatérias 4 biépsia®* ocorrem no primeiro caso, e a presenca de
infiltrado difuso intersticial a radiografia de térax tem sido descrito nd
segundo39. Outras alteracOes menos frequentes tem sido descritas, tais como,
ulceragdes oro-genitais*® e meningite asséptica. AlteracOes renais, oculares,
pulmonares e hepéticas nao foram observadas em nossa paciente.

Inicialmente todos os casos descritos por Sweet' apresentavam placas
eritematosas dolorosas, febre, leucocitose periférica e infiltrado neutrofilico
intenso a biépsia. Entretanto, nos casos posteriomente diagnosticados,
observou-se que determinadas manifestagdes descritas inicialmente, sobretudo
febre e leucocitose periférica, nem sempre estavam presentes, € que outras
alteracGes, principalmente as misculo-esqueléticas, eram mais frequentemente

presentes no momento do diagndstico.

A
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Com o objetivo de uniformizar o diagnéstico dos casos de Sindrome de
. .. . . 4
Sweet, evitando falsos-positivos e falsos-negativos, Su e Liu*', propuseram a

institui¢do de critérios diagndsticos:

Critérios Maiores:

1. Inicio subito de placas ou nddulos, eritematosos ou violdceos, dolorosos;
2. Predominio de infiltrado neutrofilico na derme, sem a presenca de vasculite

leucocitoclasica;

Critérios Menores:

1. Febre ou infeccdo prévia;
2. Concomitancia de febre, artralgia, conjuntivite ou neoplasia;
3. Leucocitose;

4. Melhora do quadro com esterdides sist€émicos, mas nao antibidticos.

O diagnéstico definitivo pode ser estabelecido com a presenca de ambos 0s
critérios maiores, € pelo menos de dois critérios menores.

A Sindrome de Sweet geralmente ocorre sem alteragdes prévias, isto &,
aparentemente sem nenhum fator desencadeante. Todavia, diversas associacdes
(Tabela IV) tem sido relatadas. Destacam-se pela maior frequéncia, as doencas
infecciosas, sobretudo de vias aéreas superiores, bem como as neoplasias,

principalmente hematolégicas.



Tabela IV. Condicdes associadas a Sindrome de Sweet

52
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Neoplasias

Leucemias

Linfomas

Sindrome mielodisplésica
Cancer de mama

Cancer de prostata
Cancer gonadal

Cancer endometrial
Cancer retal

Doencas inflamatdrias sistémicas

Doenca de Chron
Retocolite ulcerativa
Bowel bypass syndrome
Artrite reumatéide
Lupus eritematoso sistémico
Sindrome de Sjogren
Sindrome de Behcet
Sindrome de Dressler
Pioderma gangrenoso
Tireoidite subaguda
Cirrose

Doencas infecciosas

Staphylococcus
Streptococcus
Tuberculose
Histoplasmose
Meningite
Hepatite

SIDA

Outros

Drogas
Vacinacdes
Gestacao

Luz UVA/UVB
Nefrolitiase




4.5. EXAMES COMPLEMTARES

Determinados exames

31,43,51,52
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(tabela V) sao importantes ndo somente para

o diagnéstico, mas também na exclusdo de outras doengas clinicamente

semelhantes.

Tabela V. Exames complemetares e resultados na Sindrome de Sweet®"**-1->2
EXAMES RESULTADOS
Provas inflamatorias

VHS m
Provas hepaticas

TGO, TGP TouN

FA, GGT TouN

TAP, TTPA N '

Proteinas séricas N
Provas renais

Uréia, Creatinina TouN

Proteintria + ou -

Hematiria +ou -

Cilindros hematicos + ou -
Anticorpos

ASLO TouN

FAN NR ou R

FR NR ou R

~ anti-DNAn NR ou R

anti-SM NR ou R

C-ANCA NR ou R

P-ANCA NR ou R
Complemento

C3, C4, CH50 IN

ASLO (anticorpo anti-estreptolisina); VHS (velocidade de hemossedimentagao); FAN (fator anti-nuclear); FR
(fator reumatdide); Proteinas séricas (totais e fragdes); C-ANCA e P-ANCA (anticorpos anti-citoplasma e anti-
perinucleos de neutréfilos); FA (fosfatase alcalina); NR (ndo reagente); N (normal); T (elevado); + (presente); -
(ausente); TAP (tempo de ativacido de Protrombina); TTPA (tempo de tromboplastina parcial ativada); TGO e
TGG (transaminases oxalo e glutimico acética)

. : ~ e . s 2,42
A velocidade de hemossedimentacdo é o exame mais sensivel®> ,

estando geralmente elevada. Todavia € inespecifica. As provas renais €
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‘o = . 31,34 s 34 = -
hepaticas geralmente sdo normais * Proteiniria® e elevacio das enzimas

3134 s30 as ateragdes mais comuns, respctivamente. Titulos elevados de

hepaticas
ASLO?! ocorrem sobretudo nos casos de infeccdo de vias aéreas superiores. A
presenca de auto-anticorpos € varidvel, ocorrendo principalmente quando em
associagdo com colagenoses™™'®. Apresenca de C-ANCA%O parece ser 0 mais
comum. Os niveis de complemento geralmente sdo normais’ .

Como pode-se observar os exames coplementares da paciente relatada, a
maioria encontra-se inalterada, exceto a Velocidade de Hemossedimentacdo e
Titulos de Anticorpos Anti-estreptolisina, ambos elevados.

A radiografia de térax apresenta em alguns casos, infiltrado interstfcial

difuso®. Tal infiltrado apresenta semlhanca histopatolégica ao da pele39.
4.6. HISTOPATOLOGIA E IMUNO-HISTOQUIMICA

A Microscpia Optica (MO) a epiderme apresenta-se geralmente
inalterada®®*’. Entretanto em alguns casos pode-se observar a presenca de

. . 4
acantose, espongiose ¢ Veswulas36’37’ 3.

A Membrana Basal apresenta-se
integra®®*. As maiores alteracdes ocorrem na derme. Observa-se um infiltrado
intenso de neutréfilos maduros, perivascular, com leucocitoclasia € edema
intenso em derme papilar e reticular’®. Os capilares apresentam—sé dilatados, e
algumas vezes observa-se a formacdo de vesiculas subepidérmicas devido o

: PO o 4
edema intenso na derme. Linfécitos e histi6citos***

estdo sempre presentes,
mas em pequena quantidade. Eosinéfilos sdo observados em alguns casos. O
infiltrado inflamatério predomina em derme reticular, podendo extender-se a
) . . - e . .. 364
derme profunda, entretanto sem haver paniculite. Ndo h4 sinais de vasculite’®*,
isto €, nota-se auséncia de necrose fibrindide, deposito de fibrina, e infiltrado
inflamatério em parede vascular, bem como auséncia de extravazamento de
2 s ey £ s, 36 ~
hemacias. Basdfilos e mastécitos™ quando presentes, si0 em pequena

quantidade.
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Na bidpsia da paciente, observam-se alteracdes tipicas da Sindrome de

Sweet. A epiderme demonstra-se inalterada, excetuando moderada acantose. A
Membrana Basal ndo apresenta alteragdes. As principais alteracdes ocorrem na
derme, com infiltrado neutrofilico de localizacdo tipica, auséncia de vasculite, €
presenca de poucos mononucleares.

Os estudos imuno-histoquimicos tem demonstrado auséncia de
imunocomplexos circulantes’®, e a presenca de imunorreagentes

(imunoglogulinas e/ou complemento) em fragmentos teciduais tem sido

10-13 14-18

demonstrada em alguns estudos, mas ausentes em outros. A imuno-

histoquimica nao foi realizada em nosso estudo devido incapacidade técnica
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4.7. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CLINICO

Diversas doe:nc;as32’33 (tabela VI), infecciosas e inflamatdrias, eritemas
reacionais, vasculites, neoplasias e outras alteracoes devem ser consideradas no
momento do diagndstico da Sindrome de Sweet, pois o tratamento e o
progndstico do paciente variam de acordo com o diagnéstico realizado.

Tabela VI. Diagnéstico diferencial clinico da Sindrome de Sweet*>™>

Doencas inflamatérias/infecciosas

Pioderma gangrenoso
Paniculite
Linfangite
Tromboflebite
Celulite

Erisipela

Sepse

Tuberculose cutanea
Hanseniase

Micoses profundas
Exantemas virais

Doengas sistémicas

Doenca de Behget
Febre do Mediterraneo
Lupus eritematoso
Dermatomiosite

Bowel bypass syndrome

Eritemas reativos

Urticaria
Eritema nodoso
Eritema multiforme

Vasculites

Eritema elevatum diutinum
Poliarterite nodosa
Vasculites leucocitoclasicas

Neoplasias

Linfoma

Cloroma

Leucemia cutis
Metdstases cutineas

Outros

Farmacodermias
Granuloma facial
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Doengas infecciosas devem ser excluidas por corantes adequados e culturas de
fragmentos biposiados. Destaca-se também a importancia da exclusdo de lesdes
neoplésicas, sobretudo metastaticas, que geralmente apresentam histologia
semelhante a da neoplasia primaria. Determinadas doencas, como o pioderma
gangrenoso ndo-ulcerado e a "bowel bypass syndrome" podem apresentar

incapacidade clinica e patoldgica ** de distinsio.
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4.8. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL HISTOPATOLOGICO

Como componente das dermatoses neutrofilicas, outras doengas
caracterizadas por infiltrado neutrofilico™ (tabela VII) devem ser consideradas e
excluidas. Todavia outras alteragdes presentes a Microscopia Optica e/ou
caracteristicas clinicas, geralmente permitem facil distincdo das demais

doencgas.

Tabela VIIL. Diagnéstico diferencial histopatolégico da Sindrome de Sweet®

Eritema elevatum diutinum
Granuloma facial
Bromoderma

Celulite

Vasculite leucicitoclasica
Pioderma gangrenoso
Psoriase pustular
Gonocococemia

Sindrome de Behcget
Bowel bypass syndrome
Erisipela

Poliarterite nodosa
Purpura de Henoch-Scholein
Sindrome da al¢a cega

Pustulose subcdornea de Snnedon-Wilkinson
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4.9. DIAGNOSTICO

Geralmente o diagndstico da Sindrome de Sweet ni3o apresenta
dificuldades. O aparecimento subito de placas eritematosas dolorosas deve
sempre ser suspeito da doenca. A bidpsia das lesOes sdo fundamentais. Os
exames laboratoriais e demais exames complementares sdo uteis na exclusdo de
outras doencas. Pode-se também fundamentar o diagnéstico nos critérios
propostos por Su e Liu*'.

O diagnéstico de Sindrome de Sweet em nossa paciente, excetuando a
raridade da mesma, ndo apresentou dificuldades, pois ocorreu em paciente do
sexo feminino, com idade dentro da faixa etdria descrita, histéria prévia de
infeccdo de vias aéreas superiores, lesGes cutidneas e manifestacOes extra-
cutdneas caracteristicas. Os exames laboratoriais e a histopatologia também
também apresentaram alter¢cGes tipicas, ajudando na confirmacdao do
diagndstico, e exclusao de doencas semelhantes.

Cabe ressaltar que todos os critérios de Su e Liu *' estavam presentes,

facilitando o diagnostico.

4.10. TRATAMENTO

O uso de corticosterdides para o tratamento da Sindrome de Sweet € a

2143233 Geralmente empregam-se

terapia padrdo-ouro até os dias de hoje
corticosteréides de administracdo oral, como a prednisona, em doses varinado
entre 40 e 60 mg por dia>. A manutencio da dose inicial deve ocorrer por 2 & 4
‘semanas, com regressio gradativa da dose'*'*?***. As principais manifestacdes
da sindrome, isto €, lesdes cutineas, febre,alteracdes musculo-esqueléticas e
leucocitose periférica, apresentam melhora em 48-72 hs apds instituicdo do

tratamento>>->"38,

Todavia deve-se manter as doses iniciais por algumas
semanas, devido a maior recorréncia nos pacientes tratados por cuto periodo de

tempo.
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A institui¢do de corticoterapia com prednisona para nossa paciente ocorreu

como descrito acima, nio havendo contra-indicacdes para a mesma.

Diversas drogas tem sido empregadas no tratamento, como dapsona'’,

22 .18 18 . . i 46 oL 4
AAS™, prometazina , sulfato ferroso ", eritromicina™, clofazimina®,
. . v e 4 . o~
indometacina'’ e colchicina®’. Todavia os resultados s3o controversos.

g . 4,22,34,38

Os antibiéticos nao apresentam melhora do quadro .

O uso das drogas conforme a avaliagdo da migracdo leucocitaria tem sido
descrito na literatura, como emprego da colchicina'’ em pacientes com
migracdo leucocitiria elevada ou o uso de iodeto de potissio* em pacientes

com migracao leucocitdria diminuida, principalmente nos casos de contra-

indicacao dos corticosteroides.
4.11. SINDROME DE SWEET E NEOPLASIAS

Hé diversos casos de Sindrome de Sweet descritos na literatura em
associacdo com neoplasias. A incidéncia de neoplasias em pacientes com

Sindrome de Sweet varia entre 10 e 20% ***34*%14os casos. A maioria das

32,34,48,51

neoplasias s3o hematoldgicas, representando 85% do total Destas

32344851 com aproximadamente

predomina a leucemia mieldide aguda (LMA)
40% dos casos, seguido de linfomas, S. mielodispléasica, leucemia mieldide
cronica e outras menos comuns. As neoplasias sélidas representam 15% do
19,32,51 o . o
total , sendo representadas principalmente pelos tumores genito-urindrios
(65% dos casos). Dos casos descritos na literatura, 2/3 destes tiveram as
neoplasias diagnosticadas previamente ou no momento da investigacdo dos

32,51

pacientes com suspeita de Sindrome de Sweet’”". Tendo em vista este fato,

diversos autores classificam a Sindrome de Swet dentro do grupo de Sindromes

paraneoplésicas **°.
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As manifestacdes extra-cutdneas, isto €, pirexia, alteracdes musculo-
esqueléticas, oculares, renais e hepaticas, sdo semelhantes a da Sindrome de

32,51

Sweet idiopatica™". As diferengas ocorrem entre as lesdes cutaneas € exames

laboratoriais. As lesGes cutaneas geralmente sdo mais extensas € intensas, com

32,51

formacao de bolhas e ulceracdes ™ . Ocorrem com maior frequéncia em tronco

e MMII**’!. Apresentam-se mais frequentemente com tlceras orais®>**%. A
recorréncia € maior. Em exames laboratoriais nota-se frequentemente a auséncia
de neutrofilia, bem como a presenca de anemia € alteragdes na contagem
plaquetéria®>. Tal fato pode estar associado a doenca de base, uma vez que, a
maioria das neoplasias pertecem ao grupo das leucemias. Pode também ser
devido a quimioterapia, ou menos provavelmente um epifendmeno. Entretanto
os mecanismos pelo qual ocorrem as citopenias e/ou auséncia de neutrofilia sao
ainda especulativos.

O tratamento € semelhante aos casos idiopaticos, e observa-se Otima
resposta a terapéutica com corticosterdides sistémicos, independentemente da

neoplasia associada®>’’.

4.12. SINDROME DE SWEET E GRAVIDEZ

Ao todo quatro casos de Sindrome de Sweet foram descritos em
gestantes®> ™. As manifestacSes cutdneas e extra-cutineas sio semelhantes a
forma idiopatica. Topograficamente hd predominio das placas em regido
cervical’. O inicio das lesdes ocorrem no 1° ou 2° trimestre®’. Ndo hd casos
relatados no 3° trimestre®>. A ocorréncia foi relatada em primiparas e
multiparas™.

O tratamento é semelhante a forma idiopdtica, sendo relatada a resolucao
espontinea em 50% dos casos’”. |

O prognostico para os filhos é bom,ndo havendo ahormalidades associadas

aos mesmossz.
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O diagnéstico diferencial clinico deve-se fazer principalmente entre as

dermatoses gestacionais, sobretudo herpes gestacional, impetigo gestacional,

placas e pépulas urticariformes pruriginosas da gravidez.
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5. CONCLUSOES

Os pacientes com aparecimento subito de placas eritematosas, dolorosas,
sem fatores desencadeantes, devem ser investigados quanto a possibilidade de
Sindrome de Sweet, especialmente na ocorréncia de outros sinais e sintomas
que aumentem a probabilidade do diagnéstico, como febre e manifestacoes
musculo-esqueléticas. Os critérios estabelecidos por Liu e Su, em 1986, podem
auxiliar no dianéstico da doenca. O estudo histopatolégico é indispensavel para
o diagndstico.

Os corticosteréides sist€émicos sio o tratamento de escolha na atualidade.

O prognéstico dos pacientes com Sindrome de Sweet geralmente € bom,
havendo remissdo dos sinais e sintomas rapidamente apds instituicdo do
tratamento com corticoterapia sist€mica, ou espontaneamente em ! a 3 meses. A
recorréncia ocorre em até 30% dos casos idiopdaticos, principalmente nos
tratamentos de curto periodo de tempo.

Apesar de poucos casos descritos, a Sindrome de Sweet associada a
gestacdo, aparentemente ndo apresenta diferencas do quadro clinico, e
sobretudo da morbi-mortalidade materna.

Deve-se considerar a posibilidade de neoplasias em pacientes ‘com
Sindrome de Sweet, sobretudo quando as lesGes cutineas forem extensas e
intensas, presenca de ulceras orais, topografia das lesdes ndo usuais, episodios

recorrentes da doenca, citopenias e células imaturas no hemograma.
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RESUMO

Sindrome de Sweet (Dermatose Neutrofilica Febril Aguda)
Servico de Dermatologia do Hospital Universitdrio da Universidade Federal de Santa Catarina
Autor: Alexandre Bortoli Machado

INTRODUCAO: A Sindrome de Sweet ou dermatose neutrofilica febril aguda, foi
inicialmente descrita por Robert D. Sweet em 1964. Desde entdo cerca de 400 casos
tem sido relatados na literatura.

OBJETIVOS: Relatar um caso de Sindrome de Sweet, diagnosticado e tratado pelo
Servico de Dermatologia do Hospital Universitirio da Universidade Federal de Santa
Catarina, e realizar revisao bibliogréafica do assunto.

RELATO DE CASO: Paciente do sexo feminino, 45 anos, desenvolveu placas
eritematosas dolorosas em membros e dorso, acompanhado de febre de 39° C e
artralgias. Apresentava exames complementares normais, exceto leucocitose com
desvio a esquerda, velocidade de hemossedimentacdo e titulo de anticorpo anti-
estreptolisina elevados. O exame histopatolégico demonstrou infiltrado neutrofilico
perivascular predominando em derme reticular. Diagnosticou-se Sindrome de Sweet, e
realizou-se tratamento com prednisona, havendo melhora clinica e 1aborator1a1
DISCUSSAO: Casos associados a doencas infecciosas e neopldsicas tem s1do
descritos frequentemente. Entretanto a maioria dos casos € idiopética. Os exames
complementares, com excecdo do hemograma e provas inflamatdrias, geralmente estao
inalterados. A histopatologia demonstra basicamente infiltrado neutrofilico
perivasculaar em derme reticular. O diagndstico diferencial clinico e histologico é
~variado. O diagnéstico pode ser auxiliado pelos critérios de Su e Liu.l O tratamento €
realizado fundamentalmente com ester6ides sistémicos. |
CONCLUSAO: A Sindrome de Sweet tem sido diagnosticéda com maior frequéncia
desde sua descri¢d@o inicial. Geralmente apresenta um curso 'autolimitado, respondendo
bem ao tratamento com corticosteréides sistémicos. Entretanto deve-se excluir a

presenca de outras condi¢des associadas a doenga, sobretudo neoplasias.
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SUMMARY

Sweet’s Syndrome (Acute Febrile Neutrophilic Dermatosis)
Servigo de Dermatologia do Hospital Universitario da Universidade Federal de Santa Catarina
Autor: Alexandre Bortoli Machado

INTRODUCTION: Sweet’s Syndrome or acute neutrophilic dermatosis was initially
described by Dr. Robert D. Sweet in 1964. Since then aproximately 400 cases have
been described in the literature.

OBJECTIVES: Describe a case of Sweet’s Syndrome diagnosed and treated at the
Hospital Universitario of Universidade Federal de Santa Catarina, and review the
literature. |

CASE REPORT: A 45-year-old female patient developed erythematous plaques on
her lower limbs and back with fever up to 39° C and arthralgia. She showed no
laboratory abnormalities, but peripheral blood leukocitosis with left shift, elevated
erythrocyte sedimentation rate and antistreptolysin O titer. Histology showed a
perivascular neutrophilic infiltrate mainly in the upper dermis. It was diagnosed
Sweet’s Syndrome. Lesions and laboratory abnormalities improved after oral steroid
therapy was instituted.

DISCUSSION: Cases related to infeccious diseases and neoplasias have been
described. Although most cases are idiopathic. Laboratory ﬁndings usually have no
abnormalities, with the exception of blood cell counts and inflammatory tests.
Histology shows basically a perivascﬁlar neutrophilic infiltrate throughout the upper
dermis. Histological and clinical diferential diagnosis with a diverse group of disorders.
should be considered. Su and Liu criteria could help estabilishing the diagr}oéis.
Thérapy With. systemic steroids is the main treatment.

CONCLUSION: Sweet’s Syndrome have been diagnosed with increasing frequency
since its initial description. Usually it is a benign disorder, relieving with systemic
sferoid therapy. However, assocrated diséases should be excluded, most of all

malignancies.
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