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RESUMEN

El sindrome de Sweet o dermatosis neutrofilica aguda febril es un
proceso caracterizado por fiebre, placas eritematosas dolorosas, neutrofi-
liay uninfiltrado dérmico constituido por neutréfilos con edema papilar
sin vasculitis. Su asociacion con la enfermedad inflamatoria intestinal es
inusual, presentamos un nuevo caso de sindrome de Sweet asociado a
colitis ulcerosa, y realizamos una revision de los casos descritos en la
literatura asociados a enfermedad inflamatoriaintestinal.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad inflamatoria intestinal. Sindrome de
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Sindrome de Sweet y enfermedad inflamatoria
intestinal. Aportacion de un nuevo caso y revision

J. C. ANGLADA PINTADO, A. MICHAN DONA, A. SILVA ABAD*, A. ZAPATA
LOPEZ, S. ALCARAZ GARCIA, P. RIANDE GONZALEZ**, E. MENOR CAMPOS

Hospital del SA.S. de Jerez dela Frontera. Seccién de Medicina Interna, * Anatomia
Patoldgica y ** Dermatologia. Jerez de la Frontera. Cadiz

SWEET S SYNDROME AND INTESTINAL INFLAMMATORY
DISEASE. A CASE REPORT AND REVIEW OF THE LITERATURE

ABSTRACT

Sweet’s syndrome, or febrile neutrophilic dermatosis, is a process
characterized by fever, red tender plaques, neutrophilia and neutrophilic
dermal infiltrate with papilar edema in the absence of vasculitis. The
association with intestinal inflammatory disease is inusual, a new case
associated with ulcerative colitisisreported, and we performa literature
review of Swveet’s associated intestinal inflammatory disease.
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INTRODUCCION

El sindrome de Sweet (SS) o dermatosis neutrofilica aguda
febril, es una entidad clinica descrita por primera vez en 1964
por Robert Douglas Sweet. Se caracteriza por la aparicion
slibita de placas eritematosas y dolorosas que se localizan pre-
dominantemente en brazos, zona mas alta del tronco, cuelloy
cara. A esto se asocia generalmente deterioro del estado gene-
ral, con leucocitosis, neutrofiliay fiebre. Los hallazgos histo-
[6gicos tipicamente demuestran un marcado edema con un
infiltrado dérmico predominantemente neutrofilico en ausen-
ciade vasculitis leucocitoclastica (1). Suy Han-Nan (2) han
propuesto una serie de criterios diagndsticos que se encuentran
resumidos en latablal. En laactualidad se desconoce su etio-
logia, se cree que es debido a un fenémeno de hipersensibili-
dad a varios antigenos desconocidos, puede ser idiopatico aun-
que hasta en un 50% de los casos existe una enfermedad
subyacente (3). Se describen multiples asociaciones, en el
10% coexiste con una enfermedad hematolGgica maligna,
principalmente leucemia mieloide aguda (4), aungque también
se asocia aleucemia mieloide crénica, mielodisplasia, sindro-
mes mieloproliferativosy tumoresde células Ty B (5). Seha
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descrito asociado a carcinoma de ovario (6), carcinoma de
esofago (7), sindrome de Reiter (8), sindrome de Sjogren (9),
artritis reumatoide (10), enfermedad de Behget (11), psoriasis
(12), sindrome de Dressler (13), infeccién por el virus de la
inmunodeficiencia humana (4) y ala enfermedad intestinal
inflamatoria (1).

Aportamos a continuacion un nuevo caso asociado a coli-
tis ulcerosa (CU) y realizamos la revision de los casos descri-
tosen laliteratura (MEDLINE hasta Mayo de 2000). Anadliza
mos la edad, sexo, distribucion y actividad de la enfermedad
inflamatoria intestinal, manifestaciones acompafantes, rela
cion temporal entre la aparicion del SSy el proceso intestinal
inflamatorio.

CASO APORTADO

Mujer de 58 afios de edad, entre cuyos antecedentes personales
destacaban obesidad y diabetes mellitus tipo 2 insulinrequiriente,
diagnosticada en Junio del 1998 (1 afio antes de su ingreso) de colitis
ulcerosa con afectacion de colon y recto. Seguia tratamiento con
olsalazinay esteroides que fueron suprimidos en Marzo de 1999. A
mediados de Abril comienza con lesiones dérmicas eritematosas y
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TABLA |

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL SINDROME DE SWEET
Criterios mayores

Aparicion subita de placas o nddulos eritematosos o vio-
laceos y dolorosos

Infiltracién dérmica de polimorfonucleares neutrofilos sin
vasculitis leucocitoclastica

Criterios menores

Prodrémos ded fiebre o de proceso infeccioso
Leucocitosis

Asociacion de artralgias, conjuntivitis, fiebre o neoplasia
subyacente

Respuesta a los esteroides sistémicos
Aumento de la VSG

Se considera SS cuando estan presentes los dos criterios mayores y, al
menos, dos de los menores.

dolorosas en pies que ascienden hasta tronco, cuello y brazos (Fig.
1). Junto a esto aparece fiebre, artralgias de predominio en grandes
articulaciones, con artritis de hombros y tobillos, asi como exacerba-
cién de su diarrea. Acude a Hospital en Mayo siendo ingresada. Se
objetivan epiescleritis, conjuntivitis, anemia ferropénica de 9,3 gr/dl,
VSG 97 mm/h, 16.050 leucocitosymm? con 14.130 neutrdfilos, sien-
do los estudios inmunol dgicos realizados (ANA, ANCA,...) negati-
vos. La biopsia de piel fue compatible con el diagndstico de sindro-
me de Sweet (Fig. 2). La paciente fue tratada con esteroides a dosis
antiinflamatorias desapareciendo lafiebre, las artralgias, las lesiones
cuténeas y normalizandose las deposiciones. Al mes de su ata auto-
suspendio los esteroides sufriendo un rebrote clinico que respondio
nuevamente a la reintroduccion de los mismos. Revisada posterior-
mente se encuentra asintomatica en pauta esteroidea descendente.

> |

Fig. 1. Lesion eritematosa en espalda.

DISCUSION

Las dos principales manifestaciones cuténeas de la enfer-
medad de Crohn (EC) y lacolitis ulcerosa (CU) son €l eritema
nodoso y €l pioderma gangrenoso, siendo mas frecuente en la
EC e primero, y e segundo en la CU (14). El SS es otra
manifestacion cutdnea asociada a la enfermedad inflamatoria
intestinal aungue inusua (15). En laliteratura se han descrito

o B
Fig. 2. Biopsia de piel. Se aprecia infiltrado de neutréfilos con ede-
ma de dermis (HEx100).

44 casos (15-47) (incluyendo el nuestro) de enfermedad infla-
matoria intestinal asociado a SS los cuales se analizan en la
tablall (26 asociado aEC y 18 a CU), en ocho de ellos (6 CU
y 2 EC) no se detallan los datos de los pacientes (43-47), por
ello no seincluyen en lacitada tabla.

El SS se asocié en una proporcién superior a EC que a CU
(26 casos de EC frente a 18 de CU). El rango de edad oscilo
entre los 24 afios y los 76 afios de forma general (rango EC:
25-62; CU: 24-76), con una media global de 46,1 afios (media
EC: 42,6; CU:53). Existiaun claro predominio del sexo feme-
nino, siendo parala EC del 87,5% y parala CU del 91,6%. El
predominio del SS en el sexo femenino es conocido estiman-
dose una proporcién 3 3:1 (1,40), pero cuando se asocia a
enfermedad inflamatoria intestinal alin es mayor dicha rela-
cion (mujer/hombre: 9:1). La afectacion del colon era practi-
camente una constante, esto podria justificar el mecanismo
patogénico dado que el colon es la principal fuente de bacte-
riasy por €llo una potencial fuente antigénica para desencade
nar laenfermedad. Generalmente €l SS coincidio con un brote
de actividad de la enfermedad intestinal sin existir diferencias
entre laEC y CU (83,3 y 83% respectivamente). En un 19%
delos casos €l SS precedio entre 1y 4 afios ala aparicién de
EC, en el 38% laaparicion fuesimultdneay en el 42,8% laEC
fue diagnosticada entre 6 meses y 19 afios antes de la apari-
cién del SS. Con respecto ala CU en un 75% fue diagnostica
da ésta previamente a la aparicién del cuadro dermatol 6gico.
La afectacion articular fue del 54% en la EC, manifestandose
como artritis franca en e 25% de los pacientes. En los casos
de CU la afectacion articular fue ligeramente inferior repre-
sentando el 33,3% (25% con artritis). No existian diferencias
con respecto alafrecuencia observada en la enfermedad infla:
matoriaintestinal no asociadaa SSlacual es aproximadamen-
te del 20-25% (14). Las manifestaciones oculares fueron prin-
cipalmente conjuntivitis, epiescleritis e iritis, acompafiaron a
laEC en &l 25% deloscasosy ala CU en & 16%. La afecta
cion ocular es més prevalente cuando la enfermedad inflama-
toriaintestinal se asocia a SS que cuando no lo hace (3,5% en
la EC y e 10% en la CU) (14). En la cuarta parte de los
pacientes con EC aparecieron otras manifestaciones cutaneas
junto a SS, en cinco pacientes se asocid con eritema nodoso y
uno presentd un pioderma gangrenoso. En los pacientes con
CU esta asociacioén fue superior, € 41,6% presentaron pioder-
ma gangrenoso o eritema nodoso acompafiado a SS (3y 2
respectivamente).
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RESUMEN DE LOS HALLAZGOS EN PACIENTES CON SS ASOCIADO A ENFERMEDAD DE CROHN ( EC)

TABLA I

Y COLITIS ULCEROSA (CU)

Ell Edad  Sexo Distribucion Actividad Otros hallazgos Aparicion SS en Ref.
relacion Ell

1 EC 46 M Coldnica Activa Ninguno No recogido 16

2 EC 25 M Coldnica Activa Iritis, artralgias 1 afio después 17

3 EC 52 M Colon distal Activa Conjuntivitis, artralgias Simultaneo 17

4 EC 57 M Coldnica Activa Conjuntivitis, artritis Simultaneo 18

5 EC 36 M Colbnica Activa Avrtritis Simultineo 19

6 EC 23 M Colon distal Activa Eritema nodoso, 15 afios después 20
artralgias,
epiescleritis

7 EC 29 M Colon Activa Eritema nodoso, 10 afios después 21
artralgias

8 EC 54 M lleocoldnica Quiescente Artritis 1 afio antes 22

9 EC 33 M Colonica Activa Hepatitis crénica activa, 6 meses después 23
artritis

10 EC 25 V No recogido Activa Eritema nodoso No recogido 24

11 EC 39 M Perianal Activa Avrtritis 4 afios antes 25

12 EC 35 v Colonica Quiescente Ninguno 2 afios después 26

13 EC 45 M lleacoldnica Activa Artralgias Simultaneo 27

14 EC 47 M Coldnica Activa Ninguno 19 afios después 28

15 EC 50 M Pancoldnica Activa Ninguno Simultaneo 29

16 EC 25 v lleocoldnica Activa Multiples abscesos 3 afios antes 30
sistémicos

17 EC 60 M Colon izquierdo Quiescente Ninguno 3 afios antes 15

18 EC 62 M Colon distal Activa Pioderma gangrenoso, Simultaneo 15
acropaquias

19 EC 53 M lleocoldnica Quiescente Conjuntivitis 11 afios después 15

20 EC 43 M Colon izquierdo Activa Artritis, poliarteritis 14 afios después 15

21 EC 51 M Col6nica Activa Eritema nodoso 4 afios después Kl

22 EC 49 M No recogida Activa Eritema nodoso, No recogida 40
artralgias

23 EC 32 M lleocoldnica Activa Ninguno Simultaneo 41

24 EC 53 M Colonica Activa Epiescleritis, Simultaneo 42
espondilitis
anquilosante

25 Ccu 24 M Pancolitis Activa Pioderma gangrenoso 3 afios después 32

26 Cu 59 M Colon distal Activa Artralgias 14 afios despues 33

27 Ccu 48 M Colon izquierdo Activa Ninguno Simultneo 34

28 Cu 76 M Colon distal Activa Erupcién 2 afios después 35
vesiculopustular

29 Cu 30 M No recogido No recogido Pioderma gangrenoso No recogido 36

30 CuU 42 M Subtotal Quiescente Sacroileitis 6 meses antes 22

31 oy 58 M Colon izquierdo Activa Ninguno 10 afios después 37

32 oy 40 v Colon distal Quiescente Eritema nodoso, 2 afios después 38
artritis

33 CU 74 M No recogido Activa Pioderma gangrenoso, No recogido 24
eritema nodoso

34 cu 57 M No recogido Activa Conjuntivitis, artritis, No recogido 24
enfermedad hepética

35 cu 71 M No recogido Activa Pioderma gangrenoso No recogido 39

36 Cu 58 M Colon y recto Activa Epiescleritis, conjuntivitis, 1 afio después *

artritis

M muijer. V: varén. Ell: enfermedad inflamatoria intestinal. CU: colitis ulcerosa. EC: enfermedad de Crohn. * Nuestro paciente.
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En resumen, la asociacion entre SSy enfermedad inflama:
toria intestinal se caracteriza por un claro predominio por €
sexo femenino, aproximadamente una relacién 9:1, siendo la
edad de presentacion variable. La afectacion del colon ocurre
précticamente de forma constante tanto en la EC como en la
CU. Casi siempre coincide con un brote de actividad inflama-
toria intestinal, sin exigtir diferencias entre ambas. General-
mente el SS suele aparecer después del diagndstico de la CU,
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