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Sindrome de Sweet en Pediatria. A propésito de un caso
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Resumen

Introduccién: El Sindrome de Sweet es una dermatosis muy infrecuente en pediatria, de patogenia
desconocida, caracterizado clinicamente por fiebre, neutrofilia, placas solevantadas y dolorosas en
piel de cara, cuello y extremidades e histolégicamente por infiltracién dérmica de neutréfilos. Objeti-
vo: Presentacién de un caso clinico de Sindrome de Sweet en paciente pedidtrico. Caso clinico: Prees-
colar femenino de 3 afios, portador de cromosomopatia compleja 46XX add(8). Consult6 por cuadro
clinico de 7 dias de evolucién caracterizado por placas y ampollas localizadas en dorso y posterior-
mente en extremidades, asociado a fiebre alta, sin respuesta a tratamiento antibiético indicado por
sospecha de impetigo ampollar. Al examen fisico presentaba multiples placas eritemato-violdceas,
con centro ampollar en dorso, extremidades superiores e inferiores, junto a placas y nédulos eritema-
tosos en brazo y muslo izquierdo. En los exdmenes de laboratorio destacé leucocitosis con neutrofilia
(RAN 45954/mm3) y PCR elevada (347 mg/L). Se realiz6 biopsia de lesiones cutdneas con hallazgos
histopatolégicos compatibles con Sindrome de Sweet. Se indicé tratamiento con prednisona 1 mg/
kg/dia, con buena respuesta clinica. A las 2 semanas de tratamiento presentaba placas costrosas de
menor tamafio, sin lesiones ampollares. Conclusiones: El sindrome de Sweet corresponde a una der-
matosis infrecuente en pediatria, por lo que se debe tener un alto indice de sospecha ante la presencia
de fiebre asociado a lesiones cutdneas persistentes. Si bien la mayoria de los casos son idiopdticos, se
debe realizar el tamizaje de condiciones asociadas, principalmente de trastornos proliferativos, infec-
ciones e inmunodeficiencias.

Abstract

Introduction: Sweet’s syndrome is a very rare dermatosis in pediatrics, of unknown pathogenesis,
clinically characterized by fever, neutrophilia, raised and painful plaques on the skin of the face, neck,
and limbs, and histologically by dermal infiltration of neutrophils. Objective: To present a clinical
case of Sweet Syndrome in a pediatric patient. Clinical case: 3-years-old female child, with history of
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complex chromosomopathy 46XX add(8), with a 7-day history of plaques and blisters on the back
and later also on the limbs, associated with high fever, without response to antibiotic treatment pres-
cribed due to suspicion of bullous impetigo. Physical examination showed multiple erythematous-
violaceous plaques, with bullous center on the back, upper and lower limbs, along with plaques and
erythematous nodules on the left arm and thigh. Laboratory tests showed leukocytosis with neutro-
philia (absolute neutrophil count 45954/mm3) and elevated CRP (347 mg/L). Biopsy of skin lesions
reported histopathological findings compatible with Sweet’s Syndrome. Treatment with prednisone
1 mg/kg/day was indicated with good clinical response. After two weeks of treatment, she presented
crusty plaques of smaller size, without bullous lesions. Conclusions: Sweet’s syndrome is an uncom-
mon dermatosis in pediatrics, therefore, a high index of suspicion should be held in the presence of
fever associated with persistent skin lesions. While most cases are idiopathic, screening for associated

conditions, mainly proliferative disorders, infections, and immunodeficiencies must be performed.

Introducciéon

El Sindrome de Sweet (SS) o dermatosis neutro-
filica febril aguda, por primera vez descrito en 1964,
estd caracterizado clinicamente por fiebre, neutrofilia,
placas solevantadas dolorosas en las extremidades, cara
y cuello e histolégicamente por infiltracién dérmica
de neutréfilosV. Es una condiciéon muy infrecuente
en nifos, representando sélo el 5% del total de casos
informados como Sindrome de Sweet®. Una revisiéon
reciente de 2015, reporta menos de 70 casos en pedia-
tria®. No se han reportado casos de SS en nifios o ado-
lescentes en la literatura nacional. La patogenia no esta
del todo clara, aunque se ha asociado con infecciones,
inmunodeficiencia, firmacos, neoplasias y otras enfer-
medades sistémicas”. Algunos autores especulan que
una predisposicién genética puede determinar varia-
ciones geogrficas en la incidencia, ya que casi la mitad
de todos los casos notificados han ocurrido en Japén,
encontrandose una asociaciéon con el antigeno leucoci-
tario humano (HLA) BW 54 en estos pacientes, el cual
podria jugar un rol®. Existen criterios diagnosticos
propuestos inicialmente por Su y Liu en 1986 y luego
modificados por Driesch, que consideran necesario la
presencia de dos criterios mayores y al menos 2 meno-
res® (Tabla 1).

El objetivo de este reporte es describir las caracte-
risticas clinicas, de laboratorio e histopatoldgicas de
un SS en pediatria, destacando las lesiones cutdneas
caracteristicas y la buena respuesta al tratamiento es-
teroidal.

Caso clinico

Paciente de género femenino, preescolar de 3
anos, con antecedentes de cromosomopatia compleja
46 XX add(8), trastorno de la succién-deglucion ope-
rada con cirugia de Nissen y gastrostomia secundaria,
infeccién urinaria recurrente, nefrolitiasis renal iz-
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quierda no obstructiva, sindrome bronquial obstruc-
tivo recurrente, anemia ferropénica, sindrome con-
vulsivo y retraso de desarrollo psicomotor moderado.
Recibia tratamiento farmacoldgico con dcido valproi-
co, sulfato ferroso, nitrofurantoina, levoceterizina y
tratamiento inhalador con bromuro de ipatropio y
budesonida.

Consult6 por cuadro clinico de 7 dias de evolucién
caracterizado por placas y ampollas en dorso y poste-
rior aparicion en extremidades superiores e inferiores,
asociado a fiebre hasta 39°C. Fue evaluada en Servicio
de Urgencia de atencién primaria de salud, donde por
sospecha de impétigo ampollar, se indicé tratamiento
antibiético con cefadroxilo 40 mg/kg/dia por 7 dias.
Luego de 72 h de antibioterapia persisti6 febril y au-
mentaron lesiones cutdneas en zonas descritas, razéon
por la cual fue llevada al servicio de urgencia del hospi-
tal pedidtrico en donde fue hospitalizada.

En anamnesis no se encontr6 antecedentes de in-
fecciones respiratorias o gastrointestinales en las sema-
nas previas.

Fue evaluada por equipo de Dermatologia, al exa-
men fisico se objetivaron multiples placas eritemato-
violdceas, la mayoria con centro ampollar y algunas
con centro costroso, localizadas en regién dorso lum-
bar, extremidades superiores e inferiores (Figura 1 Ay
B; Figura 2 Ay B), junto a placas y nédulos, eritemato-
sos e indurados, en brazo y muslo izquierdo (Figura 3).
No se observé compromiso palmo plantar ni lesiones
en mucosas. No presenté adenopatias.

Dentro de los exdmenes de laboratorio realizados
en Servicio de Urgencia destacé leucocitosis con des-
viacién izquierda y neutrofilia (recuento de leucocitos
62.100/uL con 11% baciliformes (6.831/mm?), recuen-
to absoluto neutréfilos (45.954/mm?) y elevacién de la
proteina C reactiva (PCR 347 mg/L).

Se sospeché SS y se indic6 biopsia cutdnea para
estudio histopatolégico. Se tomaron 2 muestras de
piel, una de lesién ampollar de brazo derecho y otra
de nédulo eritematoso de antebrazo izquierdo, previa
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Tabla 1. Criterios diagndsticos revisados para el diagnéstico de sindrome de Sweet (5)

Criterio Descripcién

Criterios mayores Inicio abrupto de placas o nodulos eritematosos, dolorosos, ocasionalmente con vesiculas, pustulas o bulas
Infiltracion predominantemente neutrofilica en la dermis sin vasculitis leucocitoclastica

Criterios menores Precedido por infeccién gastrointestinal o respiratoria inespecifica o vacunaciéon o asociada con: enfermedades
inflamatorias como patologias crénicas autoinmunes e infecciones, patologias hemoproliferativas o tumores solidos
malignos o embarazo
Acompanado de periodos de compromiso del estado general y fiebre (> 38°C)

Valores de laboratorio durante el inicio: VHS > 20 mm, PCR elevada, neutréfilos > 70% en frotis periférico, leucocitos
> 8.000/Ul (3 de 4 valores necesarios)
Excelente respuesta a tratamiento con corticoides sistémicos o yoduro de potasio

administracién de anestesia local sin vasoconstrictor y
sedacion ev con benzodiazepina, realizado por equipo
de anestesia. La histologia describi6 piel con hiperpla-
sia psoriasiforme de la epidermis, espongiosis y edema
papilar, con extravasaciéon de eritrocitos superficiales.
Infiltrado inflamatorio perivascular con neutréfilos
polimorfonucleares que se extendian hasta la dermis
profunda y tejido subcutdneo, con presencia de focos
de necrosis (Figura 4 A,B y C), compatible con SS.

Se inici6 tratamiento con prednisona 1 mg/kg/dia
con buena respuesta clinica, sin aparicién de nuevas
lesiones, remision de la fiebre y pardmetros inflamato-
rios en disminucién, por lo que se indic6 alta y control
ambulatorio. Acudié a control médico en una semana,
completando 2 semanas de tratamiento esteroidal, se
mantuvo afebril, con placas costrosas de menor tama-
o e incipientes cicatrices eritemato-violdceas en zonas
previamente afectadas. Por la buena respuesta tera-
petitica, se inici6 descenso progresivo de tratamiento Figura 1. Imagen clinica. A: Ampollas y Ulceras costrosas en region dorsolum-
corticoesteroidal durante 6 semanas, con controles bar. B: Ampollas y ulceras costrosas en brazo izquierdo.
clinicos cada 2 semanas. Se mantuvo el manejo mul-
tidisciplinario por las multiples patologias de base y se
ampli6 el estudio de laboratorio realizado (hemogra-
ma-VHS, perfil bioquimico, perfil hepdtico, funcién
renal, LDH), solicitando VIH, ANA vy titulos de inmu-
noglobulinas, lo que descart6 la presencia de inmuno-
deficiencia y neoplasias hematoldgicas.

Discusion

EL'SS en pediatria es una condicién muy infrecuen-
te. Se ha descrito una distribucién equitativa por gé-
nero, pero con un leve predominio en el género mas-
culino en los menores de 3 afios®. La edad promedio
de diagndstico en los casos pedidtricos corresponde a
5 afos®. Las lesiones cutdneas son tipicamente sen-
sibles y se presentan como nédulos o pépulas rojas o
violdceas, pudiendo desarrollar lesiones tipo placas y

Figura 2. Imagen clinica. Ampollas en extremidad superior derecha A: Am-
) . polla de contenido hemorrégico, base eritematosa de 2 cm diametro en
en ocasiones lesiones ampollares. Normalmente se cara interna de brazo derecho. B: Ampolla tensa de contenido hemorrégico,
distribuyen de forma asimétrica y curan sin dejar ci- violdcea de 2,5 cm diametro en antebrazo derecho.
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Figura 3. Imagen clinica. Papu-
las y nodulos eritematosos en
brazo y antebrazo izquierdo.

catriz. Pueden ser precedidas por varios dias a semanas
de fiebre™. Los sintomas y/o signos comdinmente aso-
ciados corresponden a artritis, mialgias y compromiso
del estado general®. Los hallazgos de laboratorio mds
frecuentes corresponden a neutrofilia y VHS elevada,
por lo que muchas veces el diagnéstico se ve retrasado,
al confundirse con un cuadro infeccioso”®. Dentro
de los criterios diagnosticos propuestos, en la histopa-
tologia destaca la presencia de infiltrado neutrofilico
en la dermis, sin vasculitis leucocitaria cléstica®. Este
infiltrado se extiende a menudo a lo largo de toda la
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dermis, comprometiendo incluso el tejido subcutdneo
o la epidermis. Se pueden observar neutréfilos perivas-
culares, linfocitos y leucocitosis reactiva, pero no de-
biesen existir cambios fibrinoides o vasculitis®. Se han
descrito tres escenarios clinicos en los que se presenta
el SS: clésico o idiopético, paraneopldsico e inducido
por drogas”. En pediatria se ha descrito hasta un 45%
de casos idiopdticos, posterior a infecciones gastroin-
testinales o respiratorias transitorias, un 30% asociado
a condiciones inflamatorias crénicas y un 25% de los
casos paraneopldsicos, siendo la mayor asociacién con
leucemia mieloide aguda, osteosarcoma y sindrome
mielodisplasico®*1%!), Debido a estas asociaciones con
diversas patologias se han propuesto esquemas de ta-
mizaje de patologias asociadas al SS, que incluye aspec-
tos clinicos como medicién de presién arterial, pruebas
de laboratorio bésico: Hemograma-VHS, LDH y 4cido
urico, ademds de deteccién de VIH, ANA vy niveles de
inmunoglobulinas séricas. Se sugiere también la reali-
zacién de un ecocardiograma y en caso de dolor 6seo,
estudio de imdgenes, radiografia simple y/o resonancia
magnética en caso de alta sospecha clinica’?. En nifios
existen escasos casos inducidos por drogas, los que se
han asociado a factor estimulante de colonias de gra-
nulocitos, dcido transretinoico, cotrimoxazol y azatio-
prina®. En nuestro caso fueron descartados trastornos
neoplésicos y fairmacos involucrados, y quedé diagnos-
ticado como Sindrome de Sweet cldsico o idiopdtico.
El pronéstico de esta patologia depende principal-
mente de la gravedad de las condiciones asociadas?.
Pese a que el tratamiento de primera linea correspon-
de a corticoides en dosis equivalente de prednisona
1-2 mg/kg/dia, se ha visto resolucién espontdnea de las
lesiones cutdneas sin mediar tratamiento”. En nues-
tro caso hemos visto una buena respuesta terapettica
inicial con el uso de corticoides sistémicos, por lo que
se indic6 reduccién progresiva de la dosis, con control

Figura 4. Estudio histopatoldgico. A: Epidermis con Hiperplasia psoriasiforme y espongiosis. Se aprecia edema y extravasacion de eritrocitos en
dermis papilar. (H/E 40X). B: Infiltrado inflamatorio perivascular con neutréfilos polimorfonucleares, que se extiende hasta la dermis reticular y tejido
subcutaneo. Se aprecian algunos focos de necrosis. (H/E 100X). C: Infiltrado inflamatorio perivascular con multiples neutréfilos y extravasacion de
eritrocitos en dermis. (H/E 400X).
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clinico estricto. En los casos asociados a drogas, se ob-
serva mejoria y posterior resolucion tras la suspensién
del fdrmaco asociado®. La recurrencia de las lesiones
se ha descrito en un 45% de los casos pedidtricos, espe-
cialmente en aquellos asociados a neoplasias®, por lo
que el seguimiento es importante para la pesquisa de
nuevas lesiones cutdneas.

Conclusiones

El sindrome de Sweet corresponde a una derma-
tosis poco comun en pediatria, por lo que se debe
tener un alto indice de sospecha ante la presencia de
fiebre asociada a lesiones cutdneas persistentes. Si bien
la mayoria de los casos son idiopaticos, se debe reali-
zar el tamizaje de trastornos neopldsicos, infecciones
e inmunodeficiencias. El tratamiento con corticoides
sistémicos produce resolucién completa de las lesiones
cutdneas, pero los pacientes deben tener seguimiento,
debido al riesgo de recurrencia de lesiones.
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