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Resumo

A importdncia crescente que o sindrome de Sweet
tem despertado nos ultimos anos relaciona-se com
o facto desta entidade nosoldogica, com acentuado
componente dermatoldgico, contribuir para o
diagndstico precoce de outras patologias,
nomeadamente as do foro hemato-oncoldgico.
Pretendeu-se com esta revisdo destacar a
importincia das manifesta¢ées clinicas,
especialmente as de evolugdo e cardcter atipico,
cuja identificacdo é tanto mais necessdria, quanto
se sabe que a patologia maligna lhe estd associada
em cerca de 15 a 20% dos casos.

Palavras chaves: dermatose aguda febril
neutrofilica, sindrome de Sweet.

Abstract

In the last years, the Sweet’s syndrome has
become a well-defined multi-systemic entity,
described by many authors. The early recognition
of this syndrome is very important to improve our
diagnostic and therapeutic abilities, particularly in
the field of oncology. Emphasis is given to the
identification of the syndrome, which can alert the
physician to the possibility, of wunderlying
neoplastic disease or acute lenkaemia. The authors
review the pathogenesis, clinical and
bistopathological features, as well as the course,
prognosis and therapy of the Sweet’s syndrome.
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In approximately fifteen percent of all reported cases
internal malignancy was found.

Key words: acute febrile neutrophilic dermatosis,
Sweet’s syndrome.

Introdugio

O Sindrome de Sweet (SS), anteriormente designada por
Dermatose Neutrofilica Aguda Febril, foi descrito em 1964
por Robert Douglas Sweet. Esta entidade, definida com
base em critérios clinicos e laboratoriais, caracteriza-se
actualmente por febre, inicio abrupto de placas e nodulos
eritematosos e dolorosos, neutrofilia e por infiltrado dér-
mico de polimorfonucleares!

Depois da descrigdo inicial por Sweet este sindrome foi
reformulado por Su e Liu em 1986, que propuseram dois
critérios major e dois critérios minor, a fim de uniformizar o
diagnostico do SS (Quadro 1) Para além do SS classico,
tém sido descritas sindromas atipicas que, ndo constituin-
do variante em si mesmos, sdo assim designadas por néo
apresentarem os aspectos habituais desta dermatose’.
Podem n@o existir febre e/ou neutrofilia e o predominio de

Quadro1

Critério major

Inicio subito de nddulos ou placas, dolorosos.
eritematosos ou violaceos.

Infiltrado dérmico neutrofilico sem vasculite
leucocitoclasica.

Critério minor

Precedido por febre ou infecgdo.
Acompanhado por febre, artralgias, conjuntivite
ou neoplasia subjacente.

Leucocitose.

Critérios de diagnostico de SS (Su e Liu, 1996)

vesiculas e bolhas pode substituir o habitual quadro cuta-
neo de nédulos eritematosos*®, sendo o envolvimento das
mucosas, nestes casos, mais frequente®?. O SS atipico esta
muitas vezes associado a doenga hemato-oncolégica, no-
meadamente leucemia mieldide aguda e/ou tumor sélido,
dai a importancia do seu reconhecimento clinico®'*'2.

A etiopatogenia mantém-se controversa. A associagdo
com diferentes patologias, o nimero de casos precedidos
de infeccdo respiratoria, bem como a reprodugéo das le-
sdes histoldgicas idénticas ao SS, apds exposi¢do aos an-
tigénios do Streptococcus viridans e/ou Cdndida sp, su-
portam a hipdtese de que o SS se trata de uma reac¢do de
hipersensibilidade a antigénios enddgenos ou exdgenos'’.

Estudos recentes salientam a particular importancia do
papel das citoquinas (Interleucina-1) na génese destas le-
soes, dado o macigo recrutamento de polimorfonucleares
na derme'*'®. Este mesmo fendmeno é sugerido pela ocor-
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réncia desta sindroma durante a terapéutica com factores
de crescimento de neutréfilos utilizados em muitos casos
de neoplasia hemato-oncoldgica'’.

As lesdes integrantes deste sindrome caracterizam-se
por nédulos e placas eritemato-violaceos e dolorosos, de
localizagdo assimétrica, mais frequentemente nos mem-
bros superiores, pescogo e face*'®. Predomina nos indi-
viduos do sexo feminino e na faixa etaria dos 30 - 60
anos*!'''%; no entanto, nos casos em que o SS se associa a
hemopatia ou tumor sélido, a distribui¢do pelos sexos ¢é
igual’?. Sindrome gripal, amigdalite, infec¢édo respiratoria
alta ou vacinagdo podem preceder em cerca de uma a trés
semanas a eclosdo do quadro dermatoldgico.

A velocidade de sedimentagdo (VS) estd moderadamente
elevada. Geralmente € descrita leucocitose com neutrofi-
lia, acompanhando o periodo evolutivo das lesdes cuté-
neas; contudo pode ndo estar presente nos casos de SS
atipico. Em regra, ndo ha anemia, embora estejam descri-
tos casos de altera¢des de duas ou trés linhas celulares da

vados no Hospital Distrital de Santarém entre 1987 € 1997,
com o diagnostico de SS. De acordo com os critérios de
Sue Liu foram seleccionados apenas 15 doentes, tal como
esta referido no (Quadro 2).

Registamos os dados anamnésticos, a idade, o sexo, a
distribuicdo e caracterizagio das lesdes, os sintomas e si-
nais associados, a duragdo do quadro e a sua evolugdo.
Quanto aos aspectos laboratoriais destacamos a contagem
leucocitaria, a VS e/ou proteina C reactiva (PCR) . Revi-
ram-se os exames histopatoldgicos de todos os doentes.
Registaram-se a eficacia da terapéutica e as recidivas ocor-
ridas.

Resultados

Dos 15 doentes seleccionados, 10 eram do sexo femini-
no e 5 do sexo masculino. A distribui¢do etaria variou
entre os 35 e 80 anos e a média das idades foi de 56 anos.
O tempo de evolugdo do quadro variou entre uma semana
a dois meses. O seu inicio foi precedido por infecc¢do res-

Quadro2
Doentes 1 2 3 4 5 7 8 9 10 | 11 { 12 | 13 | 14 | 15
Major
Erup¢do P-N
eritematosos + + + + + + + + + + + + + +
dolorosos
Infilt. neutrofilica
na derme + + + + + + + + + + + + + +
Minor
Precedido
febre/infecgao + + + + +
Febre/artralgia
conjuntivite + + + + + + + + +
d. maligna
Leucocitose + + + + + + + +
Boa resposta
ao corticoide + + + + + + + + + + + + + +

medula 6ssea, com anemia leucopenia ou pancitopenia,
principalmente no SS neoplasico.

Verificaram-se em algumas situa¢des alteragdes na fun-
¢do hepatica'' e/ou renal e noutras proteintria significati-
va, sugerindo envolvimento glomerular®®. Ndo ha ano-
malias na electroforese das proteinas. A pesquisa de agentes
infecciosos (viral, bacteriano, fungico) nos exames cultu-
rais é negativa.

As alteragdes no exame histologico sdo sobretudo da
derme papilar com edema acentuado e da derme média
constituida por infiltrado neutrofilico denso, frequente-
mente perivascular, com extensdo a derme profunda. Habi-
tualmente, ndo ha evidéncia de vasculite e a imunofluo-
rescéncia directa ndo revela depositos de imunoglubuli-
nas e/ou complemento na jung¢fo dermo - epidérmica.

Material e métodos
Foram revistos 20 processos clinicos de doentes obser-

piratdria 1 a 2 semanas em 50% dos casos. Nenhum agente
infeccioso foi por nds isolado, dado que os doentes ndo
evidenciavam nessa altura qualquer sintomatologia respi-
ratoria. No que se refere aos doentes que se encontravam
medicados com antibibticos, estes foram variados, predo-
minando, no entanto, os do grupo das aminopenicilinas.
Nio podemos concluir acerca da importancia desta tera-
péutica no desencadeamento ou evolugdo do SS. Todos
os doentes satisfaziam os critérios clinico-patolégicos fun-
damentais para o diagnostico de SS, apresentando dois
critérios major: lesdes cuténeas tipicas e infiltrado neutro-
filico da derme e dois a trés critérios minor, sendo o para-
metro mais constante a boa resposta aos corticosterdides
(Quadro 2). Um doente do sexo masculino tinha envolvi-
mento da mucosa oral sob a forma de erosdes, lesdes cuta-
neas tipicas e vesicobolhosas. Este quadro estava associ-
ado a um siringoma maligno da coxa esquerda.

Nenhum doente tinha alteragdes viscerais. Também em
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Fig. 1
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Placa eritematosa e timida.

nenhum deles se verificaram citopenias que fizessem sus-
peitar de doenga hematolégica associada.

Em todos os exames histoldgicos existiam infiltrados
neutrofilicos na derme sem evidéncia de vasculite.

A terapéutica consistiu em prednisolona sistémica na dose
média de 45mg/dia, tendo-se verificado regressédo das le-
soes em 11 casos e recidiva em 4, com posterior resolugéo
apos reinstituicdo da terapéutica. Ndo foram encontradas
doengas hematoldgicas, tendo sido diagnosticado um tu-
mor solido. Quanto as restantes doengas associadas ao SS
referimos um caso de doenga auto-imune (hipotiroidismo,
vitiligo e anemia perniciosa) e outro de lesdo pré-maligna
uterina (hiperplasia adenomatosa do endométrio).

Discussio

Apos analise dos 15 casos seleccionados podemos con-
cluir que o SS predominou no sexo feminino. A média das
idades foi de 56 anos, ndo diferindo do que ¢ relatado na
literatura.

As lesdes predominantes foram papulas, placas e nodu-
los dolorosos.(Fig 1). A localizagdo foi a habitual; no en-
tanto, em cerca de metade dos casos, verificou-se o en-
volvimento dos membros inferiores (8 casos) e do tronco
(7 casos). (Fig 2) Em contrapartida, o envolvimento da face,
habitualmente mais frequente, foi comparativamente infe-
rior neste grupo (3 em 15).

A febre e a conjuntivite dominaram o quadro das mani-
festagOes gerais extracutdneas, respectivamente 10 € 6
casos, ndo diferindo do descrito na literatura, quer em
relagdo a febre, com prevaléncia entre 48% e os 100%?,
quer em relagdo ao envolvimento ocular com taxas varia-
veis que podem chegar aos 75%*'", sendo as alteragdes
mais frequentes a conjuntivite ou a episclerite. No que se
refere as artralgias, descritas na literatura em 1/3 dos ca-
s0s'?, no nosso estudo foi encontrada apenas em 3 casos.
Em nenhum doente houve envolvimento visceral. Merece
destaque o achado de um caso de neoplasia sélida rara:
siringoma maligno da coxa. Este doente tinha lesdes cuta-

Fig. 2
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Papulas e nédulos eritematosos no dorso, com tendéncia a coales-
cerem em placas.

neas vesicobolhosas, e envolvimento da mucosa oral. Estas
manifesta¢des encontram-se mais frequentemente associ-
adas a neoplasias®®; no entanto, salienta-se que o referi-
do doente desenvolveu infecgdo das vias aéreas superio-
res que precedeu o SS, tendo boa resposta ao tratamento,
pelo que nédo nos € possivel afirmar a associagdo das duas
entidades. Eventualmente o siringoma maligno sera um
achado fortuito neste contexto do SS.

Em 7 casos existiu infecg@o das vias aéreas superiores a
preceder o quadro. Em média os doentes tinham ja duas
semanas de evolugdo da sintomatologia a data da admis-
sdo. Em 2 casos os sintomas ja estavam presentes dois me-
ses antes do internamento. Esta demora na resolugéo das
lesdes ¢ comum na histéria natural da doenga, sem inter-
vengdo terapéutica.

Quanto aos dados laboratoriais todos os doentes apre-
sentavam neutrofilia, com excepg¢do de 2 casos. A VS e/ou
PCR estavam elevadas nos casos em que foram determi-
nadas (10 em 15).

A histologia foi concordante com o diagndstico clinico
nos 15 doentes (Fig 3, 4). Os restantes casos em que nido
foi possivel afirmar o diagnostico de SS, deveu-se a au-
séncia de confirmagdo histolégica ou a presenga de enti-
dades dermatoldgicas diferentes desta sindroma. Neste
caso os diagnosticos foram de eritema fixo e eritema mul-
tiforme.

Conclusio

Embora a expressdo cuténea seja determinante, as ma-
nifestagdes sistémicas tém vindo a ser relatadas com fre-
quéncia crescente. A presenga de febre, leucocitose, ar-
tralgias, envolvimento ocular e de outros 6rgdos, bem como
a associag@o com outras patologias, nomeadamente neo-
plésicas, impde o seu rapido diagnostico e tratamento.

Sendo o diagndstico precoce em Oncologia o garante
de melhor progndstico, € crucial que o clinico, perante um
caso de SS, prossiga a vigilancia do doente durante perio-
do de tempo néo inferior a trés anos.
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Fig. 3
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Biopsia cutanea: denso infiltrado intersticial e edema acentuado
da derme papilar.

Nido podendo os autores deste trabalho retirar conclu-
sdes abrangentes devido a exiguidade da amostra, foi no
entanto possivel destacar alguns achados que nos pare-
cem importantes nesta revisdo. Tendo em conta que as
neoplasias hematologicas sdo mais frequentes e, entre os
tumores solidos, sdo mais comuns os do trato genitourina-
rio e gastrintestinal, ndo deixa de ser interessante consta-

Fig. 4
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tar na nossa casuistica o achado de uma neoplasia rara
(siringoma maligno). Por outro lado o diagnéstico de SS
permitiu também por em evidéncia um caso de doenga auto-
imune e uma afec¢@o pré-neoplasica, impedindo desta for-
ma a evolugdo, que nesta tltima seria inexoravel para neo-
plasia maligna.
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