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Um caso tipico de Sindrome de

Sweet
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RESUMO

A Sindrome de Sweet é uma dermatose neutrofilica. Associa-se, em 50% dos casos, a outras patologias como doengas in-
fecciosas, inflamatdrias, auto-imunes e, sobretudo, neoplésicas (20 a 25%).
O objectivo deste trabalho é alertar o médico de familia (MF) para esta patologia, enumerar os critérios necessarios ao seu

diagnostico e aumentar o indice de suspeigao.

Relata-se o caso de uma mulher que apresenta um sindrome gripal com cinco dias de evolucéo. Dois dias ap6s inicio deste
quadro referiu aparecimento stbito de lesdes cutaneas circulares em pdpula eritematosa e com descoloracdo central. Negou
prurido, mas com dor ao toque. Foi-lhe diagnosticada Sindrome de Sweet e iniciou tratamento com corticoterapia oral, com re-

solucdo clinica completa em apenas alguns dias.

O estudo para exclusdo de patologia neoplasica associada foi negativo. Tem indicacdo para realizar hemograma semestral e

os rastreios oncoldgicos de acordo com a idade e sexo.
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INTRODUCAO
Sindrome de Sweet é uma dermatose neutro-
filica caracterizada por inicio stbito de febre,
leucocitose e lesdes cutaneas eritemato-vio-
laceas, com infiltrado dérmico por neutr6fi-
los. H4 uma predominancia desta patologia no sexo fe-
minino.' A sua patogénese permanece desconhecida
mas pensa-se que resulta de uma reaccao de hipersen-
sibilidade a um antigénio de origem tumoral, bacteria-
no ou viral.?

Associa-se, em 50% dos casos, a outras patologias
como doengas infecciosas, inflamatérias, auto-imunes
e, sobretudo, neopldsicas, podendo estar também as-
sociada a gravidez e a fairmacos.** Aproximadamente
20-25% dos doentes com esta patologia tém uma neo-
plasia associada (na maioria dos casos hematolégica,
mas também pode acompanhar o cancro da mama,
gastrointestinal e genito-urindrio).>*

Esta sindrome pode manifestar-se em simultaneo
com a neoplasia’, antecedé-la em até 11 anos? ou sina-
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lizar uma recorréncia de uma doenga em remissio.”

O objectivo desta apresentacdo é alertar o médico de
familia (MF) para esta patologia, enumerando os crité-
rios necessarios ao seu diagnéstico, facilitando a sua
suspeicdo e encaminhando atempada e adequada-
mente o doente para confirmacao diagnéstica.

DESCRICAO DO CASO

PP, sexo feminino, 47 anos, raca caucasiana, casada
mas em processo de divércio, com o 9° ano de escola-
ridade, desempregada ha 2 anos.

Quanto a antecedentes pessoais fisioldgicos, tem
uma alimentacao variada, nega habitos etilicos e taba-
gicos, faz caminhadas regulares, é normoponderal (IMC
22,5 kg/m?), teve a menarca aos 12 anos, IV Gesta II
Para (interrupcao voluntdria da gravidez aos 18 anos,
feto morto aos 23, nasceu a primeira filha aos 26 anos
e a segunda aos 40 anos). Nega antecedentes pessoais
patolégicos relevantes, incluindo medicagao crénica,
alergias alimentares ou medicamentosas. Pertence a
uma familia alargada, altamente funcional de acordo
com o Apgar familiar de Smilkstein, da classe média
baixa de Graffar e sem critérios de risco familiar pelas
escalas de Imperatori e Segovia-Dreyer.?

Recorre a consulta com febre (temperatura axilar:



Figura 1. Duas papulas eritematosas, circulares, na face interna do
brago direito. Uma lesdo tem cerca de 1,5 cm e a outra aproxima-
damente 3 cm, tendo cada uma delas uma descoloracdo amarelada
central.

38-39°C), tosse seca e mialgias generalizadas com 5 dias
de evolugao. Dois dias ap6s inicio do quadro febril sur-
ge subitamente rash cutaneo na face interna do braco
direito (figura 1). Nega prurido e refere que a lesao cu-
tanea é dolorosa ao toque digital e até com a propria
roupa. Recorreu por iniciativa prépria a farméacia e tem
aplicado nos ultimos
trés dias um corticéide
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ta-se integra.

Foram colocadas as hip6teses diagnésticas do Qua-
dro I, pediram-se andlises laboratoriais (hemograma
com leucograma, velocidade de sedimentacéo, protei-
na C reactiva, ANCA - Anticorpo anti-citoplasma do
neutréfilo), referenciou-se a utente para a consulta de
Dermatologia e deu-se indicagdo para fazer antipiréti-
€O caso necessitasse.

Na consulta de seguimento, cerca de um més e meio
depois, ja ndo apresenta sindrome gripal.

Na consulta de Dermatologia foi efectuada biépsia
dalesdo cujo resultado histopatolégico foi compativel
com infiltracao neutrofilica na derme, sem atingimen-
tovascular. Ao exame objectivo, as lesdes cutdneas pra-
ticamente desapareceram.

A utente trouxe o resultado da avaliacdo laboratorial
requerida na primeira consulta e que foi colhida alguns
dias ap6s o inicio dos sintomas [(hemoglobina 11,5
mmol/L; leucécitos 16,6 G/L com 96% de polimorfo-
nucleares; velocidade de sedimentacdo 20mm/h; anti-
corpo anti-citoplasma do neutréfilo (ANCA) negativo;
proteina C reactiva 3,42 mg/dl].

tépico (0.1% valerato
de dexametasona cre-

QUADRO |I. Diagnésticos diferenciais.

me) que ndo surtiu Vasculites Infeccoes Carcinomas malignos Outros disturbios
efeito e foi desconti- inflamatérios
nuado antes da primei- Urticéria Pioderma (foliculite, | Linfoma cutaneo Paniculite (incluindo

ra consulta.
Ao exame fisico, ndao

furdnculos, celulite)

(micose fungéide,
linfoma de células T)

eritema nodoso)

apresenta alteracoes na
inspeccdo da cavidade
oral, nem na ausculta-

Vasculite cutanea
de pequenos vasos

Vasculite séptica

Metdastases Reacgdo severa a
mordida de um

artrépode
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¢do cardiopulmonar.
Observam-se duas
erupcoes cutaneas em
péapulas eritematosas,
circulares, com uma
descoloracdo amarela-

Infeccdo flingica
superficial

Granulomatose com
poliangite (Wegener)

Lupus Eritematoso

Doencas Granulomatosas
(sarcoidose, dermatite
granulomatosa intersticial,
granuloma actinico...)

Infeccdo flingica
profunda:
criptococose
Blastomicose

da central naface inter- Tuberculose lododerma
na do braco direito. Leishmaniose Bromoderma
Umalesdo tem cercade cutanea

1,5 cm e a outra aproxi-
madamente 3 cm. A
restante pele apresen-

Sindrome de Wells

Sindrome de Sweet
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Fez-se o diagnostico definitivo de Sindrome de Sweet
e foi prescrita metilprednisolona 40 mg/dia (toma tni-
ca) na primeira semana, 30 mg na segunda semana, 20
mg na terceira semana e 10 mg nas duas semanas se-
guintes as 8 horas.

COMENTARIO

O ME sendo muitas vezes o primeiro contacto dos
utentes com sistema de satide, tem o papel de abordar
inicialmente varias patologias. Dai a importéancia de
conhecer as manifestacoes clinicas cardinais desta sin-
drome e que sdo: erup¢do cutanea, infiltrado neutrofi-
lico dérmico sem atingimento vascular (verificado na
biépsia); febre (40-80% dos doentes) e neutrofilia peri-
férica.®?

As lesdes cutdneas sdo normalmente evocadoras da
doenca e consistem em pdpulas ou placas eritemato-
sas de coloracao vermelho ou violeta com uma super-
ficie irregular pseudovesicular e uma descoloragao cen-
tral, amarelada. As placas podem causar dor e/ou sen-
sacdo de queimadura, mas ndo sdo pruriginosas. Sao
mais frequentemente encontradas na face, pescogo e
extremidades superiores, especialmente no dorso das
maos. Cerca de 3 a 30% dos pacientes apresentam le-
sdo na cavidade oral, podendo apresentar-se como pus-
tula e evoluir para tlcera mais tarde. Podem ser lesdes
multiplas, generalizadas em qualquer parte do corpo,
podendo também haver uma s6 lesdo localizada. Nas

QUADRO II. Critérios de diagndstico de Sindrome de

Sweet.

Critérios Major

— comeco abrupto de placas ou nddulos eritematosos
dolorosos

— histopatologia com infiltrados neutrofilicos densos sem
evidéncia de vasculite leucocitoclastica

Critérios Minor

— lesdo cutanea antecedida por febre ou infeccdo

— lesdo acompanhada de febre, artralgia, conjuntivite ou
neoplasia subjacente

— leucocitose

— boa resposta a corticdides sistémicos e auséncia de
resposta a antibidticos.
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extremidades inferiores, as lesoes sdo frequentemente
confundidas com eritema nodoso, particularmente em
doentes com a variante subcutanea rara de Sindrome
de Sweet.!012

Para além das caracteristicas acima referidas, podem
ocorrer: insuficiéncia renal aguda, osteomielite estéril,
alveolite neutrofilica, patologia ocular (conjuntivite,
episclerite e iridoclerite). Cerca de um terco dos doen-
tes refere artralgia, mialgia e artite (poliarticular, assi-
métrica, inflamatéria, ndo erosiva e de actividade pa-
ralela ao curso da doenca). Todas estas manifestaces
respondem a corticoterapia sistémica.>1%1314

As alteracdes laboratoriais sdo inespecificas, in-
cluindo uma elevacgdo da velocidade de sedimentacao
e da proteina C-reativa, neutrofilia periférica, diminui-
¢do ligeira da hemoglobina, elevacgoes ligeiras da fosfa-
tase alcalina sérica, da aspartato aminotransferase e da
gama-glutamil transferase. Tém sido descritos auto-
-anticorpos contra citoplasma dos neutroéfilos (ANCA)
num padrdo perinuclear, com padrdo de fluorescéncia
fraco e difuso."

Para o diagnéstico de Sindrome de Sweet sdao neces-
sarios dois critérios major e dois minor (ver quadro II).'¢

Caracteristicamente, a histopatologia sdo visiveis in-
filtrados nodulares neutrofilicos perivasculares, com
cariorréxis neutrofilica. Embora néo exista vasculite
primadria, os vasos sanguineos podem ser secundaria-
mente envolvidos na resposta imunolégica, um acha-
do infrequente.!*'171

A Sindrome de Sweet faz diagnéstico diferencial com
diversas lesoes cutaneas (ver quadro I) e pode estar as-
sociada a qualquer uma das patologias acima citadas.

A associacao desta sindrome a neoplasia ocorre em
20-25% dos casos,” podendo as manifestacdes cutaneas
ocorrer em simultdneo com a neoplasia,” antecedé-la
em até 11 anos? ou sinalizar uma recorréncia de uma
doenca em remissao.’

Nao existem no momento atual normas de orienta-
¢do clinica ou documentos de consenso de sociedades
cientificas relativamente a doentes com primeira ma-
nifestacdo de Sindrome de Sweet, sem aparente pato-
logia associada. A utente foi submetida a avaliagdo para
exclusdo de patologia neoplésica a luz das recomenda-
¢oes de Charles e Cohen,? com resultados negativos.
Segundo os autores, em pessoas assintomadticas sem
antecedentes neplésicos conhecidos e com uma pri-



meira manifestacdo de Sindrome de Sweet, recomen-
da-se um rastreio de doenca neoplésica adequado a
idade (os autores sugerem um rastreio guiado pelas re-
comendacdes da American Cancer Society, sendo que
adaptamos as recomendacdes a nossa realidade e apli-
camos as normas da Dire¢do Geral de Satide para esse
efeito).? Tendo em conta que 85% dos cancros associa-
dos a esta sindrome sdo hematolégicos’, podendo su-
ceder esta doenca em muitos anos, a doente tem indi-
cacgdo para realizacdo de hemograma com leucograma
a cada 6-12 meses,? encontrando-se programado esse
exame.
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ABSTRACT

ATYPICAL CASE OF SWEET'S SYNDROME

Sweet’s Syndrome is a neutrophilic dermatosis. It is associated in 50% of cases with infectious, inflammatory, autoimmune,
and neoplastic diseases (in 20-25% of cases). The aim of this presentation is to alert the family physician to this condition and
to describe the findings necessary for the diagnosis. We report the case of a woman with flu-like symptoms of five days’ dura-
tion. Two days after the beginning of these complaints, she reported the sudden onset of circular skin lesions in the form of
erythematous papules with central discoloration. She denied pruritus, but complained of tenderness of the lesions. After an ini-
tial evaluation, the patient was referred to a dermatologist, who performed a skin biopsy. The histopathological examination
revealed a neutrophilic infiltration of the dermis, sparing vascular structures. The diagnosis of Sweet’s Syndrome was made and
corticosteroid therapy was started, with complete resolution of the lesions in a few days. Initial testing for exclusion of an as-
sociated neoplasm was negative. The patient should perform a complete blood count every six months and cancer screening
tests appropriate for her age and gender.

Keywords: Sweet’s Syndrome; Dermatosis; Fever.
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