Presentacion de casos clinicos

Arch Argent Pediatr 2018;116(5):e671-e674 | €671

Sindrome de Sweet en una nifia preescolar

Sweet syndrome in a 5-year-old girl
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Dr. Javier Y. Pinzon-Salamanca’

RESUMEN

El sindrome de Sweet, también conocido como dermatosis
neutrofilica febril, esun trastorno dermatoldgico poco frecuente
en pediatrfa. Clinicamente, se caracteriza por la aparicién de
lesiones papulares y/o nodulares de una coloracién rojiza-
violeta con hipersensibilidad local. Se reporta el caso de una
paciente femenina de 5 afios, quien consulté por un cuadro
clinico de 10 dfas de evolucién deapariciéon delesién forunculosa
en el arco nasal. Se realizé una biopsia de piel, que reporté
dermatitis difusa con predominio de polimorfonucleares
neutroéfilos, necrosis epidérmica y ausencia de vasculitis. No
se identificaron microorganismos. Se consideré el cuadro
compatible con sindrome de Sweet. Es importante tener en
cuenta este diagnéstico en cuadros clinicos similares y se deben
descartar otros diagnésticos mds frecuentes primero.
Palabras clave: sindrome de Sweet, dermatosis neutrofilica febril
aguda, pediatria.

ABSTRACT

Sweet syndrome, also known as acute febrile neutrophilic
dermatosis, is an infrequent dermatological disorder in
pediatrics. Clinically itis characterized by the development of
papular and / or nodular lesions of a reddish-violet coloration
with local hypersensitivity. We report the case of a 5-year-old
female who consulted 1 month after the appearance of the
lesion in the nasal arch. A skin biopsy was performed and it
reported diffuse dermatitis with a predominance of neutrophil
polymorphonuclear cells, epidermal necrosis and absence
of vasculitis. No microorganisms were identified. It was
considered compatible with Sweet syndrome. It is important
to consider this diagnosis in similar clinical cases and other
more frequent diagnoses must be ruled out first.

Key words: Sweet syndrome, acute febrile neutrophilic dermatosis,
pediatrics.
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INTRODUCCION

El sindrome de Sweet es un trastorno
dermatolégico poco frecuente en la poblacién
pedidtrica. Fue descrito por primera vez por
Robert Douglas Sweet en 1964, quien reporté el
cuadro clinico en ocho mujeres.!

La mayoria de los casos se presentan entre los
30y los 50 afios. Tiene una distribucién global, sin
predominio en ningtin grupo étnico especifico.>’
Existen tres tipos clinicos del sindrome de
Sweet; entre ellos, se encuentran el asociado a
medicamentos, el asociado a malignidad y el
sindrome de Sweet clésico (véase la Tabla 2).4°

Su presentacion clinica incluye fiebre, lesiones
eritematosas dolorosas distribuidas de forma
irregular, que pueden ser pdpulas, nédulos,
placas o vesiculas, que afectan el cuello, la cara
y los miembros superiores.> Las vesiculas en esta
patologia en particular tienen la caracteristica de
parecer liquidas a la vista y ser sélidas cuando
se palpan. Se diferencian de las vesiculas que se
presentan en la infeccién por herpes simple, ya
que estas son vesiculas milimétricas en ramilletes
que siguen un tracto neural.*®

Las formas extracutdneas pueden ser muy
variables. Se ha descrito la aparicién de lesiones
ulcerosas en las mucosas (desde la mucosa oral
hasta el tracto respiratorio) y complicaciones
més graves asociadas a la sobreinfeccién de las
lesiones o el compromiso multisistémico. Cuando
existe un compromiso del pancreas, del higado
y/ o del pulmén, es frecuente que esté asociado
a malignidad.”®

La forma cldsica de la patologia estd asociada
a un desencadenante infeccioso (generalmente,
cuadros de origen viral respiratorio y/o
gastrointestinal), que se asocia a la aparicién
de las lesiones papulares cldsicas ya descritas.
Entre las variantes del sindrome, se encuentra
la asociada a malignidad, que aparece,
principalmente, relacionada con tumores
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hematolégicos (leucemias y linfomas) o, en
algunos casos, con tumores sé6lidos en el contexto
de sindrome paraneopldsico. Esta variante ha
venido en aumento dada la creciente prevalencia
del cancer tanto en la edad adulta como en la
poblacién pedidtrica.”?

También se ha vinculado a la presencia de
enfermedad secundaria a la administracién de
medicamentos, como carbamazepina, diazepam,
hidralazina, nitrofurantoina y trimetoprima/
sulfametozaxol, entre otros. Existe un subtipo
asociado al trastorno de origen autoinmune,
aunque es exotica su presentacién.”

CASO CLINICO
Paciente femenina de 5 afios, quien fue
remitida a un hospital de tercer nivel por un

TaBLA 1. Diagndsticos diferenciales’>™

Eritema exudativo multiforme
Erisipela

Celulitis

Enfermedad de Behget

Parpura de Henoch-Schénlein
Piodermas gangrenosos atipicos
* Hidradenitis neutrofilica
Sindrome del by-pass intestinal
Eritema elevatum diutinum

Eritema nodoso

Vasculitis

Hipersensibilidad a los medicamentos
¢ Dermatosis neutrofilica reumatoidea
Infecciones por los siguientes:

- Bacterias

- Micobacterias
- Hongos (profundas)

Tabla 2. Criterios diagndsticos del sindrome de Sweet cldsico’

cuadro clinico de un mes de evolucién consistente
en la apariciéon de una lesién en el ala nasal
izquierda, sin antecedentes de trauma o picadura
de insecto. Un familiar comenté que, al inicio
del cuadro, la paciente habia presentado fiebre
no cuantificada (no se conocia la duracién total)
sin asociarse a otra sintomatologfa. La lesién
habia sido manipulada por los cuidadores de la
paciente, con salida de material seroso escaso.
Al dia siguiente, present6 edema, eritema y
dolor. Por lo anterior, fue llevada a la consulta
médica, en la que iniciaron antibiético oral por
la sospecha clinica de celulitis con dicloxacilina
por siete dfas sin mejoria de los sintomas. Ya que
la paciente, dos dias antes de la consulta, habia
presentado diarrea y se le habia diagnosticado
gastroenteritis de origen amebiano (segun
comento la madre de la paciente), se le administré
también metronidazol. Se trasladaron a la
capital del Amazonas y fue llevada a un centro
hospitalario, donde permaneci6 en observacién
con manejo antibiético intravenoso con oxacilina
y clindamicina (por cinco dias), con evolucién
estacionaria, por lo que fueron derivados para
una atencién especializada.

Al ingresar al Servicio de Pediatria, la paciente
se encontraba afebril, hidratada, en buenas
condiciones generales. Se observé una lesién
indurada en el ala nasal izquierda, con una
superficie costrosa y leve eritema (Figura 1), sin
otros hallazgos al momento del examen fisico. Se
considerd, como impresién diagnodstica, celulitis
del ala nasal. Se hospitalizé para el manejo
antibiético intravenoso con vancomicina por
sospecha de germen meticilino resistente y se
solicitaron andlisis paraclinicos, que mostraron
hemograma sin leucocitosis (10 000 mm?) ni

Criterios mayores

* Aparicién abrupta de placas o néddulos eritematosos o violdceos dolorosos, ocasionalmente, con vesiculas, ptstulas o ampollas.
¢ Infiltracién predominantemente neutrofilica en la dermis sin vasculitis leucocitocldstica.

Criterios menores

¢ Precedido de infecciones no especificas en el tracto gastrointestinal o respiratorio, o vacunacién o asociacién con lo siguiente:
- Enfermedades inflamatorias, como las autoinmunes o infecciones.

- Enfermedades hemoproliferativas o tumores sélidos malignos.

- Embarazo.
* Acompafiado por periodos de fiebre o malestar general.
¢ Andlisis de laboratorio durante la aparicién

VSG: 20 mm; PCR positiva; neutrofilia (70%); leucocitosis: 8000 (tres de estos cuatro son necesarios).
* Buena respuesta al tratamiento con corticosteroides o yoduro de potasio.

* Para el diagnéstico, son necesarios dos criterios mayores y dos menores.

* VSG: velocidad de sedimentacién globular.
* PCR: proteina C reactiva.

Tomadoy modificado de Garcia-RomeroMT, HoN. Pediatric Sweet syndrome. Aretrospective study. Int ] Dermatol. 2015;54(5):518-22.
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neutrofilia (59%) y proteina C reactiva (PCR)
(0,8 mg/L) dentro de los parametros normales.

La paciente fue evaluada por el Servicio de
Infectologfa, quienes suspendieron el manejo
antibiético y ordenaron la biopsia de la lesién,
ya que no era clara la etiologfa infecciosa del
cuadro y se debian descartar otras posibles
causas, entre ellas, las tumorales, enfermedades
granulomatosas e infecciosas menos probables
por micobacterias no tuberculosas, como
Mycobacterium leprae. No hubo ninguna asociacién
a medicamentos, ya que la paciente solo tomo los
mencionados en el relato del caso clinico y no
tenfa antecedentes medicamentosos previos a la
aparicion de la lesién.

Se tomé una tomografia axial computada
(TAC) de los senos paranasales para evaluar
el probable origen nasosinusal o lacrimal de la
lesidn, el cual mostré una imagen densa en el
ala nasal izquierda, que realzaba con el medio
de contraste y que podria estar en relacién con
un hemangioma. Se tomé la biopsia de la lesion,
la cual también fue llevada a cultivo (en agar
sangre y agar MacConkey), que mostré dermatitis
difusa con predominio de polimorfonucleares
neutréfilos, presencia de necrosis epidérmica
y ausencia de vasculitis. No se identificaron
microorganismos en la muestra ni en los cultivos.

Fue evaluada por Dermatologia, quienes
descartaron el origen infeccioso de la lesién y,
segtn los resultados de la biopsia de la lesién y
de la clinica, consideraron que la paciente tenfa
criterios para sindrome de Sweet, por lo que se
inici6 el manejo con prednisona en dosis de 1 mg/
kg/dia (con terapia antiparasitaria previa).

FiGuRra 1. Lesion en el ala nasal izquierda

La paciente recibié el manejo con corticoide
de forma intrahospitalaria por siete dias con una
mejoria significativa de la lesién (véase la Figura 2).
Se le dio el egreso con corticoide sistémico por un
mes y control por el Servicio de Dermatologfa.

DISCUSION

Los casos reportados en pediatria de sindrome
de Sweet representan del 5% al 8% del total.
La edad promedio es a los cinco afios o mds y,
aproximadamente, en el 50% de los casos, la
etiologfa es idiopatica.!*"?

Entre los casos que se encuentran en la
literatura, el 60% son en nifios. En menores de
3 afios, la proporcién es de 2:1 con predominancia
del sexo masculino y, en los mayores de 3 afios,
se ve una distribucién parecida en nifios y nifias."
Aqui, vemos que se trata de una nifia de cinco
afos, lo cual concuerda con la edad promedio de
reporte en la literatura.

Las lesiones pueden ser de presentacion
variable. Sin embargo, suelen ser de color rojo
vivo o violdceo con edema y pueden presentarse
como vesiculas o lesiones pustulosas.’® En el
caso de nuestra paciente, segtin lo narrado por la
madre, en un principio, la lesién fue pustulosa,
drenada por uno de los familiares, y luego tom6
las caracteristicas de tumoracién en el ala nasal
izquierda, con dolor ante la palpacién, asociada
a una costra amarillenta friable en la superficie.

Esta enfermedad, histolégicamente,
se caracteriza por tener una predominancia
de infiltrado neutrofilico asociado a edema
subepidérmico y ausencia de vasculitis
leucocitocldstica.'? Hay varios diagnésticos

FIGURA 2. Mejoria de la lesion luego del tratamiento con
corticoides
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diferenciales para esta patologia, los cuales
podemos observar en la Tabla 1."*"* Los que se
consideraron para nuestro caso, en un principio,
fueron celulitis del ala nasal, que fue descartada, y
lesiones infecciosas, como la asociada a M. leprae.
Luego de que fue aclarado el tiempo de evolucién
y en qué lugar se habia iniciado el cuadro
clinico asociado a la revisién de los sintomas,
se consider6 descartar un proceso tumoral.
Con los paraclinicos e imdgenes, se pensé en
descartar el hemangioma o las patologias de
origen granulomatoso.

Nuestra paciente cumplié con los criterios para
sindrome de Sweet. Present6 una lesién pustulosa
que, con la manipulacién, se convirtié en una
placa; las caracteristicas de la biopsia fueron
tipicas de esta patologia; present6 gastroenteritis
amebiana manejada con antiparasitarios
y respondié adecuadamente al manejo con
esteroides. Es probable que, al inicio del cuadro,
haya habido alteraciones en el hemograma que
no se evidenciaron en la atencién de la paciente
luego de un mes.

El tratamiento de primera linea para esta
patologia son los corticoides en dosis de
1 mg/kg/dia, que deben ser disminuidos
paulatinamente entre dos y seis semanas desde
su inicio, de acuerdo con la evolucién clinica
del paciente.'*'® En nuestro caso, la paciente
respondié favorablemente al tratamiento
instaurado con corticoides.

Es importante tener en cuenta este diagndstico
en la poblacién pedidtrica, aunque se presente
con baja frecuencia. Como se ilustré en el caso
y como se puede observar en la literatura, antes
de llegar a este diagnéstico, se deben descartar
otras patologias vinculadas a los sintomas, la
situacién geogréfica, el motivo de consulta y la

enfermedad actual del paciente, pero, desde que
se haga un buen enfoque clinico asociado a un
manejo multidisciplinario, se podra establecer el
diagnéstico adecuado. B
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