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Resumo

A Sindrome de Sweet é uma patologia incomum associada a diversas
entidades. Descreve-se o caso de uma mulher de 60 anos com clinica
de infegdo respiratoria, taquicardia de complexos estreitos e extensas le-
sbes nos membros inferiores de aparecimento subito, cuja histologia foi
compativel com S. Sweet, tendo completado 4 semanas de corticoterapia,
sem recorréncia por mais de seis meses apds 0 evento.
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Introducao

A Sindrome de Sweet constitui uma patologia dermatoldgica
incomum, que Se associa ao aparecimento de lesdes cutaneas
dolorosas que atingem principalmente cabega, bragos e tronco.
A sua causa ndo é conhecida, podendo estar associada a diver-
sos fatores, como infegdes, neoplasias e farmacos. A corticote-
rapia sistémica constitui o tratamento recomendado. '

Caso Clinico

Descreve-se 0 caso de uma doente do sexo feminino, de 60 anos
de idade, auténoma nas atividades da vida didria. Apresentava
antecedentes de Asma diagnosticada aos 14 anos, Hipertenséo
Arterial, Dislipidemia e intervencdo cirdrgica a polipos uterinos
em data que ndo sabia especificar. Encontrava-se habitualmente
medicada com Sinvastatina 20 mg/dia, Losartan/Hidroclorotiazida
100425 mg/dia, Montelucaste 10 mg/dia e Fluticasona/salmete-
rol que efectuava em SOS.

Recorreu ao Servigo de Urgéncia por tosse irritativa e dispneia em
agravamento progressivo com uma semana de evolugdo. No dia
anterior a admissao descrevia o aparecimento de lesdes na face
interna das coxas, associada a sensacdo de frio no local, com
aspeto circular, infracentimétricas, que néo desapareciam a digi-
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topressdo e, na porgdo inferior de ambas as pernas, descritas com
dimensdes superiores (cerca de 3-4 ¢cm), mais rarefeitas e com
padrdo de cor irregular. Sem febre, palpitacdes, dor tordcica, sin-
tomas urindrios ou gastrointestinais. Ao exame objetivo apresen-
tava-se vigil e orientada, ligeiramente descorada mas hidratada,
apirética, com tensao arterial de 144/64 mmHg; pulso radial de
150 bpm, frequéncia respiratoria de 24 cpm, com discreta tiragem
supraclavicular, saturaco de 92% em ar ambiente. Auscultagéo
cardiaca com taquicardia e pulmonar com sibilos bilaterais e cre-
pitagOes na base direita. De realcar a presenca de lesGes pete-
quiais e purpuricas nos membros inferiores, sem edema periférico
(Figura 1).

Da investigacdo efectuada no Servico de Urgéncia salienta-se
gasimetria arterial com p02 65 mmHg, sem outras alteracdes
relevantes, electrocardiograma com taquicardia regular de com-
plexos estreitos com FC 150 bpm tendo efetuado amiodarona
com reavaliacdo em ritmo sinusal. Analiticamente salientava-se
anemia normocitica e normocrémica com hemoglobina 11,7 g/
dL, 9x10M9/L leucocitos com 8, 3x10/9 neutrdfilos, velocidade
de sedimentagdo 102 mm, proteina C reativa 49,9 mg/L, hormona
estimulante da tirdide 0,16 mUI/L com T4 livre normal e urina tipo
I com 250 leuctcitos, sem outras alteracdes. Raio X térax com
hiperinsuflacdo pulmonar, alterac@es fibréticas bilateralmente € in-
filtrado para hilar direito, tendo realizado tomografia axial compu-

Figura 1. LesBes cutaneas nas coxas e pernas na admissao Servico de Medicina Interna
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Figura 2. (A) Pele com pustulose confluente intraepidérmica, espongiose e imagens de leucocitoclastia na derme. (HE; 40x)
(B) Interfase dermoepidérmica. Observa-se foco de pustulose na drea basal da epiderme
e imagens de leucocitoclastia na derme (HE; 600x)
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tadorizada onde se descreveu “Extensas lesoes esclerofibrticas
sequelares predominando em ambos 0s lobos inferiores e lobo
médio, associando-se & direita, no vértice do lobo inferior, a opa-
cidade mal definida, sugerindo processo inflamatdrio/infecioso em
fase aguda”.

A doente foi admitida no Servico de Medicina Interna com diag-
néstico de Pneumonia Adquirida na comunidade, tendo cumprido
antibioterapia com amoxicilina e acido clavulanico 1,2gr 8/8h (to-
tal de 7 dias) e azitromicina 500 mg/dia (durante 3 dias), cortico-
terapia (prenisolona 40 mg/dia) e verapamilo (80 mg 8/8h) para
controlo da frequéncia cardiaca. Tendo em conta as lesdes cuta-
neas e alteragdes analiticas constatadas no estudo inicial, foi soli-
citado estudo complementar salientando-se cinética do ferro com
capacidade de fixacao ferro discretamente diminuida, sem défice
de vitamina B12 ou &cido fdlico; anticorpos IgG anti Mycoplasma
pneumoniae reativo e anti Chamydophila pneumoniae positivo
(42 UA/mL) com anticorpos IgM negativos para ambos 0s microor-
ganismos; enzima de conversdo da Angiotensina, calcémia e beta
2-microglobulina normais, electroforese de proteinas com aumen-
to policlonal das imunoglobulinas; sorologias negativas para o vi-
rus da imunodeficiéncia humana, hepatite B e C; sem consumo de
complemento, anticorpo antinucleares e anti-citoplasma de neu-
tréfilo negativos, fator reumatoide discretamente elevado com an-
ticorpo anti-citrulina negativo. Ecocardiograma transtoracico com
insuficiéncia mitral minima, fluxo diastolico transmitral sugestivo
de anomalia de relaxamento, sem outras alterages descritas.

Realizou bidpsia de pele onde se descreveu imagens sugestivas
de eritema reativo, de tipo sindrome de Sweet, sendo descrito nos
cortes microscopicos examinados com técnica de Hematoxilina e
Eosina (HE) epiderme com agregados pustulares intraepidérmicos,
confluentes, associados a espongiose e apoptose focal de quera-
tinocitos; a derme papilar revela-se edemaciada com imagens de
leucocitoclastia; na derme profunda observam-se estruturas vascu-
lares arteriolares ectasicas, revestidas de endotélio alto, de ndcleos
hipertraficos, envolvidas por infiltrado inflamatério de polimorfonu-
cleares neutrdfilos, com pidcitos, que ainda atinge as glandulas su-
doriparas e o tecido adiposo hipodérmico (Figura 2).

Neste contexto efectuou rastreio de neoplasias adequado a idade
e escalacdo etdrio com tomografia axial abdomino-pélvica sem
evidéncia de neoplasia, ecografia tiroideia sem alteragdes descri-
tas, mamografia e ecografia mamaria com padrdo mamario com
densidades fibroglandulares dispersas, sem alterages significa-
tivas, nomeadamente de caracteristicas suspeitas, sem nédulos
solidos ou liquidos bilateralmente, sem alteracdes dos tegumentos
ou adenomegalias axilares (classificagdo BI-RADS 1); colpocitolo-
gia em meio liquido sem achados neoplasicos e endoscopia diges-
tiva alta e baixa sem alteragGes.

Apos a alta hospitar a doente completou quatro semanas medicada
com prednisolona 40 mg/dia, tendo-se verificado resolugdo com-
pleta das lesdes cutaneas (Figura 3), posteriormente com desma-
me completo de corticoterapia, sem recrudescimento apds mais
de 6 meses apds suspensdo da mesma. Analiticamente evoluiu

Figura 3. Les@es cutaneas apds 2 semanas de corticoterapia
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com corregdo da sindrome inflamatéria sistémica, nomeadamente
com normalizagdo da hemoglobina, velocidade de sedimentagéo
e proteina C-reativa. Foi constatada igualmente normalizacéo da
electroforese de proteinas.

Discussao

A pele pode apresentar alteracdes associadas a um vasto
numero de condicdes, de que é exemplo a toma de farma-
cos, presenca de doencas infeciosas, neoplasicas, auto-i-
munes e endocrinas. ' No caso da doente apresentada a
integracdo da historia clinica e exame objetivo levou numa
primeira fase a exclusdo de vasculite e doencas infeciosas
associadas a manifestacfes cutineas, nomeadamente infe-
¢&o por microorganismos atipicos e endocardite. A bidpsia
cutanea desempenhou um papel fundamental no diagnosti-
co e estudo subsequente da doente ao ser compativel com
Sindrome de Sweet. >*

A Sindrome de Sweet é descrita principalmente em trés con-
textos: S. Sweet classica ou idiopatica, associada a neoplasia
ou induzida por farmacos. 5 Embora a forma classica seja
mais comum em mulheres e entre 0s 30 a 60 anos de idade,
¢ mais frequente nos membros superiores (80%), cabeca e
pescoco (50%) e tronco (30%), sendo pouco frequente nos
membros inferiores. Do ponto de vista analitico esta descrita
neutrofilia em 80% dos casos e elevagéo da velocidade de
sedimentagdo em 90%, sendo pouco frequente a presenca
de anemia. ° Apesar de, de acordo com os critérios de diag-
nostico revistos por von den Driesch em 1994 (Tabela 1),
56 3 doente apresentar dois critérios major (aparecimento
subito de lesdes cutaneas que podem ser placas eritemato-
sas dolorosas ou nodulos e achados histopatoldgicos tipicos)
e trés critérios minor (infecdo respiratoria prévia, excelente
resposta a corticoterapia e analiticamente, na apresentagéo,
velocidade de sedimentacdo eritrocitaria e proteina C reati-
va aumentadas, contagem de globulos brancos >8x10%L
com >70% de neutrofilia), dada a localizagdo nos membros

Tabela 1. Critérios de diagndstico de Sindrome de Sweet classica

Major

1) Inicio subito de placas ou nddulos eritematosos dolorosos;

2) Evidéncia histopatoldgica de infiltrado neutrofilico denso sem
evidéncia de vasculite leucocitoclastica;

Minor

1) Pirexia >38°;

2) Associagdo com doenca inflamatoria, hematoldgica, neoplasia ou
gravidez ou precedida por infecgdo respiratoria, gastrointestinal ou
vacinagao;

3) Excelente resposta a corticoterapia sistémica ou iodeto de
potassio;

4) Alteracles analiticas a apresentagdo (3 de 4): velocidade de
sedimentagdo> 20 mm/h, Proteina C reativa elevada, contagem de
glébulos brancos> 8x10°, > 70% de neutrofilos da contagem total

de gldbulos brancos;
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inferiores e presenca de anemia, achados mais frequentes
na sindrome associada a neoplasias (do foro hematol6gico e
tumores sdlidos), foi necessario progredir estudo de modo a
despistar presenca concomitante de neoplasias, tendo sido
ja previamente descartada pela histdria clinica farmacos po-
tencialmente associados.

Embora na forma classica as lesdes possam resolver es-
pontaneamente, o tratamento de primeira linha é compos-
to por prednisolona 1 mg/Kg/dia (usualmente 30 a 60 mg/
dia) a efetuar desmame em 4 a 6 semanas (embora alguns
doentes possam necessitar de ciclos mais prolongados),
colchicina e iodeto de potassio, enquanto o tratamento de
segunda linha é constituido por farmacos como a indome-
tacina e ciclosporina, podendo ser necessario o recurso a
antibioterapia na presenca de sobreinfe¢do bacteriana.
10 Pode observar-se recorréncia da sindrome apds remissao
por periodos varidveis de forma espontanea ou induzida por
tratamento.® 10

Conclusao

A Sindrome de Sweet implica o diagnostico diferencial com
outras entidades, nomeadamente outras patologias sistémi-
cas e 0 estudo aprofundado para exclusdo de tumor sélido
e neoplasia hematoldgica, principalmente tendo em conta a
localizagdo das lesdes, pouco frequente na forma classica.
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