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RESUMO

Objetivo: As dermatoses neutrofilicas sdo manifestagdes raras nos casos de lipus eritematoso sistémico (LES), sendo mais comum seu
surgimento em pacientes com diagndstico prévioj. O objetivo deste artigo é ilustrar um caso de sindrome de Sweet em uma paciente
portadora de LES. Métodos: Relato de caso com base em dados de prontudrio e consultas médicas, ilustrado com imagens fotograficas,
no qual os autores discutem os possiveis diagndsticos diferenciais e apresentam breve revisdo da literatura, com busca no acervo do
PubMed a partir das palavras correlacionadas lupus eritematoso + sindrome de Sweet. Resultados: O trabalho relata o caso de uma
mulher previamente diagnosticada e em tratamento para llpus eritematoso sistémico que manifestou episddios recorrentes da
sindrome de Sweet. Conclusdo:A sindrome de Sweet, ou dermatose neutrofilica febril, se caracteriza por lesdes eritematosas,
dolorosas e agudas, principalmente em &reas fotoexpostas, mas que também pode ter manifestagdes extra-cutaneas e mucosa. E
dividida em quatro subgrupos: cldssica, para-inflamatdria, paraneoplasica e farmacoldgica. Este artigo relata um caso de paciente com
|Gpus eritematoso associado a sindrome de Sweet.
Palavras chave: Sweet; Lupus; dermatose neutrofilica

ABSTRACT

Background: The neutrophilic dermatoses are rare manifestations in cases of systemic lupus erythematosus (SLE), its
appearance is more common in patients with lupus ever diagnosed. The purpose of this article is to illustrate a case of Sweet's
syndrome in a patient with SLE. Methods: Case report based on medical records and medical appointments, images and discussion of
diagnosis, according to the current literature, with PubMed search from the words lupus erythematosus + Sweet's syndrome
correlated. Results: This paper reports a case of a woman with previously diagnosed and treated systemic lupus erythematosus
manifested by recurrent episodes of Sweet's syndrome. Conclusions: The Sweet syndrome, or febrile neutrophilic dermatosis, is
characterized by erythematous, painful and acute injuries, especially in areas exposed to sunlight, but can also have extra-cutaneous
and mucosal manifestations. It is divided into four groups: classical, para-inflammatory, drug induced and paraneoplastic. This article
reports a case of a patient with SLE and Sweet's syndrome.
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RELATO DE CASO

INTRODUCAO

As dermatoses neutrofilicas sdo raras
manifestacGes nos casos de Ildpus eritematoso
sistemico. Menos de 50 casos dessa associagao foram
descritos?. A forma de apresentacdo pode ir desde
lesGes sutis até quadro exuberante, como na sindrome
de Sweet?. O mais comum é o surgimento da dermatose
neutrofilica em pacientes com diagndstico ja feito de
lipus, mas ha relatos de ocorréncia da dermatoses
previamente ao quadro de lGpus>**° e, em um estudo
de 73 casos, é relatado um quadro de IUpus em paciente
com AIDS apresentando sindrome de Sweet.®

RELATO DO CASO

Uma paciente feminina, hipertensa, de 40
anos, com diagndstico de lupus eritematoso sistémico
ha quatro anos e em uso de prednisona 10mg/dia,
hidroxicloroquina 400 mg/dia, metotrexato 12,5
mg/semana, acido félico 5 mg/dia e enalapril 10mg/dia,
apresentava o segundo episddio de lesdes pruriginosas
na face, colo, ombros e bragos hd uma semana. As
leses eram placas arredondadas eritemato-
edematosas confluentes, algumas com esmaecimento
central (FIGURAS 1 e 2). A paciente ndo relacionava o
aparecimento do quadro cutaneo com fotoexposicao,
uso de medicag¢des ou alimentos diferentes do habitual.
Seus exames laboratoriais mostravam leucocitose com
neutrofilia (13790 leucdcitos/dl e 7446 neutrdfilos/dl),
PCR de 3,04 e VHS de 31mm na primeira hora. O estudo
anatomopatolégico mostrou edema na derme e
proeminente exsudato neutrofilico ao redor dos vasos
sanguineos e no intersticio, ocasionais linfécitos e
eosindfilos, muitos fragmentos nucleares, varias
hemacias extravasadas , nenhum sinal de vasculite e
membrana basal normal.

A paciente ndo apresentou melhora clinica com
o aumento da dose da prednisona para 40mg/dia por 10
dias , assim foi realizada infusdo intravenosa de 100mg
de hidrocortisona, com resolucdo total do quadro
cutaneo apos 48 horas.

A apresentacgado clinica da paciente e a analise
histolégica da lesdo cutanea corroboravam para o
diagnéstico de sindrome de Sweet, ou dermatose
neutrofilica febril aguda.
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FIGURA 1: Placas arredondadas eritemato-edematosas
confluentes, algumas com esmaecimento central.
Regido cervical esquerda. FONTE: Os Autores

FIGURA 2: Placas arredondadas eritemato-edematosas
confluentes, algumas com esmaecimento central.
Ombro esquerdo. FONTE: Os Autores.

DISCUSSAO

Dermatoses neutrofilicas é a denominagao de
um grupo heterogéneo de doengas que cursam com
desordem de estimulos e proliferacdo dos neutrofilos. O
achado histopatoldgico comum as doencas desse grupo
é de um infiltrado cutaneo neutrofilico, geralmente
perivascular, e auséncia de vasculite.

Dentre essas dermatoses, além da sindrome de
Sweet estdo pioderma gangrenoso, doenca de Behget,
dermatose pustular subcérnea, pustulose palmo-
plantar, acrodermatite continua de Hallopeau,
pustulose exantemadtica generalizada aguda e a
acropustulose infantil.
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A sindrome de Sweet se caracteriza por
papulas, nédulos ou placas eritematosas, dolorosas e de
aparecimento assimétrico e agudo, principalmente na
face, pescogco e extremidades superiores, podendo
também acometer mucosa ocular e oral.”®® O
agrupamento das lesGes produz efeito de “montanhas
enfileiradas” enquanto o edema faz com que tenha
aspecto de pseudovesiculas.’® O quadro cutineo pode
ser precedido de prédromos gripais, como febre,
cefaleia, mialgias.® Manifestacdes extracutdneas como
artralgias, artrites, quadro intestinal, pulmonar e
neuroldgico, sdo relatadas, indicando que a reagdo
neutrofilica pode acometer outros érgdos.”®

E dividida em quatro subgrupos: a classica, a
para-inflamatéria, a paraneoplasica e a farmacoldgica. A
forma classica, a mais comum, é desencadeada por
infecgBes das vias aéreas ou infecgdes intestinais e se
caracteriza por surtos recorrentes® A forma
paraneoplasica associa-se a tumores sélidos e
hematoldgicos. A forma farmacoldgica ocorre
principalmente com o uso da carbamazepina, sulfas,
hidralazina e minociclina.”*® A forma parainflamatdria,
correspondente a cerca de 16% dos casos e associa-se
principalmente as doengas do coldgeno, sendo raras as
recorréncias.® N3o apenas a parainflamatdria deve ser
considerada nos casos de coexisténcia com o ldpus, ja
gue os pacientes podem estar em uso de alguma droga
que desencadeie o quadro neutrofilico. Ha ainda a
imunossupressdo, que facilita a ocorréncia de infecgdes,
também possiveis desencadeantes da sindrome de
Sweet.

Ha diversos diagndsticos diferenciais, sendo os
principais o eritema nodoso, o eritema multiforme,
bromoderma, erisipelas e outras dermatoses
neutrofilicas.”10

A relacdo com lipus eritematoso pode
confundir e retardar o diagndstico correto. A predilecdo
dos locais coincide com areas fotoexpostas, tal quais as
lesGes do lupus agudo. Também os prédromos da
sindrome de Sweet sdo coincidentes com os de quadros
inflamatdrios sistémicos, inclusive o do préprio lupus.
Ainda, as alteracGes laboratoriais e proteinas de fase
aguda presentes em quadros inflamatdrios também sdo
vistas nas doencas auto-imunes em atividade.

Para corroborar o diagnodstico clinico, deve-se
buscar pelas altera¢des laboratoriais como VHS e PCR
elevados e neutrofilia com leucocitose. Na histologia, ha
infiltrado perivascular de neutréfilos na metade
superior da derme com severo edema, leucocitoclastia
e auséncia de deposicdo fibrindide na parede do vaso,
ndo havendo vasculite. A derme superior apresenta
acentuado edema®°:1°,
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Ressaltando a importancia da histologia, no caso
descrito que ndo havia alteragdes na membrana basal,
um indicativo para afastar lesdes cutaneas préprias do
lUpus eritematoso.

A resposta dos pacientes ao tratamento com
corticosteroides é 6tima. Outras opgOes terapéuticas
sdo a colchicina e o iodeto de potassio. Na segunda linha
estdo dapsona, anti-inflamatodrios, tetraciclinas e a
ciclosporina.®

Dos critérios diagndsticos propostos em 1986
por Su e Liu e modificados em 1994 por von den Driesch’
(maiores: 1- aparecimento agudo de placas
eritematosas e dolorosas, 2- histopatologia com
infiltrado de predominio neutrofilico na derme, sem
vasculite; menores: 1- febre acima de 38°C, 2- quadro
prévio de infeccdo respiratdria ou gastrointestinal ou
associagdo com vacinagdo, gestacdo, neoplasia ou
doenca inflamatdria, 3- alteragdes laboratoriais de VHS
> 20mm, proteina C reativa positiva, leucdcitos >
8000/dl, mais de 70% de neutréfilos no hemograma, 4-
boa resposta ao tratamento com corticoide ou iodeto de
potassio), a paciente apresentava ambos os critérios
maiores e trés dos critérios menores, o que confirmava
o diagndstico de sindrome de Sweet (necessarios dois
critérios maiores e pelo menos dois menores) (TABELA
1).

TABELA 1: Critérios diagndsticos propostos em 1986 por
Su e Liu e modificados em 1994 por von den Driesch.

Maiores Aparecimento agudo de placas
eritematosas e dolorosas
Histopatologia com infiltrado de
predominio neutrofilico na derme,
sem vasculite

Menores Febre acima de 38°C
Quadro  prévio de infecgdo
respiratéria ou gastrointestinal ou
associagdo com vacinagao, gestagao,
neoplasia ou doenga inflamatadria
Uma das alteragdes laboratoriais

e VHS>20mm

e proteina C reativa positiva

e leucdcitos > 8000/dl

e > 70% de neutréfilos no

hemograma

boa resposta ao tratamento com
corticoide ou iodeto de potassio
Dois critérios maiores e pelo menos
dois menores

FONTE: Adaptado de Almeida, ACC, et al.”

Diagndstico
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CONCLUSAO

No caso relatado, a paciente apresentou o
quadro compativel com sindrome de Sweet mesmo
estando com bom controle do quadro de lUpus e apesar
do uso continuo de baixa dose de corticoide. A melhora
apos infusdo intravenosa de hidrocortisona foi total e
ndo houve recidiva apdés o periodo de um ano de
seguimento, no qual manteve o tratamento inicial do
lupus.
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