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Revisao de trinta e cinco casos
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RESUMO

Revéem-se 35 doentes com sindroma de Sweet observados no Servigco de Dermatologia do Hospital de
Santa Maria nos Gltimos dez anos (1975-1984). A afec¢io atingiu principalmente mulheres na idade média
da vida. O quadro clinico caracterizou-se por erup¢do cutdnea de papulas e nodulos eritematosos, frequen-
temente precedida por infecgdo respiratoria aguda, acompanhada geralmente por febre, leucocitose com
neutrofilia e V. S. elevada. O exame histologico evidenciou edema mais ou menos importante da derme
papilar e infiltragdo por granulocitos neutrofilos, em faixa, nos dois tergos superiores da derme. Trés
doentes tinham outra doenga associada: linfoma ndo-Hodgkin, tuberculose genital e by pass intestinal,
respectivamente. Os doentes responderam satisfatoriamente a corticoterapia bem como, no unico caso
em que foi ensaiado, ao iodeto de potassio.

SUMMARY
Sweet’s syndrome — a review of thirty five cases

For the last decade (1975-84) the clinical diagnosis of Sweet’s syndrome was considered on 83 patients
seen at the Department of Dermatology of the Hospital Santa Maria. The diagnosis was confirmed histo-
logically on 35 (30 females, 5 males). Patients were from 26 to 68 years old — average 45, 3. The erythe-
matous papulonodular eruption was often preceeded by an acute upper respiratory infection, and was
usually, but not always, accompanied by fever, neutrophilic leucocytosis and increased ESR. Histologically
there was patchy to diffuse neutrophilic infiltration of the upper half of the dermis with frequent ocedema
of the papillary dermis , occasionally suggesting subepidermal bulla formation. The epidermal changes we-
re usually slight and the hypodermis was only rarely involved. Ten patients had a single episode of the di-
sease; two episodes were noticed on two patients and three, four and six on one patient each. Two patients
had more than six episodes. The disease lasted from two to twenty eight weeks and responded usually well
to moderate dose corticotherapy. Three patients had another concomitant and possibly related condition:
non Hodgkin lymphoma, intestinal by pass for pathological obesity and genital tuberculosis. However the
skin eruption subsided spontaneously before treatment was instituted or, as was the case with the lympho-

ma patient, when corticosteroids were added to cytostatics.

INTRODUCAO

Em 1964, Sweet ! descreveu uma nova entidade que de-
nominou dermatose aguda febril neutrofilica ¢ que se defi-
nia por quatro critérios clinicos e laboratoriais fundamen-
tais, a saber: 1) febre, 2) placas inflamatorias dolorosas nos
membros, face e pescogo, 3) leucocitose com neutrofilia e 4)
denso infiltrado dérmico por granulocitos neutrofilos.

Em 1968, Sweet 2 adicionou quatro novos casos aos 0ito
iniciais o que, com os relatos doutros autores?-!3 confirmava
a justeza do seu conceito. Verificou-se serem as mulheres
mais atingidas que os homens (cinco a sete vezes mais) e
predominar a afec¢do na idade média da vida, entre os 30 e
os 50 anos. Ha, no entanto, alguns casos infantis.

A maior parte dos doentes tinha febre, mal estar geral,
artralgias e papulas e placas eritematosas, timidas, doloro-
sas, localizadas assimetricamente nos antebragos, face ou
pesco¢o. Durante uma ou duas semanas podiam aparecer
novas lesdes que, frequentemente, vinham a confluir. As
suas dimensdes variavam entre 0,5 € 5 cm de didmetro e
eram de superficie brilhante, por vezes de aspecto vesiculoso
(raramente evoluindo para pustulas estéreis) que involuiam
sem deixar cicatriz. Algumas variagdes vieram a ser reco-
nhecidas como & auséncia de leucocitose neutroéfila, inicial-
mente considerada parte integrante essencial do sindroma, e
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a ocorréncia de lesbes solitarias, particularmente na face,
clinicamente sugestivas de granuloma facial mas com quadro
histologico tipico de dermatose aguda febril neutrofilica.

Na maioria dos doentes tinha havido, 7 a 15 dias antes,
infecg@io respiratoria aguda das vias aéreas superiores. Admi-
nistragdo prévia de medicamentos, por vezes relacionada
com aquela infec¢do respiratoria, era frequente embora ndo
constante.

Em 1973, Matta et al.!! descreveram pela primeira vez a
associagdo deste sindroma com doenga geral. Desde entdo
numerosos casos tém surgido na literatura, sendo a associa-
¢do mais frequente com leucémia mieldide * aguda.!2-!7
Soderstrom 17 calcula mesmo que cerca de 10% dos casos
de sindroma de Sweet estejam associados com leucémia agu-
da. Algumas formas atipicas do sindroma, com semelhangas
mais ou menos evidentes com pioderma gangrenosa, tém
sido igualmente descritas no decurso de doengas mielopro-
liferativas.!® 19 Menos frequentemente tém sido referidas
associagdes a carcinoma embrionario do testiculo (teratocar-
cinoma),?® carcinoma do ovario 2! e adenocarcinoma me-
tastatico de origem indeterminada.??

O sindroma de Sweet foi também observado em doentes
com sindroma de Sjogren 2 e com by-pass intestinal.*

Quanto a terapéutica o sindroma de Sweet responde
pronta e favoravelmente i corticoterapia. Alguns sucessos
terapéuticos tém sido registados com a administracdo de
iodeto de potassio e de colchicina.2s. 26

M1



RAQUEL SILVA et al.

Figura 1: Lesdes papulo-nodulares e pseudo-vesiculosas, simétricas, nos
membros superiores. As lesdes s3o mais infiltradas e tamidas que as do erite-
ma multiforme.

MATERIAL E METODOS

Foram analisados os processos clinicos de consulta e in-
ternamento dos altimos 10 anos (1975-1984) em que foi con-
siderada a hipotese diagnostica de sindroma de Sweet, quer
isoladamente quer entre outras hipdteses, e revistas as pre-
paragdes histologicas respeitantes a esses doentes.

Foram assim seleccionados inicialmente 83 processos cli-
nicos (62 de consulta e 24 de internamento — alguns doen-
tes possuindo apenas um deles, outros os dois). Da analise
dos dados clinicos, laboratoriais e histopatologicos resultou
a exclusdo da maior parte daqueles casos, sendo apenas reti-
dos 35 que satisfaziam os critérios fundamentais, clinico-pa-
tologicos, do sindroma.

Parte destes doentes havia sido objecto de comunicagdo 27. 28
ou publica¢io anterior.?®

Os processos destes 35 doentes foram analisados em por-
menor € convocaram-se para re-observacdo 21 doentes que
viviam em Lisboa ou arredores, tendo comparecido 11.
Além dos dados anamnésticos, registo do exame objectivo
das lesdes e iconografia fotografica foram efectuados exa-
mes laboratoriais (VS, hemograma, TASO, exsudado farin-
geo, RX toérax, VDRL, glicémia, ureia no sangue, analise
sumaria de urina, electroforese das proteinas plasmaticas).
Nem todos os doentes efectuaram a totalidade destes exa-
mes ¢ alguns efectuaram outros nido incluidos nesta lista,
por razdes diversas. Todos os doentes foram estudados do
ponto de vista histopatologico: uma ou mais bibpsias (em
lesdes diferentes no mesmo surto ou em surtos diferentes)
que foram fixadas em formol a 10%, incluidas em parafi-
na, seccionadas, coradas pela hematoxilina-eosina e, ocasio-
nalmente, pela orceina-Giemsa, PAS ou outras coloragdes.
Em alguns casos foram efectuados cortes seriados de todo o
fragmento de biopsia.

lolo o/

Figura 2: Nodulos inflamatérios no membro inferior, muito semelhantes aos
do eritema nodoso.

RESULTADOS

DISTRIBUICAO ETARIA E POR SEXO0S

Dos 35 doentes apurados 30 eram mulheres ¢ 5 homens,
com idades compreendidas entre os 26 € os 68 anos, mais
frequentemente entre a quarta e sexta décadas da vida (idade
média de 45,3 anos com desvio padrdo de +11,8 anos).
A idade média masculina de 48,4 anos foi ligeiramente su-
perior 4 feminina (44,7 anos) mas esta diferenga carece de
significado em face do niimero muito restrito de casos mas-
culinos.

FACTORES ETIOPATOGENICOS

Em 14 mulheres havia histéria de infec¢do aguda das
vias respiratorias superiores imediatamente anterior ao surto
ou de infec¢do cronica concomitante. Numa das mulheres
havia historia de tuberculose genital, noutra by-pass intesti-

QUADRO 1 Infecgdes agudas prévias e outras associagcdes
com possivel relevincia etiopatogénica na
presente casuistica de sindroma de Sweet.

Amigdalite aguda 1
Otite Aguda

Linfoma n3o Hodgkiniano

Sind. by Pass intestinal

Medicamentos (associados ou ndo as afecgdes

anteriores) 20
Desconhecidos 11
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nal para tratamento de obesidade patologica e num homem
linfoma n3o Hodgkiniano concomitante. Trés mulheres e
um homem ndo haviam recebido qualquer medicagdo no
periodo imediatamente anterior & eclosdo do sindroma en-
quanto em 19 mulheres e 1 homem tinha havido medicagGes
diversas com antibi6ticos, analgésicos, anti-inflamatorios,
sedativos, polivitaminicos, etc., por vezes para combater a
infecgfio respiratéria anterior. Em 11 doentes desconhece-se
a ingestdo prévia de medicamentos. (Quadro 1)

ASPECTOS CLINICOS

A febre foi o sintoma mais constante. Vinte e quatro dos
35 doentes tiveram temperaturas compreendidas entre 38 e
40 °C. Por vezes, quando o intervalo entre o episodio infec-
cioso agudo antecedente e a erupgdo cutinea era curto, néo
era sempre facil precisar a existéncia entre ambos de um
periodo de apirexia.

As artralgias foram o segundo sintoma em frequéncia
(12 em 35), atingindo principalmente as grandes articulacdes
como punhos, cotovelos, joelhos e tornozelos, com edema
fugaz e impoténcia funcional.

Outros sinais ou sintomas menos frequentes foram odi-
nofagia, cefaleias, conjuntivite e otalgia (Quadro 2).

QUADRO 2 Sintomatologia geral mais frequentemente
encontrada nesta série

SINTOMAS Febre Artralg. Odinof. Cefal. Conjunt. Mialg. Otalg.

N.° Doentes 24 12 9 4 4 3 1

Nenhum doente teve lesdes nas mucosas oral ou genital.

A erupgo cutinea era constituida por papulas e placas, de
dimensoes entre 0,5 e 4-5 cm, geralmente dolorosas, bem deli-
mitadas, eritemato-violaceas, de crescimento centrifugo, aspec-
to timido, por vezes translicidas e pré-vesiculosas (Fig. 1).

Podem também encontrar-se nodulos, simulando os do eri-
tema nodoso, principalmente nos membros inferiores (Fig. 2).

As lesdes involuiram sempre sem deixar cicatriz, embora
por vezes com hiperpigmentagfio residual transitoria (Fig.
3). Foram sempre miltiplas, frequentemente assimétricas e
com localizagdo preferencial no pescogo, antebracos e per-
nas (Quadro 3).

DOENCAS ASSOCIADAS

Em 31 doentes néio se detectou outra afec¢do significati-
va associada ao sindroma de Sweet. Num individuo do sexo
masculino havia um linfoma maligno, ndo Hodgkin. Numa
doente coexistia tuberculose genital e noutra by pass intesti-
nal para tratamento de obesidade patologica. Nesta Gltima a
erup¢do cutinea foi de curta duragdo e curou sem que tivesse
sido restabelecido o transito intestinal normal.

Em todos estes casos o sindroma de Sweet ocorreu no
decurso da doenca principal e evoluiu de modo independente
desta, pelo menos na aparéncia. Nunca surgiu como per-
cursor dela nem seguiu as suas oscilagdes pelo que, mesmo
no caso com linfoma associado, é dificil atribuir-lhe o signi-
ficado de sindroma paraneoplasico.

ASPECTOS LABORATORIAIS

Leucograma e velocidade de sedimentacdo globular fo-
ram efectuados em 24 dos 35 doentes. Os valores da conta-
gem de leucacitos oscilaram entre 5000 e 19 000. Em 4
doentes foram inferiores a 8000, em 15 doentes oscilaram

Figura 3: Lesdes confluentes, formando placa, na regido cervical. Involugio
incipiente na zona central.

entre 8000 e 15 000 € em 6 foram superiores a 15 000. Os
granulocitos neutréfilos, em valor absoluto, variaram entre
2300 e 15 400. Em 3 doentes foram inferiores a 4800, em 10
oscilaram entre 4800 e 9000 ¢ em 11 foram superiores a
9000/mm3. A velocidade de sedimentag@o variou entre 7 €
114 mm/1.2 hora. Em 5 doentes foi inferior a 20 mm, em 7
variou entre 20 e 70 mm e nos restantes 12 foi superior a
70 mm/1.#* hora.

O titulo de anti-estreptolisina 0 foi efectuado em 14 dos
35 doentes, sendo superior a 200 U. Todd em 8 e igual ou
menor que 200 nos outros seis (Quadro 4).

Em quatro doentes foi efectuado exame bacteriologico
de exsudado faringeo mas apenas em um, que tivera ante-
riormente odinofagia e ndo fora medicado, se isolaram Di-
plococcus pneumoniae, Neisseria faringis e estreptococos.
Este doente tinha um titulo de anti-estreptolisina 0 de 500
U. Todd. Esta titulagdo ndo foi efectuada nas outras trés

QUADRO 3 Localizagfio das lesdes cutiineas nos 35 doentes

Extremidade Cefalica 21
Face 9
Pescogo 12

Membros Superiores 26
Ombros 1
Antebragos 14
Mios 6
Nio especificadas 5

Tronco 8

Membros Inferiores 22
Coxas 1
Pernas 10
Pés 1
Nio especificadas 10
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doentes em que o exsudado faringeo foi negativo. Em mui-
tos doentes ndo foi efectuado exsudado faringeo por haver
antibioterapia anterior, por ser muito longo o intervalo en-
tre a presumivel infecgdo respiratoria e a erupgdo ou mesmo
por ndo haver historia de infecgdo anterior.

Em 19 doentes em que foram efectuadas as analises de
ureia, glicémia, electroforese das proteinas plasmaticas,
transaminases glutdmico-oxalacética e glutdmico-piravica,
fosfatase alcalina, VDRL, Urina tipo II, RX toérax e reac¢do
de Mantoux os resultados estavam dentro dos valores nor-
mais ou eram negativos, excepto o sedimento urinario, que
revelou hematiria microscopica (Hb + a + + +), em oito
doentes, todos do sexo feminino. Em nenhuma destas doen-
tes havia cilindriria ou outra evidéncia de lesdo renal. Ob-
servou-se hiperglicémia, glicosuria, elevagdo das transami-
nases ¢ da glutamiltranspeptidase numa doente com habitos
alcodlicos e hepatomegalia.

ASPECTOS HISTOLOGICOS

Foram analisadas 37 biopsias de 35 doentes. Em 3 casos
foram efectuadas 2 biopsias e a bidpsia de um dos doentes
foi excluida da analise por ter incidido sobre um quisto epi-
dermdide inflamado, erroneamente tomado por lesdo papulo-
-nodular. Descreveremos sucintamente as alteragdes epidér-
micas, dérmicas e hipodérmicas.

Alteragoes epidérmicas

As alteragbes epidérmicas foram quase constantes mas
pouco importantes relativamente as dérmicas. A ortoquera-
tose foi de regra, observando-se paraqueratose em apenas 3
casos ¢, ainda assim, de maneira focal e muito limitada, em
2 casos relacionada com exocitose importante (formagdo de
microabcesso num caso e pastula superficial noutro). A gra-
nulosa estava geralmente intacta. O corpo mucoso de Mal-
pighi tinha espessura aumentada em 26 casos, & custa, so-

QUADRO 4 Alteragdes laboratoriais mais importantes
e frequentes na presente casuistica
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bretudo, do estiramento vertical das células malpighianas e,
principalmente, das da metade inferior da epiderme. Este
aumento de espessura resultou em parte de edema intercelu-
lar (espongiose difusa) e em parte de edema intracelular
com vacuolizagdo dos queratindcitos. A espongiose foi
observada em 11 casos de modo mais evidente e noutros 11 de
modo mais discreto. O edema intracelular foi mais frequen-
temente observado, ocorrendo em 23 casos de modo evidente
¢ em 7 de maneira mais discreta. A exocitose foi significa-
tiva em apenas 8 casos, muito ligeira em 13 e insignificante
ou nula nos restantes. Num caso a exocitose conduziu a for-
ma¢do de pequeno microabcesso, noutro a de pustula
superficial e noutro ainda a pustula intrafolicular (exocitose
da bainha do foliculo piloso). A exocitose era essencialmente
constituida por neutrofilos e linfocitos. Necrose de quera-
tinocitos isolados, foi observada de modo limitado em ape-
nas uma preparacido, nido chegando a suscitar verdadeira-
mente um problema de diagnéstico diferencial com eritema
exsudativo multiforme.

Alteragoes dérmicas

A alteragdo primacial foi a infiltragdo dérmica por gra-
nulocitos neutrofilos. Esta infiltragdo verificou-se em torno
do plexo vascular superficial e na derme reticular, por vezes
também na derme papilar. Nas formas mais ligeiras o infil-
trado ocorre em focos, perivasculares. Nas mais intensas em
toalha, ocupando geralmente o andar superior da derme
reticular. A invasdo ou ndo da derme papilar dependeu fun-
damentalmente do edema concomitante. Se este era intenso
ocorria sob a epiderme, separando-a da faixa horizontal do
infiltrado (Fig. 4); se escasso ou nulo o infiltrado ocupava a
derme superficial e vinha a contacto da epiderme, ndo mos-
trando geralmente grande tendéncia a invadi-la. Em profun-
didade a metade ou terco inferior da derme estava geral-
mente indemne, embora nalguns casos o infiltrado descesse
mais profundamente ao longo dos anexos ou invadisse mes-
mo a hipoderme. O infiltrado foi predominantemente focal
em 5 casos, em faixa nos outros 30.

O infiltado foi predominantemente neutrofilico em 23
casos, acompanhando-se de leucocitoclasia de intensidade
varidvel, com detritos nucleares por vezes abundantes (Fig.
5). Em 6 casos havia um namero apreciivel de eosin6filos
no infiltrado e em outros 8 era possivel detecta-los em ni-
mero muito reduzido. Linfocitos e histiocitos estavam igual-
mente presentes € em 12 casos predominavam relativamente
aos neutrofilos (possivelmente em fung¢io da idade da lesdo
individual). Melan6fagos foram observados na derme super-
ficial em nimero apreciavel em 2 casos, em nimero escasso
em outros 2. Observou-se extravasdo de eritrocitos em 23
casos, sendo esta extravasdo importante em 7.

O edema foi o segundo elemento em importincia. Ocor-
reu em 32 das lesoes, sendo discreto em 11. Em 13 foi parti-
cularmente intenso, em faixa subepidérmica, sugerindo a
formagdo de bolha. No entanto a presen¢a de vasos, anexos
e fibrilhas colagéneas permitia verificar que se tratava de
imbibicdo liquida e ndo de verdadeira clivagem dermo-epi-
dérmica. Em 10 casos o edema, muito ligeiro, estava confi-
nado a4 juncdo dermo-epidérmica, criando imagem de va-
cuolizagido subepidérmica.

Em 16 casos havia acentuada ectasia vascular embora
sem alteragdo fibrindide parietal ou tumefac¢do endotelial.
Nio se verificou verdadeira vasculite, a despeito da presen-
¢a de neutréfilos e de leucocitoclasia, particularmente inten-
sa em 3 casos, bem como da extravasdo de eritrocitos.

Basofilia focal do colagéneo foi observada de modo irre-
gular e em areas mal delimitadas, geralmente de grau ligeiro.
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Figura 4: Edema intenso da derme superficial, separando a epiderme da faixa
de infiltrado por granulocitos neutré6filos. H&E, x 100.

Alteracoes hipodérmicas

A maior parte dos fragmentos biopsiados ndo incluia hi-
poderme. Os 9 que a continham geralmente eram pequenos
e pouco profundos. A analise é assim aleat6ria. No entanto
como a maior parte das vezes a derme profunda estava pou-
pada é pouco provavel que ocorressem alteragdes da hipo-
derme, de modo descontinuo, saltando uma faixa de derme
profunda indemne. Em 4 preparagdes observou-se infiltra-
¢do inflamatéria ligeira ou moderada do tecido adiposo e
em 2 ligeiro espessamento septal.

DIAGNOSTICO

Dos 83 doentes seleccionados inicialmente com hipotese
clinica de sindroma de Sweet, apenas 35 tiveram confirma-
¢do histolégica. Em 38 o quadro histologico era inespecifico
e nos outros 10 os diagnosticos microscopicos foram de gra-
nuloma facial, granuloma actinico, granuloma anular der-
matose acontolitica transitéria e lupus eritematoso em um
caso cada, de doenga de Hansen em 2 casos ¢ de toxidermia
em 3.

Em relagdo aos 35 doentes apurados 23 tinham o diag-
néstico clinico de sindroma de Sweet como tnica hipétese,
enquanto nos 12 restantes se consideravam, além da hipo-
tese anterior, também as de eritema exsudativo multiforme
(5 casos), toxidermia (3 casos), doenca de Hansen, eritema
nodoso, granuloma anular e sindroma febril indeterminado
(1 caso cada).

EVOLUCAO E TERAPEUTICA

A afecgdo durou entre duas e vinte € oito semanas. Em 4
doentes durou apenas duas semanas, em 9 trés semanas e
em 7 outros respectivamente cinco, seis, oito, onze, dezas-
seis e vinte e oito semanas.

Os surtos foram unicos em 10 doentes, quatro do sexo
masculino e seis do feminino. Dois doentes sofreram dois
episddios cada e 3 outros respectivamente trés, quatro e seis
surtos. Finalmente 2 doentes, um homem ¢ uma mulher, so-
freram mais de seis surtos cada.

Quanto a terapéutica 21 doentes foram medicados com
prednisona na dose média inicial de 50 mg diarios. E impos-
sivel determinar, em muitos dos doentes seguidos em ambu-
latério ou que tiveram alta na fase de redugio da dose e ndo
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Figura 5: Pormenor evidenciando a natureza granulocitaria do infiltrado € a

presenca de detritos nucleares. O infiltrado, separado da epiderme pelo ede-

ma na area central (3 esquerda), contacta a epiderme na margem da les3o (a
direita). H&E, X 250.

voltaram para controlo subsequente, a dura¢do exacta da
corticoterapia. No entanto a sua suspensdo precoce foi se-
guida, em alguns casos, por reactivacdo das lesdes cutineas.

Dois doentes foram tratados apenas com acido acetilsali-
cilico e um com iodeto de potassio, com resultados satisfa-
torios. Ndo foi ensaiada colchicina em nenhum dos nossos
pacientes.

A evolugdo de trés casos merece mencgido especial. Na
doente com tuberculose genital concomitante as lesdes cuté-
neas involuiram antes de ser instituida quimioterapia antitu-
berculosa. O doente com linfoma nao Hodgkin foi tratado
com clorambucil e prednisona, pelo que se ndo podem tirar
ilagdes da terapéutica antitumoral no controlo das manifes-
tacdes dermatologicas do sindroma de Sweet. Enfim, na
doente com by pass intestinal para tratamento de obesidade
patologica as lesdes cutidneas desapareceram sem qualquer
terapéutica, nomeadamente sem correcgdo do by pass.

DISCUSSAQO

No artigo inicial de Sweet! todos os doentes eram do
sexo feminino. Casuisticas ulteriores denotam uma nitida pre-
dilec¢do por este sexo.27 Numa extensa revisdo da literatura
Harms e Saurat !0 encontraram uma incidéncia 5 a 7 vezes
maior na mulher. Trinta (86 %) dos nossos doentes eram
mulheres e apenas 5 (14 %) eram homens.

A idade média dos nossos pacientes — 45,3 anos (x 11,8
anos) — ndo difere significativamente da encontrada por
outros autores.® 7 Do mesmo modo as idades extremas, de
26 e 68 anos, ndo divergem apreciavelmente das encon-
tradas por Gunawardena et al.® (30 e 75 anos) ou por San-
chez de Paz et al.” (39 e 66 anos). De acordo com a j4 cita-
da revisdo de Harms e Saurat ! a afeccfio é rara antes dos
30 e depois dos 70 anos. H4 todavia casos descritos na
infincia e em individuos muito idosos — 90 anos.l: 2 7. 9, 10

O quadro clinico foi relativamente caracteristico, com
nddulos e/ou placas eritematosas, timidas, quentes e dolo-
rosas, afectando predominantemente os membros superio-
res, pescogo e face, tal como tem sido repetidamente afir-
mado.!: 6 7. 10 Na nossa série nfo existe caso algum de lesdo
solitaria facial, idéntico aos descritos por Sweet.2 8 Apesar
de sugestivo este quadro pode confundir-se com o doutras
afecgdes como eritema multiforme, eritema nodoso, toxi-
dermias, lepra, lupus eritematoso, etc.!: 3 & 7 Na nossa
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casuistica a confusdo foi mais frequentes com as duas primei-
ras. Diagnosticos como eritema elevatum diutinum, linfan-
gite, erisipela e vasculite alérgica, ocasionalmente menciona-
dos,5 7 ndo foram considerados em nenhum dos nossos
doentes.

Embora o sindroma tenha expresséo essencialmente cuta-
nea acompanha-se, na maior parte dos casos, de sintomato-
logia geral importante como febre, artralgias, mialgias, con-
juntivite, e de altera¢des laboratoriais, das quais as mais
constantes so a leucocitose com neutrofilia e a elevagdo da
velocidade de sedimentac¢do globular.!3 Contudo a afecgéo
pode cursar sem hipertermia nem leucocitose,?- ¢ como suce-
deu em 11 dos nossos doentes. Dos 24 com febre apenas 3
ndo tinham leucocitose com neutrofilia. Febre e neutrofilia
parecem pois exprimir a extensdo e intensidade do quadro
clinico, faltando nas formas discretas e nas localizadas, no-
meadamente nas exclusivamente faciais. 8

Em pouco mais de um ter¢o dos nossos doentes € analo-
gamente ao referido noutras casuisticas ! 3 ¢ 19 a erup¢do
cutdnea foi precedida, de uma a trés semanas, por infec¢do
aguda das vias aéreas superiores. O titulo de antiestreptolisi-
na 0 estava elevado em 57 % dos doentes em que foi efec-
tuado, elevacdo também referida noutros trabalhos,? 6 10
Em contrapartida, s6 num dos quatro doentes em que foi
realizado exame bacterioldgico do exsudado faringeo se iso-
lou estreptococo B hemolitico. Esta discrepéncia n3o € sur-
preendente em virtude do tempo que medeia entre a infec-
¢do respiratoria e a erupgdo cutdnea, em regra suficiente pa-
ra que aquela haja curado espontaneamente ou ap0s anti-
bioterapia.

A maior parte dos doentes tomou medicamentos varios,
quer para tratamento da infec¢do precedente quer por ou-
tras razdes. Embora se colha na literatura a impressdo dum
papel mais importante para a infecgao ! 3. 5. 6.7. 10 ta] opinido
ndo parece solidamente fundamentada.

Nos ltimos anos tem sido reiteradamente mencionada a
associacdo deste sindroma a doengas malignas, em particu-
lar a leucémia miel6ide aguda.!!-2? Apenas trés dos nossos
doentes tinham outra doen¢a concomitante: tuberculose ge-
nital, linfoma ndo Hodgkin e by pass intestinal para trata-
mento de obesidade. As duas ultimas associagdes, embora
raras, sdo conhecidas.'®: 2 A infec¢do tuberculosa ndo tem
sido registada e pode ser ou ndo mera coincidéncia. A erup-
¢do cutinea da nossa doente involuiu antes de se iniciar te-
rapéutica especifica. O doente com linfoma foi medicado,
além de clorambucil, com altas doses de prednisona, pelo
que é impossivel relacionar a melhoria verificada com uma
accdo antitumoral especifica. No caso da doente com by
pass intestinal as lesdes desapareceram sem qualquer tera-
péutica e ndo recidivaram a despeito da manutencdo do by
pass, contrariamente ao que é habitual.?*

Do ponto de vista histolégico ndo encontramos diferen-
cas significativas entre os nossos achados e os da generali-
dade dos autores. A derme foi sempre o centro de gravidade
aparente da reacgdo inflamatoria, com escassa e inconstante
participacdo epidérmica e hipodérmica. As alteracdes epi-
dérmicas tém sido mencionadas muito perfunctoriamente.
Sweet ! referiu paraqueratose focal discreta num dos seus
casos, paraqueratose igualmente encontrada por Evans e
Evans.’ Foram ainda referidas hiperqueratose,$ espongiose
ligeira,® edema intracelular 7 e exocitose de granulocitos
neutrofilos 3 7 com ocasional formagdo de pustula superfi-
cial.” A alteracdo mais frequentemente registada tem sido a
acantose.> 4 ¢ 7. 10 Raramente observamos paraqueratose
embora fossem comuns espongiose ligeira e edema intrace-
lular. Em cerca de 20 % dos casos havia exocitose apreciavel
mas a formagédo de puastulas, quer epidérmicas quer folicula-
res, foi excepcional. Estas alteragdes eram relativamente
insignificantes quando comparadas a intensidade das observa-
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das na derme. Estas Gltimas consistiam essencialmente em
infiltragdo granulocitaria mais ou menos extensa mas sem-
pre com reforgo perivascular e em edema subepidérmico de
importancia muito variavel. Coexistiu infiltragdo linfo-his-
tiocitaria em grau diverso, dependente talvez da idade das
lesdes. Ja reconhecida por Sweet ! a leucocitoclasia foi gros-
seiramente proporcional a intensidade da infiltragdo granu-
locitaria. Em apenas um dos fragmentos havia alteracdes
evidentes da parede vascular, o que ¢é insuficiente para sus-
tentar a hipdtese de ser o sindroma de Sweet uma vasculite
leucocitoclasica. No entanto Dobbeleer et al.30 observaram
em microscopia electronica alteragdes vasculares sobreponi-
veis as das vasculites por imunocomplexos, que nio foram
confirmadas pela detecgdo de depositos de imunoglobulinas
na parede vascular, em estudos de imunofluorescéncia.?!- 32
E dificil apreciar, dada a exiguidade das bidpsias, em pro-
fundidade sobretudo, a frequéncia da infiltracdo inflamato-
ria da hipoderme. Os poucos casos em que se verificavam ti-
nham igualmente infiltra¢do contigua da derme profunda.
Como esta foi relativamente rara suspeitamos que o seja
também a infiltra¢do do tecido adiposo. Néo reputamos o
caso descrito por Cooper et al.3 com infiltracdo exclusiva-
mente hipodérmica, um verdadeiro sindroma de Sweet.

A maioria dos doentes sofreu um tnico surto, de dura-
¢do ndo superior a trés semanas, como tem sido referido na
literatura.!- 3- 1 Houve casos com surtos multiplos e de du-
ragdo mais prolongada, dos quais dois por mais de seis se-
manas e outro por sete meses, com exacerbagdes e remissdes
parciais. Sweet 2 assinalara ja casos de evolugdo excepcio-
nalmente prolongada e que outros autores viriam posterior-
mente a confirmar, !0 25

Os nossos doentes responderam favoravelmente & corti-
coterapia. No entanto a sua suspensdo precoce foi seguida,
em alguns casos, de reactivacido das lesdes cutineas, facto
repetidamente assinalado.!- 37 1© O iodeto de potassio, cuja
eficacia nesta afecgdo foi demonstrada por Horio et al,? foi
utilizado num unico paciente com resultados satisfatorios.
" Emfim, embora o quadro clinico e histopatologico deste
sindroma seja relativamente caracteristico, ndo devem mini-
mizar-se as dificuldades de diagnostico diferencial, respon-
saveis por um namero nio desprezivel de erros. Também
niao deve esquecer-se a possibilidade de afec¢do maligna
concomitante, muito especialmente a de leucémia mieloide
aguda.
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