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RESUMO

A Sindrome de Sweet, também conhecida como dermatose neutrofilica febril aguda, é uma condicdo rara
caracterizada pelo aparecimento subito de lesdes cutaneas dolorosas, febre e leucocitose com neutrofilia. As lesdes
tipicas manifestam-se como papulas, nédulos ou placas eritematosas, predominantemente em face, pescoco e
membros superiores. A etiologia da sindrome permanece incerta, mas associagdes com infeccBes, doencas
inflamatdrias, neoplasias hematolégicas e uso de certos medicamentos tém sido documentadas. O diagnéstico baseia-
se em critérios clinicos e histopatologicos, destacando-se a presenca de infiltrado neutrofilico na derme superior sem
evidéncia de vasculite. O tratamento de primeira linha envolve o0 uso de corticosteroides sistémicos, que geralmente
proporcionam réapida melhora dos sintomas. Outras opgdes terapéuticas incluem colchicina e iodeto de potassio. E
essencial uma avaliagdo cuidadosa para identificar possiveis condigdes subjacentes associadas, especialmente
neoplasias, devido ao impacto prognéstico significativo. A identificacdo precoce e 0 manejo adequado da Sindrome
de Sweet sdo fundamentais para melhorar a qualidade de vida dos pacientes e reduzir o risco de complicagdes.

Palavras-chave: Sindrome de Sweet, Dermatose Neutrofilica Aguda Febril, Neutréfilos.
ABSTRACT

Sweet's syndrome, also known as acute febrile neutrophilic dermatosis, is a rare condition characterized by the sudden
onset of painful skin lesions, fever, and leukocytosis with neutrophilia. The typical lesions present as erythematous
papules, nodules, or plaques, predominantly on the face, neck, and upper limbs. The etiology of the syndrome remains
uncertain, but associations with infections, inflammatory diseases, hematologic malignancies, and the use of certain
medications have been documented. Diagnosis is based on clinical and histopathological criteria, highlighting the
presence of neutrophilic infiltrate in the upper dermis without evidence of vasculitis. First-line treatment involves the
use of systemic corticosteroids, which generally provide rapid symptom improvement. Other therapeutic options
include colchicine and potassium iodide. A careful evaluation is essential to identify possible associated underlying
conditions, especially neoplasms, due to their significant prognostic impact. Early identification and proper
management of Sweet's syndrome are crucial to improving patients' quality of life and reducing the risk of
complications.
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RESUMEN

El sindrome de Sweet, también conocido como dermatosis neutrofilica febril aguda, es una condicion rara
caracterizada por la aparicion subita de lesiones cutaneas dolorosas, fiebre y leucocitosis con neutrofilia. Las lesiones
tipicas se manifiestan como papulas, nédulos o placas eritematosas, predominantemente en la cara, el cuello y las
extremidades superiores. La etiologia del sindrome sigue siendo incierta, pero se han documentado asociaciones con
infecciones, enfermedades inflamatorias, neoplasias hematoldgicas y el uso de ciertos medicamentos. El diagndstico
se basa en criterios clinicos e histopatoldgicos, destacando la presencia de infiltrado neutrofilico en la dermis superior
sin evidencia de vasculitis. El tratamiento de primera linea implica el uso de corticosteroides sistémicos, que
generalmente proporcionan una rapida mejoria de los sintomas. Otras opciones terapéuticas incluyen colchicina y
yoduro de potasio. Es esencial una evaluacién cuidadosa para identificar posibles condiciones subyacentes asociadas,
especialmente neoplasias, debido a su significativo impacto prondstico. La identificacion temprana y el manejo
adecuado del sindrome de Sweet son fundamentales para mejorar la calidad de vida de los pacientes y reducir el
riesgo de complicaciones.

Palabras clave: Sindrome de Sweet, Dermatosis Neutrofilica Aguda Febril, Neutrofilos.

1. INTRODUCAO

A Sindrome de Sweet (SS), inicialmente descrita por Robert Douglas Sweet em 1964, é uma
dermatose neutrofilica rara e aguda, caracterizada por lesGes cutaneas dolorosas, febre e leucocitose com
neutrofilia. Essa condicdo inflamatdria, também conhecida como dermatose neutrofilica febril, é
classificada como uma reacdo inflamatéria predominada por neutréfilos, que se acumulam nas camadas
superiores da pele, formando as tipicas lesdes (Pulido-Pérez & Bergon-Sendin, 2020). As lesdes tipicas da
SS apresentam-se como papulas, nddulos ou placas eritematosas, frequentemente localizadas na face,
pescoco e membros superiores, areas mais expostas ao desenvolvimento de inflamac@es cutaneas (Pulido-
Pérez & Bergon-Sendin, 2020). Essas lesdes sdo muitas vezes acompanhadas de sintomas sistémicos como
febre, calafrios e uma sensacédo geral de mal-estar, o que torna o quadro clinico ainda mais desafiador para
o diagnostico diferencial.

Embora a etiologia da SS nédo esteja completamente elucidada, estudos indicam que ela pode ser
desencadeada por uma reacao de hipersensibilidade a uma variedade de antigenos, que incluem infeccgdes,
neoplasias e medicamentos. A sindrome pode ocorrer apds infecgdes bacterianas ou virais, sendo
frequentemente observada em pacientes com leucemias ou outras condi¢fes hematologicas malignas
(Heath & Ortega-Loayza, 2019). O fator imunoldgico também tem sido sugerido como um componente
central na patogénese da doenca, com a ativacdo de neutréfilos e outras células imunes no local das lesdes.
Estudos mostram que aproximadamente um terco dos casos de SS estdo associados a neoplasias,
especialmente neoplasias hematoldgicas, como leucemias mieloides e linfomas, o que reforca a necessidade
de uma investigacdo detalhada dos antecedentes médicos e um rastreamento mais rigoroso para condi¢des
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malignas em pacientes diagnosticados com a sindrome (Nelson et al., 2018). Além disso, a SS pode ser
associada ao uso de certos medicamentos, como antibiéticos e medicamentos quimioterapicos, o que
destaca a importancia da histéria medicamentosa do paciente no diagndstico.

O diagnostico da SS € baseado em critérios clinicos e histopatoldgicos. Clinicamente, 0s pacientes
geralmente apresentam febre, leucocitose com neutrofilia e lesdes cutaneas dolorosas que podem evoluir
rapidamente, agravando o quadro geral do paciente. A confirmacdo histologica é fundamental para o
diagndstico, sendo observada a presenca de um infiltrado neutrofilico denso na derme superior sem sinais
de vasculite, o que é caracteristico da SS (Joshi et al., 2022). A bidpsia de pele é frequentemente utilizada
para diferenciar a SS de outras doencas dermatoldgicas, como a vasculite e a dermatite neutrofilica, uma
vez que a morfologia das lesdes pode ser similar em vérias condigdes. A avaliacdo cuidadosa do historico
clinico do paciente, a presenca de comorbidades, bem como o exame fisico e a analise histopatoldgica, sdo
fundamentais para um diagndstico preciso.

O tratamento da SS €, em sua maioria, sintomatico e baseado na administracdo de corticosteroides
sistémicos, que tém mostrado uma resposta rapida e eficaz, com a resolucdo das lesdes cutaneas e a
normalizacdo dos parametros laboratoriais, como a leucocitose (Joshi et al., 2022). No entanto, o tratamento
deve ser personalizado, levando em consideracdo a gravidade da doenca e a presenca de comorbidades,
especialmente quando associada a condicbes subjacentes, como neoplasias hematoldgicas. Além dos
corticosteroides, em alguns casos, pode ser necessario 0 uso de imunossupressores ou terapias bioldgicas,
particularmente em casos refratarios ao tratamento convencional. A abordagem terapéutica deve ser
continua e adaptada ao paciente, com monitoramento regular para garantir uma resposta adequada ao
tratamento. E também essencial investigar e tratar quaisquer condicdes subjacentes associadas a SS,
especialmente as neoplasias, pois essas podem ter um impacto prognostico significativo na evolucdo da
doenca (Nelson et al., 2018).

Este artigo tem como objetivo revisar as caracteristicas clinicas, etiologicas, diagnésticas e
terapéuticas da Sindrome de Sweet, enfatizando a importancia da identificacdo precoce de condicdes
associadas, como neoplasias hematologicas, para um manejo adequado da doenca. A deteccdo e o
tratamento precoce das condi¢fes subjacentes podem melhorar significativamente o progndstico dos
pacientes e reduzir a recorréncia da sindrome. Portanto, um diagnéstico abrangente e uma abordagem
terapéutica multidisciplinar sdo fundamentais para otimizar o manejo da SS e garantir melhores resultados

para os pacientes afetados.
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2. METODOLOGIA

Este estudo consiste em uma revisdo narrativa da literatura sobre a Sindrome de Sweet. Foram
consultadas as bases de dados PubMed e SciELO, utilizando os descritores "Sindrome de Sweet",
"dermatose neutrofilica febril aguda”, "diagnéstico” e "tratamento"”. Foram incluidos artigos publicados
entre 2007 e 2023, nos idiomas portugués, inglés e espanhol.

Foram selecionados artigos originais, revisfes sistematicas e relatos de caso que abordassem
aspectos clinicos, diagndsticos e terapéuticos da doenca. Critérios de exclusdo incluiram estudos com
amostras pequenas ou informacdes desatualizadas. Os dados extraidos foram organizados e analisados de

forma qualitativa.
3. RESULTADOS E DISCUSSAO

A Sindrome de Sweet (SS) apresenta trés formas clinicas principais: classica, paraneoplasica e
induzida por medicamentos (Pulido-Pérez & Bergon-Sendin, 2020). A forma classica da SS é
frequentemente associada a infecgdes do trato respiratério superior e doengas autoimunes, como a artrite
reumatoide e a doenca inflamatoria intestinal. Essa forma € caracterizada pela presenca de lesGes cutaneas
que se desenvolvem rapidamente e podem ser extremamente dolorosas (Joshi et al., 2022). A forma
paraneoplasica, por outro lado, esta intimamente ligada a neoplasias hematoldgicas, como a leucemia
mieloide aguda e outros tipos de cancer hematologico, além de algumas neoplasias solidas (Nelson et al.,
2018). Ja a forma induzida por medicamentos ocorre em pacientes que fazem uso de determinadas
medicacdes, como antibioticos e farmacos quimioterapicos, que podem atuar como gatilhos para o
desenvolvimento da sindrome.

O envolvimento cutaneo na Sindrome de Sweet é caracterizado por lesdes eritematosas, dolorosas
e de rapido crescimento, podendo acometer regibes como face, pesco¢o e membros superiores (Pulido-
Pérez & Bergon-Sendin, 2020). Essas lesbes sdo frequentemente acompanhadas de sintomas sistémicos,
como febre e leucocitose, com predominancia de neutréfilos. O aspecto histopatolégico é fundamental para
0 diagndstico, revelando um infiltrado neutrofilico denso na derme superior, sem a presencga de vasculite,
0 que diferencia a SS de outras doengas dermatoldgicas, como o0 pioderma gangrenoso e vasculites
leucocitoclasticas (Joshi et al., 2022).

O diagnostico diferencial da Sindrome de Sweet inclui outras dermatites neutrofilicas, como o
pioderma gangrenoso e vasculites leucocitoclasticas (Ribero et al., 2018). A principal diferenca reside na
auséncia de vasculite no exame histopatolégico e na resposta rapida e dramatica aos corticosteroides, que

costuma ser um achado caracteristico da SS. Embora o diagnéstico clinico seja muitas vezes suficiente, a
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bidpsia de pele é frequentemente realizada para confirmar a presenca do infiltrado neutrofilico tipico e
excluir outras condigdes com apresentacdo semelhante.

O tratamento de primeira linha para a Sindrome de Sweet é a administracdo de corticosteroides
sistémicos, como a prednisona, em doses de 0,5 a 1 mg/kg/dia, com resposta clinica observada em poucos
dias (Ginarte et al., 2019). Em muitos casos, os corticosteroides sao eficazes para controlar os sintomas e
promover a resolucdo das lesdes cutaneas. No entanto, pacientes que néo toleram corticosteroides ou que
apresentam recorréncias frequentes podem se beneficiar de terapias alternativas, como colchicina e dapsona
(Pulido-Pérez & Bergon-Sendin, 2020). Esses agentes podem ser especialmente Uteis em casos refratarios,
onde o tratamento convencional ndo resulta em melhora substancial.

A associacdo entre a Sindrome de Sweet e doencgas autoimunes, como artrite reumatoide e doenga
inflamatoria intestinal, tem sido cada vez mais documentada (Ribero et al., 2018). Isso sugere um
mecanismo imunomediado na patogénese da doenga, justificando o uso de imunossupressores, como
metotrexato e azatioprina, em casos refratarios ou de recidiva. A inflamacdo mediada por citocinas, como
IL-1, IL-6 e TNF-a, tem sido implicada na fisiopatologia da doenga, o que também justifica o uso emergente
de terapias bioldgicas, como inibidores de IL-1, em casos mais graves e resistentes (Cohen & Kurzrock,
2020).

A forma paraneoplasica da Sindrome de Sweet exige uma investigacdo oncoldgica detalhada,
especialmente em pacientes que ndo possuem fatores predisponentes evidentes para a doenca (Joshi et al.,
2022). A identificacdo precoce de uma neoplasia associada pode ter um impacto direto no prognostico e na
sobrevida do paciente, pois o tratamento da condicao subjacente pode levar a resolucao das lesdes cutaneas.
Estudos indicam que a presenca da SS pode ser um marcador precoce de malignidade, e a investigacao
deve incluir canceres hematologicos, como leucemias e linfomas, bem como neoplasias sélidas, como
carcinomas gastrointestinais e de mama (Nelson et al., 2018).

Além das manifestacdes cutaneas, a Sindrome de Sweet pode afetar 6rgaos internos, incluindo
pulmdes, figado, sistema nervoso central e articulacdes (Trévia et al., 2023). Embora essas manifestacfes
sistémicas sejam menos comuns, elas tornam o manejo da doenca mais complexo e podem exigir terapias
imunossupressoras adicionais para controlar a inflamacdo em o6rgdos internos afetados. O tratamento de
pacientes com envolvimento sistémico geralmente requer um planejamento terapéutico mais agressivo,
com acompanhamento continuo para evitar complicagoes.

A patogénese exata da Sindrome de Sweet ainda ndo é completamente compreendida, mas acredita-
se que a doenca envolva uma resposta imune aberrante mediada por citocinas pro-inflamatorias, como

interleucina-1 (IL-1), interleucina-6 (IL-6) e fator de necrose tumoral alfa (TNF-a) (Cohen & Kurzrock,
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2020). Essas citocinas desempenham um papel central na ativacdo de neutréfilos e outras células
inflamatorias, o que leva a formacédo das lesdes cutaneas caracteristicas. Como resultado, o uso de terapias
bioldgicas, como os inibidores de IL-1, tem ganhado destaque no tratamento de formas refratéarias da
doenca.

A recorréncia da Sindrome de Sweet pode ser observada em até 30% dos pacientes, especialmente
naqueles com doencas inflamatdrias cronicas ou malignidades (Ribero et al., 2018). Esse dado destaca a
importancia do monitoramento a longo prazo desses pacientes, a fim de garantir que o tratamento seja eficaz
e oportuno. A vigilancia continua também é necesséaria para detectar a possibilidade de complica¢des, como
o desenvolvimento de neoplasias associadas, e para ajustar o regime terapéutico conforme necessario.

Esse conjunto de abordagens, tanto clinicas quanto terapéuticas, € essencial para 0 manejo adequado
da Sindrome de Sweet e para a prevencdo de complicacdes a longo prazo, incluindo recorréncias e o
desenvolvimento de neoplasias associadas. A compreensdo mais profunda da fisiopatologia da doenca e
das terapias emergentes podera proporcionar melhores resultados para os pacientes afetados.

4. CONCLUSAO

A Sindrome de Sweet é uma dermatose neutrofilica rara, mas potencialmente indicativa de doencas
subjacentes graves, como neoplasias hematoldgicas. O reconhecimento precoce da doenca e seu tratamento
adequado sdo fundamentais para evitar complicacdes e melhorar a qualidade de vida dos pacientes.

A investigacdo etiologica detalhada é essencial para determinar se a Sindrome de Sweet é priméria
ou secundaria a outras condigdes. A forma paraneoplasica, em particular, pode ser um importante marcador
precoce de malignidades, justificando uma avaliacdo oncologica rigorosa para um diagnostico preciso e
oportuno.

Novas abordagens terapéuticas, incluindo o uso de agentes bioldgicos, estdo sendo exploradas para
pacientes refratarios aos corticosteroides tradicionais. Essas estratégias emergentes podem oferecer
alternativas mais seguras e eficazes, reduzindo o risco de recorréncias e efeitos adversos associados a
tratamentos prolongados.

Pesquisas futuras devem focar na melhor compreensdo dos mecanismos imunopatogénicos
envolvidos na Sindrome de Sweet. Estudos clinicos adicionais sdo necessarios para refinar abordagens
terapéuticas e personalizar o tratamento, garantindo melhores prognosticos para os pacientes afetados por

essa condicao.
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