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160/93 - Una 'dulce' equivocación: no todo es lo que parece!
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Resumen

Descripción del caso: Hombre de 57 años. Antecedentes personales: pancolitis ulcerosa desde
2001, con manifestaciones extraarticulares, osteopenia secundaria a corticoterapia, trastorno
adaptativo, distimia y trastorno somatomorfo, postectomía + meatoplastía por fimosis secundaria a
liquen escleroatrófico balanoprepucial, artroscopia rodilla derecha por meniscopatía, y
amigdalectomía. El paciente acude a consulta de Atención Primaria por cuadro de < 24 horas de
evolución, por fiebre, mal estado general, adenomegalias submandibulares gigantes con dificultad
para deglutir y respirar, y lesiones cutáneas variceliformes en diferentes estadios (pápulas, pústulas,
pseudo-vesículas) sobre base eritematosa, en tronco y cara. Se deriva a urgencias del Hospital
Virgen del Castillo con diagnóstico de sospecha de pioderma gangrenoso vs varicela, y es ingresado
a cargo de Medicina Interna para estudio. Tras 24 horas del inicio del cuadro, las lesiones habían
evolucionado a pápulas-placas eritematosas, ampollosas y algunas ulceradas con núcleo
blanquecino, posiblemente purulento, en cara, mucosas y tronco; el cuadro coincide con brote de su
enfermedad inflamatoria intestinal. Al ingreso se mantuvo antivíricos añadiendo antibioterapia de
amplio espectro, pero por la mala evolución y atipia de las lesiones se solicita biopsia cutánea al 5º
día. Ante la tórpida evolución, y con sospecha clínica, se añadió al tratamiento prednisona y
colchicina con excelente evolución los días sucesivos hasta resolverse las lesiones. Al alta se
mantiene tratamiento con prednisona en pauta descendente hasta suspenderlo, colchicina durante
una semana, y mesalazina. El brote de su EII persiste por mes y medio tras el alta, y desde entonces
el paciente ha permanecido sin recidivas, con cicatrices de las lesiones iniciales.

Exploración y pruebas complementarias: Temperatura 38,5 oC, regular estado general. Pápulas-
placas eritematosas ampollosas y algunas ulceradas, con núcleo blanquecino purulento en cara,
mucosas y tronco. Abdomen anodino, excepto ligeramente doloroso en fosa ilíaca izquierda, sin
signos de irritación peritoneal. Analítica: leucocitos 14,100/ml con neutrofília del 84,2%. PCR 43
mg/L, procalcitonina 8 ng/mL. Anatomía patológica: dermatosis neutrofílica con intensa cariorrexis,
edema y ulceración focal. Destaca un intenso infiltrado neutrofílico de patrón difuso y perianexial
que afecta a la totalidad de la dermis y focalmente a la epidermis con exocitosis y ulceración focal,
llegando al diagnóstico de dermatosis neutrofílica difusa.

Juicio clínico: Síndrome de Sweet.

Diagnóstico diferencial: Eritema exudativo multiforme. Behçet. Pioderma gangrenoso. Eritema
nudoso.
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Comentario final: El síndrome de Sweet (SS), o dermatosis neutrofílica aguda febril, es el prototipo
de las dermatosis neutrofílicas, que son un grupo de trastornos caracterizados por lesiones cutáneas
donde la histología revela infiltrados inflamatorios intensos epidérmicos y/o dérmicos compuestos
principalmente por neutrófilos, sin evidencia de infección. El SS es de aparición brusca con fiebre,
placas eritematosas dolorosas, neutrofilia e infiltrado dérmico neutrofílico con edema papilar sin
vasculitis. Hay asociaciones con diferentes etiologías, aunque su fisiopatología no está del todo
clara, por lo que es importante diagnosticar y valorar adecuadamente dichos desencadenantes. Hay
un arsenal terapéutico que permite lograr la curación o, al menos, un control satisfactorio del
cuadro con rapidez. Este caso, donde la relación parainflamatoria se destaca, es de baja incidencia
pero de gran relevancia, por lo cual es importante la sospecha clínica y hacer diagnósticos
diferenciales, porque al final “no todo es lo que parece”.
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