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RESUMEN

El sindrome de Sweet (dermatosis neutrofilica febril aguda)
es una entidad encuadrada dentro del espectro de las der-
matosis neutrofilicas, que son los procesos cutaneos ligados
con mas frecuencia a enfermedades de los 6rganos internos.

Dentro de las manifestaciones clinicas del sindrome de
Sweet pueden encontrarse artralgias y/o mialgias hasta en
el 66% de los casos segiin algunas series. Esto constituye la
afectacion extracutanea mas frecuente de esta dermatosis
neutrofilica, pero rara vez suele ser motivo de consulta al
reumatologo por ser episodios generalmente de poca inten-
sidad y recortados al brote de lesiones cutaneas. Hay sin
embargo casos mas raros de artritis francas, miositis y ostei-
tis secundarias al infiltrado neutrofilico que, ademas de
afectar a la piel, afecta a estos 6rganos.

Por otra parte, aunque de manera poco frecuente, al tratar-
se de una dermatosis reactiva, acompafa en ocasiones a en-
fermedades reumatologicas como la artritis reumatoide, el
lupus eritematoso, la enfermedad de Behcet, etc.

El sindrome de Sweet es un cuadro de gran importancia que
con mucha frecuencia acompana a tumores hematologicos o
tumores solidos, enfermedades inflamatorias, enfermedades
infecciosas, toma de farmacos, etc., y que nos obliga por
tanto a un estudio razonable para descartar estos procesos.

Palabras clave: Sindrome de Sweet. Dermatosis neutrofi-
licas. Procesos cutaneos.

INTRODUCCION

En 1964 Robert Douglas Sweet describié 8 casos
de una entidad que denominé “dermatosis aguda,
febril y neutrofilica™. Parti6 de una definicién
descriptiva en la que destacaban la presencia de
fiebre, la aparicion repentina de una erupcioén cu-
tanea formada por placas o nédulos eritematosos
mas o menos generalizados (fig. 1), un infiltrado
dérmico masivamente neutrofilico sin vasculitis
en el estudio histopatologico (fig. 2), y la presen-
cia de leucocitosis neutrofilica en el estudio anali-
tico bésico.

En 1989 Suy Liu?, y posteriormente en 2 ocasiones
Von de Driesch et al3, definieron de forma precisa

- 174 semin Fund Esp Reumatol. 2008;9:174-83

ABSTRACT

Sweet’s syndrome (acute febril neutrophilic dermatosis) is
an entity classified into neutrophilic dermatosis group, the
dermatoses most frequently associated with internal disea-
ses.

Clinical manifestations of Sweet’s syndrome include arthral-
gias and/or myalgias in 66% of cases. So, articular involve-
ment is the commonest extracutaneous manifestation of
Sweet’s syndrome. Nevertheless, this involvement is usually
moderate and limited to the episode of cutaneous lesions
and rarely these patients are examined by the rheumatolo-
gist. Cases of arthritis, myositis and osteitis have been des-
cribed associated with neutrophilic infiltrate of Sweet’s syn-
drome in these organs.

On the other hand, rarely this neutrophilic dermatosis that
is a reactive dermatosis has been described associated with
rheumatologic diseases including rheumathoid arthritis, lu-
pus erythematosus, Behcet’s disease, etc.

Sweet’s syndrome is a very important diagnosis because this
neutrophilic dermatosis is associated with solid and hemato-
logic tumours, inflammatory diseases, infectious diseases,
drugs, etc. In this manner, when this dermatosis is present
an adequate study to exclude these associations is neces-
sary.

Key words: Sweet’s syndrome. Neutrophilic dermatosis.
Dermatoses.

los criterios mayores y menores vigentes en la ac-
tualidad que permiten llegar al diagndstico de sin-
drome de Sweet (SSw) (tabla 1).

Actualmente, 43 afios después, este sindrome
constituye uno de los puntos cardinales de las der-
matosis neutrofilicas, el grupo de procesos cuta-
neos ligados con mayor frecuencia a enfermedades
de los 6rganos internos+.

El SSw puede relacionarse con enfermedades reu-
matolbgicas de 2 maneras diferentes:

— Procesos osteomusculoarticulares que aparecen
en cualquier caso de SSw como manifestaciones
extracuténeas del mismo, o
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— Cuadros primariamente reumatolégicos que en-
tre sus enfermedades asociadas pueden presentar
un SSw (tabla 2).

En este trabajo nos referiremos ademas a la presen-
cia de vasculitis dentro del SSw, la positividad en al-
gunos casos de anticuerpos anticitoplasma de neu-
tréfilos y la relacion del SSw con el eritema nudoso.

SINDROME DE SWEET EXTRACUTANEO,
AFECTACION OSEA, MUSCULAR Y
ARTICULAR

En un ntmero significativo de casos, los pacientes
con SSw de cualquier etiologia pueden presentar
sintomas sistémicos como parte de un proceso infla-
matorio inespecifico (fiebre, malestar o artralgias),
pero ademas pueden ocurrir por la infiltracién neu-
trofilica de cualquier 6rgano (afectacién especifica).

Los sintomas maés frecuentes en el aparato locomo-
tor son las poliartralgias acompanadas o no de
mialgias que aparecen entre un tercio? y dos tercios
de los casos', segtn las series, y son manifestacio-
nes inespecificas. De todas formas, se plantea el
problema de que en la literatura dermatolégica se
aporta muy poca informacion sobre las manifesta-
ciones articulares y, sobre todo cuando estos pa-
cientes no son valorados por un reumatologo, dis-
tinguir entre artralgias y una artritis franca puede
ser dificil en algunos casos.

Las artralgias suelen ser episddicas, oligoarticu-
lares y asimétricas, y afectar a las grandes arti-

Lesiones eritematoedematosas tipicas del sindrome de
Sweet.

Infiltrado neutrofilico dérmico que caracteriza al sindro-
me de Sweet.

culaciones de las extremidades inferiores. Pue-
den preceder, coexistir o aparecer después de
las lesiones cuténeas, pero generalmente apare-
cen de forma conjunta y estan limitadas al
tiempo que duran éstas. No suele haber altera-
ciones radiologicas, salvo edema de partes blan-
das'.

U Criterios diagndsticos

del sindrome de Sweet

M1 Placas violaceas o nddulos eritematosos y dolorosos
de comienzo brusco

M2 Infiltracion dérmica neutrofilica
m1 Precedido por fiebre o infecciones

m2 Acompanado de fiebre, artralgias, conjuntivitis o
enfermedad maligna subyacente

m3 Leucocitosis

m4 Buena respuesta a tratamiento esteroideo
m5 Elevacion de la VSG

Diagnostico de sindrome de Sweet: 2 M + 2 m. M: criterio mayor; m:
criterio menor.

2N
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Lupus eritematoso

Cutaneo cronico

Subagudo
Inducido por farmacos

Neonatal

Sistémico

Sindrome de Sjogren

Enfermedad mixta del tejido conectivo
Artritis reumatoide

Enfermedad de Still®

Dermatomiositis®

Enfermedad de Behcet
Espondilitis anquilosante”:

Artritis reactivas (sindrome de Reiter)
Policondritis recidivante

Arteritis de Takayasu
Granulomatosis de Wegener

Hay pocos casos descritos de afectacion especifica
como monoartritis>*, y no se han referido casos
de artritis deformantes. La artritis, al igual que las
artralgias, suele ser asimétrica, no deformante y
afectar a grandes articulaciones. La evolucién tam-
bién suele ser paralela al cuadro cuténeo, y la ra-
diologia no muestra alteraciones o simplemente un
edema de partes blandas. El estudio histologico de
la sinovial de las articulaciones afectadas es mini-
mamente anormal con congestiéon vascular y poco
infiltrado inflamatorio. El liquido articular es pre-
dominantemente neutrofilico y moderadamente
inflamatorio. Por ello, aunque raro, el SSw debe in-
cluirse en el diagnoéstico diferencial de los pacien-
tes que presentan artritis y lesiones cutaneas®.

La afectacion muscular habitualmente se presenta
como mialgias que acompanan a las poliartralgias
y es una manifestacion extracutdnea inespecifica
de SSw descrita en el 10% de los casos?. Sin embar-
g0, se han comunicado casos de miositis aguda por
infiltrados neutrofilicos'> que posteriormente pue-
de evolucionar a una miositis fibrosante?®.

La afectacion 6sea en el SSw es excepcional y, a di-
ferencia de las manifestaciones musculoarticulares,
suele ser especifica por el infiltrado neutrofilico. Se
han descrito casos de osteomielitis aséptica multi-
focal” sobre todo en nifios, acompafnadas de una
intensa afectacion general, y casos de osteomielitis
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créonica multifocal recurrente®. Hay un caso de
lesiones de osteitis aséptica focal>® en una zona
6sea subyacente a una lesion cutdnea de dermato-
sis neutrofilica intensa y profunda, e incluso un
caso en el que las lesiones cutidneas aparecieron
tras una biopsia 6sea abierta de una zona litica®.
La afectacion 6sea secundaria a un infiltrado neu-
trofilico también se ha referido como osteolisis de
los huesos del craneo secundaria a un pioderma
grangrenoso suprayacente?'. Es por tanto un hallaz-
go que debe tenerse en cuenta. Las lesiones dseas
pueden preceder, acompaiar o seguir a las lesiones
cutaneas, pero cuando se presentan, el dolor, la in-
flamacién y el enrojecimiento de la zona supraya-
cente suelen ser mucho maés intensos, y es también
frecuente una importante afectacion general. En el
estudio radioldgico hay algunos casos descritos que
cursan con oste6lisis y suelen responder adecuada-
mente al tratamiento esteroideo, al igual que el res-
to de las manifestaciones. Es importante conocer
este cuadro, porque el diagnoéstico diferencial fun-
damental que plantea es una osteomielitis infeccio-
sa y, a diferencia de ésta, no mejora aunque se
administren diversas tandas de antibiéticos intra-
Venosos, sino con tratamiento esteroideo.

SINDROME DE SWEET,
LUPUS ERITEMATOSO Y SINDROME
DE SJOGREN

Aunque se trata de una asociacién poco frecuente,
varias formas de lupus eritematoso pueden aso-
ciarse a SSw. El primer caso publicado se trataba
de un lupus eritematoso cutaneo subagudo®, y los
siguientes casos se relacionaron con lupus induci-
do por hidralazina®4, posteriormente se descri-
bieron casos de lupus eritematoso sistémico aso-
ciado a SSw?%7, y recientemente se ha descrito un
caso de dermatosis neutrofilica asociada a un lupus
eritematoso neonatal?®®.

En los casos asociadas a lupus inducido por hidra-
lazina los pacientes presentaron fiebre, poliartritis,
tlceras orales y erupcion cutanea. Las 3 primeras
son achacables a ambos procesos, pero la afecta-
ci6n cuténea de cualquier tipo es poco frecuente en
el lupus inducido. Estos pacientes presentaron asi-
mismo afectacién renal que también puede deber-
se al lupus o al SSw, pero en el lupus inducido es
muy rara. Todas las manifestaciones desaparecie-
ron tras el tratamiento esteroideo. En la tabla 3 se
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Sindrome de Sweet (SSw), lupus eritematoso sistémico (LES)

y lupus inducido por farmacos (LIF)

SSw LES LIF
Fiebre Si Si Si
Artralgias Si Si Si
Mialgias Si Si Si
Lesiones cutaneas Si Si Raras
Serositis No Si Si
Alteraciones neurologicas No Si Raras
Alteraciones renales Reversibles Irreversibles Raras
Asociacion con cancer Si No No
Infeccion respiratoria Si No No
Anemia No* Si Si
Leucocitosis Si Rara No
Leucopenia No Si Si
Linfopenia No Si No
Trombocitopenia No Si No
ANA No Si Si
Anti-ADN No Si Raro
Antihistonas No Si Si
Hipocomplementemia No Si Rara

*Salvo sindrome de Sweet secundario a procesos mielodisplasicos y mieloproliferativos.

resumen las caracteristicas diferenciales de SSw,
de lupus eritematoso sistémico y de lupus inducido
por farmacos. La figura 3 ilustra un SSw con lesio-
nes anulares en una paciente con lupus eritemato-
so cutaneo subagudo.

La asociacion de SSw y sindrome de Sjogren sin lu-
pus eritematoso se ha descrito en varios traba-
jos2931 e incluso un caso de SSw asociado a sindro-
me de Sjogren y enfermedad inflamatoria intesti-
nal3?. Pero un hallazgo importante en la literatura
es la asociacion entre el SSw, el lupus eritematoso y
el sindrome de Sjogren. Provost et al33 describieron
10 pacientes que presentaban sindrome de Sjogren
y lupus eritematoso, entre los cuales uno desarrolld
lesiones cutdneas de SSw. Katayama et al34 refirie-
ron 22 pacientes con sindrome de Sjogren y con le-
siones cutaneas de diferente naturaleza, algunas de
las cuales podian ser compatibles con SSw. Poste-
riormente se describié un caso de SSw asociado a
lupus eritematoso subagudo, y en los estudios rea-
lizados se descubrié un sindrome de Sjogren no
diagnosticado previamente®s. Basindose en estos
casos, se ha postulado que la asociacion de SSw y
lupus eritematoso subagudo podria ser un marca-
dor de sindrome de Sjogren. Asi, cuando se presen-
te esta asociacion debemos descartar la presencia

simultdnea de sindrome de Sjogren. Sin embargo
no esta clara la naturaleza de esta asociacion: épa-
togénica?, ¢etiologica?, éde otro tipo?

En un caso de SSw asociado a lupus eritematoso
sistémico?s, las lesiones del SSw tenian caracteristi-
cas histoldgicas peculiares de modo que, acompa-
fiando al infiltrado masivo de neutréfilos en la der-
mis y en el tejido celular subcutaneo tipicos del
SSw, se encontraban datos histopatoldgicos de lu-

Lesiones anulares en la espalda en una paciente con lupus
eritematoso cutaneo subagudo.

’i
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pus, como presencia de tapones foliculares, dege-
neracion hidrépica de la capa basal o acentuaciéon
perifolicular del infiltrado. Todos estos hallazgos
desaparecieron de forma rapida con el tratamiento
esteroideo. Este hecho debe hacernos pensar que
cuando el SSw se asocia con otra enfermedad sisté-
mica puede mostrar algunos datos atipicos debido
ala influencia de la enfermedad coexistente.

De forma general, las lesiones de SSw suelen apa-
recer con posterioridad al diagnostico de lupus eri-
tematoso; sin embargo, se ha descrito sus apari-
cién de forma simultanea en el mismo paciente y
algunos casos en que fueron la forma de presenta-
cién de un lupus eritematoso sistémico?>?7.

Dentro del polimorfismo clinico del SSw se ha pu-
blicado un caso que simulaba un lupus eritematoso.

SINDROME DE SWEET
Y ARTRITIS REUMATOIDE

Probablemente el primer caso de SSw asociado a
artritis reumatoide (AR) fue descrito por Gunawar-
dena et al en 19753°,

Cuando un SSw acompafa a una AR, a las manifes-
taciones articulares de ésta se afaden artralgias
agudas e incluso artritis franca, que suelen ser asi-
métricas, no deformantes y afectar a las grandes
articulaciones de las extremidades inferiores. Estas
manifestaciones articulares normalmente se cir-
cunscriben al brote acompafiante de lesiones cuta-
neas para después desaparecer y dejar las manifes-
taciones articulares cronicas previas37:38,

Delaporte et al3* describen un caso de SSw que
aparece en un paciente con AR en brote, que pre-
viamente presentd una vasculitis leucocitocléstica
secundaria a tratamiento con indometacina. Por
tanto, la asociacién con otros procesos cutaneos
reactivos es un hecho que también puede encon-
trarse en pacientes con AR.

También se han descrito casos de pioderma gan-
grenoso asociados a AR4># dentro del espectro de
las dermatosis neutrofilicas que pueden asociarse
conla AR.

El tratamiento del SSw que acompafia a la AR sue-
le realizarse con corticoides orales, pero los casos
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recidivantes precisaron tratamiento con etaner-
cept#.

Hay una manifestacién cutanea rara de la AR lla-
mada dermatitis neutrofilica reumatoide*+4. Des-
crita por Ackerman en 1978, se da en pacientes con
AR intensa y se manifiesta como nédulos, papulas
o placas eritematosas no dolorosas, en ocasiones
con formaciones anulares o incluso con aspecto ur-
ticariforme, pero generalmente sin afectaciéon del
estado general. El estudio histologico de estas le-
siones revela un intenso infiltrado neutrofilico y
leucocitoclasia pero sin presencia de vasculitis. Se
resuelven espontdneamente en 2-3 semanas o con
la mejoria de la artritis. Este cuadro esta dentro del
espectro de las dermatosis neutrofilicas y tiene una
gran similitud con un SSw.

SINDROME DE SWEET Y ENFERMEDAD
MIXTA DE TEJIDO CONECTIVO

Esta asociacion, descrita de forma anecdotica, fue
referida por primera vez en 1995 por Morita et
al*5, En este caso el SSw apareci6 durante la evo-
lucién de una enfermedad mixta de tejido conec-
tivo ya conocida y con manifestaciones clinicas,
histolobgicas y respuesta al tratamiento totalmente
habituales.

SINDROME DE SWEET
Y ENFERMEDAD DE BEHCET

Las manifestaciones clinicas de estas 2 entidades,
cuya reaccién inflamatoria es mediada de forma
fundamental por los neutréfilos y que comparten
ademas otros mecanismos patogénicos como valo-
res elevados de G-CSF#, se solapan de tal forma
que a veces el diagnostico diferencial puede repre-
sentar un verdadero problema, sobre todo en las
manifestaciones neurologicas¥’. De hecho, se han
descrito casos de sindrome de Bechet con presen-
tacién de SSw#, y viceversa.

Asi, en ambos entidades pueden encontrarse le-
siones paniculiticas de tipo eritema nudoso, af-
tas orales, ulceracion genital, tromboflebitis, le-
siones oculares, fendmeno de patergia, lesiones
pustulosas, elevacion de la velocidad de sedi-
mentacion globular y alteraciéon del estado ge-
neral.
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La asociacién de enfermedad de Behget y SSw fue
descrita en 19724. Desde entonces se han referido
varios casos°5%, e incluso se ha realizado un estu-
dio de HLA en ambas entidades que demostr6 que
el HLA-B54 es mucho mas frecuente en pacientes
con SSw#. El SSw puede presentarse antes de la
enfermedad de Behget, de forma concomitante, o
en pacientes ya diagnosticados de enfermedad de
Behget.

El solapamiento clinico de estos 2 cuadros hace
muy dificil el diagnostico conjunto de ambas enti-
dades. La mayoria de los casos de asociacion de
SSw y enfermedad de Behget se han descrito en ja-
poneses.

SINDROME DE SWEET Y VASCULITIS

En cuanto a las vasculitis y el SSw, debe hablarse
de 3 aspectos diferentes: la presencia de una pe-
quena lesion vascular sin vasculitis franca en mu-
chos casos de SSw, la presencia de una verdadera
vasculitis con necrosis fibrinoide en los casos de
SSw localizado en el dorso de las manos o “vasculi-
tis pustulosa del dorso de las manos”, y por altimo
la asociacion de SSw a vasculitis sistémicass3, como
la granulomatosis de Wegener, la arteritis de Taka-
yasu®4, la poliarteritis nudosa® o la arteritis retinia-
na bilaterals°.

En un estudio sobre 28 biopsias de SSw, Malone et
al” encuentran lesion vascular en el 29% de los ca-
sos, que no consideran como una vasculitis prima-
ria sino como un proceso secundario mediado por
los productos de degradacion de los neutrofilos que
participan en el infiltrado. Por tanto, no es raro ver
fenémenos de leucocitoclasia y lesion endotelial en
casos de SSw con un infiltrado muy intensos®.

En 1995, Strutton et al>®® describen 4 pacientes que
presentaban lesiones pustulosas en el dorso de las
manos y cuyo estudio histopatolégico revel6 un in-
tenso infiltrado neutrofilico, intenso edema dérmi-
co y la presencia de vasculitis. Llaman a este cua-
dro “vasculitis pustulosa del dorso de las manos” y
lo consideran una forma localizada de SSw. Re-
cientemente hemos publicado una serie de 8 casos
de SSw de presentaciéon predominante en las ma-
nos®, en los que so6lo los pacientes que tenian le-
siones pustulosas en el dorso de las manos presen-
taban vasculitis franca con necrosis fibrinoide de la

Lesiones pustulosas en el dorso de las manos caracteristi-
cas de esta forma localizada de sindrome de Sweet.

pared vascular. En uno de estos pacientes la biop-
sia del dorso de las manos demostré la presencia
de vasculitis (fig. 4), y la biopsia de una lesién del
tronco demostr6 un SSw tipico sin vasculitis. Cree-
mos por tanto que el nombre propuesto por los au-
tores es muy acertado y constituye una variante lo-
calizada de SSw que es necesario conocer para que
no nos conduzca a errores diagnosticos.

Giirses et al®* describen una paciente que present6
inicialmente lesiones de dermatosis neutrofilica,
con hallazgos mixtos, entre SSw y pioderma gan-
grenoso, que posteriormente desarroll6 una granu-
lomatosis de Wegener. Fue por tanto la forma de
presentacion de una vasculitis sistémica.

SINDROME DE SWEET
Y ANTICUERPOS ANTICITOPLASMA
DE LOS NEUTROFILOS

Un hallazgo histolégico caracteristico de la granu-
lomatosis de Wegener es la fragmentacion de neu-
tréfilos similar a la que ocurre en el SSw. Los anti-
cuerpos anticitoplasma de los neutréfilos (ANCA)
probablemente reconocen una familia de proteinas
expuestas tras la fragmentacién neutrofilica. Esto
llevé a Kemmet et al® a estudiar los ANCA en 7 pa-
cientes con SSw de diferentes etiologias. Encontra-
ron positividad en 6 de estos pacientes a diferentes
titulos y con diferentes patrones de fluorescencia, y
plantean los ANCA como un marcador que puede
ayudar en el diagnoéstico diferencial del SSw con
otros procesos. Otros autores realizan un estudio
similar sin encontrar positividad para los ANCA.
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Nosotros hemos tenido la oportunidad de ver 2 pa-
cientes con SSw que, coincidiendo con los brotes
agudos, eran ANCA positivos y posteriormente se
negativizaron tras resolverse el SSw. Creemos por
tanto que podria tratarse de un epifenémeno rela-
cionado con la fragmentacion neutrofilica pero que
en estos enfermos no tiene valor patogénico.

SINDROME DE SWEET
Y ERITEMA NUDOSO

En una valoracién fundamentalmente clinica de la
asociacion de SSw y el eritema nudoso vemos que
el 30% de los casos de SSw, aparte de las lesiones
en localizaciones habituales, presentan lesiones en
extremidades inferiores que clinicamente son in-
distinguibles del eritema nudoso (fig. 5). En estos
casos el diagnostico lo ofrecen el resto de las lesio-
nes e incluso las lesiones de las piernas, pero éstas
se biopsian con poca frecuencia. Hay casos de SSw
excepcionales localizados de forma exclusiva en las
piernas®, donde el diagndstico se obtiene mediante
la biopsia cutidnea. En otras ocasiones se observa
que un mismo enfermo en diferentes estadios evo-
lutivos presenta primero un eritema nudoso y pos-
teriormente un SSw®, ambos biopsiados con sus
hallazgos histopatolégicos caracteristicos. Y tam-
bién se han descrito casos de asociacién en un
mismo paciente de forma simultinea de ambas
entidades confirmadas por biopsia cutanea®-¢
(probablemente esta presentaciéon simultanea es
mucho més frecuente de lo que se ha descrito)®®. El
SSw y el eritema nudoso, aunque son entidades in-
dependientes, forman parte del espectro de las der-

Lesiones en piernas de tipo paniculitico clinicamente simi-
lares a un eritema nudoso.
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matosis reactivas. Dado que en diversas ocasiones
se han descrito asociadas, puede que compartan en
estos casos algunos de los mecanismos patogénicos
y sean una respuesta a un estimulo inmunolégico
comun.

Si se realiza una valoracién histopatologica de am-
bos procesos se muestran 2 posibilidades:

— Un infiltrado neutrofilico dérmico que por exten-
si6n afecta al paniculo adiposo formando una pani-
culitis septal neutrofilica, aunque excepcionalmen-
te se ha descrito una paniculitis lobulillar en un
paciente con leucemia mieloide aguda®.

— Una paniculitis septal con infiltrado mixto (neu-
tréfilos, linfocitos, histiocitos y células gigantes),
totalmente superponible a un eritema nudoso. Se
ha descrito en un mismo paciente que la biopsia de
las lesiones en tronco revel6 una dermatosis neu-
trofilica tipica, y en el mismo momento la biopsia
de las lesiones de las piernas un eritema nudoso®.

Hay que diferenciar el SSw paniculitico o las lesiones
de eritema nudoso asociado a SSw con la verdadera
paniculitis neutrofilica” que clinicamente es diferen-
te (en ocasiones son lesiones nodulares que sdlo se
palpan con una piel suprayacente normal), e histol6-
gicamente la infiltraciéon neutrofilica del paniculo
adiposo no tiene asociados infiltrados dérmicos.

Para conocer la verdadera asociacion de SSw y eri-
tema nudoso deberia realizarse en todos los pa-
cientes con SSw que presenten lesiones en extremi-
dades inferiores una biopsia para demostrar el
patron histologico que presentan.

Merece una atencion especial la presencia de SSwy
eritema nudoso cuando se asocian a un sindrome
de Lofgren (sarcoidosis)”. Cuando se presente un
SSw con lesiones tipo eritema nudoso, hay que in-
vestigar la posibilidad de una sarcoidosis, que suele
ser de curso benigno.

SINDROME DERMATOSIS-ARTRITIS
Y DERMATOSIS NEUTROFILICAS

Para concluir, merece la pena sefalar la asociaciéon
de artritis con lesiones cutaneas’>73. Dentro de este
grupo heterogéneo hay algunas entidades que pue-
den individualizarse como el sindrome dermatosis-
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artritis asociado al intestino o el sindrome SAPHO
(sinovitis, acné, pustulosis, hiperostosis y osteitis),
y después un conjunto de artritis reactivas general-
mente seronegativas que pueden presentarse con
afectacion predominantemente axial, de las articu-
laciones periféricas o de ambas, y que se asocian
con dermatosis neutrofilicas, generalmente pioder-
ma gangrenoso pero en otras ocasiones SSw.

El sindrome dermatosis-artritis asociado al intesti-
no se caracteriza por diarrea con malabsorcion, ar-
tritis y lesiones cuténeas. Se ha relacionado con di-
ferentes procesos intestinales tanto quirdrgicos
(reseccion gastrica, by-pass yeyunoileal, bucles de
ciego tras cirugia intestinal, desviacién biliopan-
credtica o apendicitis*) como médicos (enferme-
dad inflamatoria intestinal, diverticulitis o enfer-
medad ulcerosa péptica).

Este sindrome, que puede presentarse entre 1y 6
afos tras la cirugia intestinal, se caracteriza por
sintomas constitucionales como fiebre, malestar
general, artralgias y mialgias, a los que posterior-
mente siguen las lesiones cutdneas. La afectacion
articular se presenta como una sinovitis aguda re-
currente de distribucién monoarticular, y raramen-
te afecta a varias articulaciones. Los ataques son de
corta duracion y no se asocian con deformidad arti-
cular o cambios radiologicos. El curso clinico de las
manifestaciones articulares suelen ir paralelo al
curso de las manifestaciones intestinales. El liqui-
do sinovial turbio suele presentar un alto conteni-
do en proteinas, muchos neutroéfilos y ser aséptico.
Las lesiones cutineas presentes con mayor fre-
cuencia son una pustulosis neutrofilica estéril o
pioderma gangrenoso, pero se han descrito aftosis
oral, vasculitis, eritema nudoso, paniculitis lobular
neutrofilica, seudofascitis necrosante’ y SSw7677.

El sindrome SAPHO consiste en la asociacion de
un amplio espectro de dermatosis neutrofilicas
asépticas con lesiones osteoarticulares con un pa-
tron histologico y radiologico caracteristicos. Los
cuadros cutaneos que pueden encontrarse son pus-
tulosis palmoplantar, acné conglobata”® o fulmi-
nante, psoriasis pustulosa, sindrome de Sneddon-
Wilkinson, dermatosis IgA lineal, enfermedad de
Behget, SSw o pioderma gangrenoso. Suele afectar
a pacientes jovenes, y las manifestaciones cutaneas
preceden a la sintomatologia reumatolégica; los
cuadros presentes con mayor frecuencia son hidra-
denitis supurativa y acné conglobata.

Las lesiones osteoarticulares son sinovitis, artroos-
teitis y osteomielitis aséptica multifocal recurrente
cronica. Los lugares de afectaciéon més frecuente
son las articulaciones de la cara anterior del torax y
las zonas el esqueleto axial. Suelen acompanarse de
intenso edema, dolor, afectacién del estado general
y elevacion de la velocidad de sedimentacion glo-
bular. Esta afectacién es intermitente, con exacer-
baciones peri6dicas y remisiones, y con un curso
generalmente no paralelo a las lesiones cuténeas.

El sindrome SAPHO se incluye en el grupo de las
espondiloartropatias seronegativas por su frecuen-
te asociacion con la enfermedad inflamatoria intes-
tinal y en ocasiones con HLA-B27 positivo.

Se ha descrito en una familia la asociacién de artri-
tis pidbgena, pioderma gangrenoso y acné, con un
patrén de herencia autosémico dominante, y los
autores proponen llamar a este cuadro sindrome
PAPA®.

En resumen, el SSw, en solapamiento con las de-
mas dermatosis neutrofilicas, es un proceso que
acompana dentro de sus manifestaciones sistémi-
cas en muchas ocasiones manifestaciones reuma-
tolégicas, pero la asociacion en si de procesos reu-
matologicos con SSw es un hecho poco frecuente.
Es de interés sin embargo que en ocasiones puede
ser un marcador de otros cuadros.
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