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RESUMO

A sindrome de Sweet é uma dermatose neutrofilica rara. Normalmente, 0s pacientes
apresentam inicio subito de lesdes cutaneas eritematosas sensiveis (papulas, nddulos e placas),
de distribuicdo assimétrica, localizadas preferencialmente em membros superiores, face e
pescoco, associadas a febre alta e neutrofilia. Histologicamente, hd um infiltrado difuso de
neutréfilos localizado na derme. Na maioria das vezes idiopética, pode estar associada a uma
infeccdo respiratdria ou gastrointestinal, com doenca inflamatoria intestinal, gravidez e
vacinacao. Além da apresentacdo idiopatica, uma forma induzida por drogas e uma forma
associada a malignidade também foram descritas. Neste contexto, o presente trabalho tem
como objetivo relatar o caso de uma paciente do sexo feminino, de 57 anos de idade,
diagnosticada e tratada como caso de Sindrome de Sweet no ano de 2018 no PDC-Saulde, no
Municipio de Duque de Caxias, no Estado do Rio de Janeiro. Para a fundamentacéo tedrico-
metodologica, foi realizada a revisdo de prontuério e a revisdo literaria com base nos artigos
cientificos nacionais e internacionais em bases de dados do MEDLINE®, PubMed®,
LILACS® e Scientific Electronic Library Online (SCIELO), além de teses e/ou dissertacdes,
artigos originais, artigos de revisdo, artigos de relato de caso sobre o tema. No periodo entre
janeiro de 2000 a marco de 2021. Conclui-se que o pronto diagndstico e instauracdo de
terapéutica adequada (corticoterapia) permitem resultados extremamente favoraveis e rapidos.
A classificacdo da forma da SS permite direcionamento terapéutico adequado, visto que, nos
casos associados a neoplasias e induzidos por drogas, s6 havera resposta satisfatoria e

duradoura com tratamento da causa-base e interrupcao da droga causadora, respectivamente.

PALAVRAS-CHAVE: “sindrome de Sweet”, “infiltracdo neutrofilica”, “febre”,

“corticosteroides”.



ABSTRACT

Sweet's syndrome is a rare neutrophilic dermatosis. Usually, patients present with a sudden
onset of sensitive erythematous skin lesions (papules, nodules and plaques), of asymmetric
distribution, located preferentially on the upper limbs, face and neck, associated with high
fever and neutrophilia. Histologically, there is a diffuse neutrophil infiltrate located in the
dermis. Most often idiopathic, it can be associated with a respiratory or gastrointestinal
infection, with inflammatory bowel disease, pregnancy and vaccination. In addition to the
idiopathic presentation, a drug-induced form and a form associated with malignancy have also
been described. In this context, the present work aims to report the case of a female patient,
57 years old, diagnosed and treated as a case of Sweet's Syndrome in 2018 at the PDC-Saude,
in the city of Duque de Caxias, in the state of Rio de Janeiro. For the theoretical-
methodological foundation, a review of medical records and a literature review were carried
out based on national and international scientific articles in MEDLINE®, PubMed®,
LILACS® and Scientific Electronic Library Online (SCIELO) databases, in addition to theses
and/or dissertations, original articles, review articles, case report articles on the subject. In the
period between January 2000 and March 2021. It is concluded that prompt diagnosis and
establishment of appropriate therapy (corticosteroid therapy) allow extremely favorable and
fast results. The classification of the SS form allows for an adequate therapeutic targeting,
since, in cases associated with cancer and drug-induced, there will only be a satisfactory and
lasting response with treatment of the underlying cause and interruption of the causative drug,

respectively.

KEYWORDS: “Sweet's syndrome”, “neutrophilic infiltration”, “fever”, “corticosteroids”.
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1. INTRODUCAO

A Sindrome de Sweet é uma doenca inflamatéria sistémica. Tem como uma das
principais caracteristicas além de febre, papulas, placas e nddulos cutaneos eritémato-
edematosos, infiltracdo neutrofilica dérmica a histopatologia. Possui resposta rapida a
corticoterapia sistémica. A doenca foi descrita em 1964 por Robert Douglas Sweet com a
denominacdo de dermatose neutrofilica febril. Segundo relatos de Malone et al. (2002), mais
de 500 casos tém sido relatados na literatura a partir da sua descri¢do por Robert Sweet (Li B.
et al., 2015; MALONE et al., 2002).

E importante ressaltar que a grande maioria dos trabalhos brasileiros sobre a Sindrome
de Sweet sdo relatos de casos, portanto sdo poucos 0s estudos sobre as caracteristicas clinicas
e epidemioldgicas desta sindrome no pais, bem como o fato de concordarem ou ndo com o0s
dados da literatura mundial (WOJCICK; NISHIMORI; SANTAMARIA, 2011).

Hoje em dia a sindrome de Sweet é classificada em trés categorias: classica, induzida
por drogas e associada a malignidade. S&o encontrados em pacientes na faixa etaria entre 30 e
50 anos, com ocorréncia rara em criancas (RAZERA F. et al., 2011) Os subtipos classico e
induzido por drogas sdo mais frequentes no sexo feminino e o subtipo associado a
malignidade ndo aponta predilecdo por género (Li B. et al., 2015).

De acordo com Bonamigo et al. (2011) dos casos de sindrome de Sweet a maioria se
apresenta na forma classica e se associa a doencas infecciosas e auto inflamatorias como as
infeccbes do trato respiratorio superior e gastrointestinal (sobretudo salmonelose e
yersiniose), a doenca inflamatoria intestinal, a doenca de Behcet, eritema nodoso, a
sarcoidose, a policondrite recidivante, a doenca de Hashimoto e, também, a doenca de Graves.
De 10 a 20% dos casos estdo associados a neoplasias, sendo as neoplasias hematopoiéticas as
mais referidas, ocorrendo em 85% dos casos, e destas, a leucemia mieloide aguda que é a
mais frequente. Dentre os tumores sélidos, destacam-se carcinomas do trato genito-urinario,
mama e trato gastrointestinal (BONAMIGO et al.,, 2011). JA na sindrome de Sweet
desencadeada por drogas, as principais medicacbes envolvidas sdo: fator estimulador de
coldénia de granuldcitos, minociclina, sulfametoxazol, azatioprina, &cido transretinoico,
radiocontraste, dipirona, quinolonas, carbamazepina, anticoncepcionais, diclofenaco e
diazepam (WOJCICK; NISHIMORI; SANTAMARIA, 2011).

Com citado anteriormente, existem poucos dados disponiveis acerca da incidéncia e
prevaléncia desta sindrome. Sabe-se, segundo Calderon (2000) que esta patologia possui uma

distribuicdo mundial sem preferéncia racial, sendo demonstrado em grandes series
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predomindncia de mulheres, no qual pode-se observar uma relagdo de 2.3 — 2.8: 1. Ainda
segundo o autor, a idade de manifestagéo da doenca na maioria dos casos tem sido entre os 30
e 50 anos, sendo descritos apenas 27 casos da doengca em criangas, com relacdo
mulher/homem de 1:1 e um pico de incidéncia no primeiro ano de vida e um segundo pico
entre 0s 6 e 12 anos de idade; relacionado a classificagdo da doenga, 20% dos casos estéo
associados a malignidade, 70% corresponde a forma idiopatica e 8% esta associada a doencas
inflamatorias e 2% ligada a gravidez (CALDERON, 2000).

De acordo com Cohen (2007) a Sindrome de Sweet idiopatica afeta
predominantemente mulheres, os episodios iniciais sdo frequentes entre 30 a 60 anos de idade.
Ratificando a informacgdo, (2007, p. 20), refere que “as formas classica e induzida por drogas
sdo tipicas de mulheres, enquanto a forma associada a malignidade apresenta prevaléncia
similar para ambos os sexos” (COHEN, 2003; VAZ, 2007).

Entre as doencas relacionadas a sindrome de Sweet, 21% sdo com cénceres (15%
hematologicos - mais comumente leucemia mieldide - e 6% com tumores sélidos); entre as
doencas intestinais inflamatorias a colite ulcerativa e a doenca de Chron se destacam, no
entanto outras condi¢Ges que podem associar-se sdo: doenga de Behget’s, eritema nodoso,
artrite reumatdide, sarcoidose e afeccGes na tireoide como doenca de Graves ou tireoidite de
Hashimoto (COHEN, 2003).

Segundo relato de Cohen, et al. (2003), em seu estudo observacional de 41 casos
apresentando tumores solidos, este afirma que € muito comum a associacdo da sindrome de
Sweet com carcinomas de 0rgdos geniturinarios (37%), cancer de mama (23%) e trato
gastrointestinal (17%); os sintomas aparecem em propor¢des de: placas eritematosas em
membros superiores (97%), elevacdo da velocidade de hemossedimentacdo (95%), anemia
(83%), febre (79%) e neutrofilia (60%) (COHEN, 2003).

Em relacdo a estrutura do trabalho, este sera composto por um estudo de caso
presenciado no PDC-Saude, no Municipio de Duque de Caxias, no Estado do Rio de Janeiro,
no ano de 2018, o qual se refere a uma paciente do sexo feminino, de 57 anos de idade,
diagnosticada e tratada como caso de sindrome de Sweet. Fazendo-se necessario esse estudo
para devido ao pouco conhecimento sobre a doenca por parte dos profissionais da area da
salde, o que leva a um diagndstico incorreto e/ou tardio influenciando o curso da doenca de
maneira negativa, uma vez que podem surgir doencas adjacentes.

Este trabalho se originou devido ao descontentamento vivido no periodo da graduacéo,
em estagio académico em ambulatério, onde apresentou-se um caso de dermatose neutrofilica

febril aguda, ou Sindrome de Sweet. Justifica-se sua criacdo a partir do momento que se
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pretende proporcionar a possibilidade de gerar conhecimento para o meio académico, tendo
em vista os profissionais de saude, uma vez que ha a possibilidade deles detectarem
precocemente a sindrome. Além do mais, também podem avaliar o paciente quanto a
associacdo de doenca subjacente ndo diagnosticada, uma vez que muitos casos da sindrome
séo relatados na literatura, e reportam associagdo com doengas malignas.

Portanto, a proposta deste trabalho é permitir que, através desta relato de caso a
sindrome de Sweet seja levada ao conhecimento académico e que possa ser disseminada para
melhor atendimento dos pacientes que a possuem, com uma maior rapidez em seu

reconhecimento e certeza no seu tratamento.
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2. FUNDAMENTOS TEORICO

Desde que foi descrita pela primeira vez pelo Dr. Robert Douglas Sweet,
originalmente conhecida como doenca de Gomm-Button (em referéncia aos dois primeiros
pacientes), a SS, também conhecida como dermatose neutrofilica febril, foi relatada em
centenas de pacientes em todo o mundo (SWEET, 1964). As dermatoses neutrofilicas
constituem um grupo heterogéneo de doengas inflamatorias cutaneas que incluem a SS, o
pioderma gangrenoso e a dermatose pustulosa subcornea (COHEN; ALMEIDA,;
KURZROCK, 1989) sendo a primeira a mais representada e o foco desta revisao.

DEFINICAO:

A SS clinicamente se manifesta em todos os pacientes com infiltrado neutrofilico
caracteristico na derme superior (COHEN; KURZROCK, 2003).

A SS pode se apresentar como um de trés tipos clinicos: SS classica (ou idiopatica),
SS associada a malignidade ou SS induzida por drogas (VILLARREAL et al.,
2016). Critérios diagnosticos especificos foram propostos por Su e Liu (1986) e
posteriormente revisados e modificados por Von Den Driesch et al. (1994). Anormalidades
laboratoriais podem ser encontradas e incluidas nos critérios diagndsticos, como aumento da
velocidade de hemossedimentacdo (VHS), elevacdo da proteina C reativa (PCR) e leucocitose
(Tabela 1) (VILLARREAL et al., 2016).

Tabela 1. Critérios de diagndstico para a sindrome doce, incluindo formas classicas, induzidas por drogas e

associadas a malignidade.

CLASSICO

Maior Menor

1. Inicio abrupto de placas ou nddulos | 3. Febre>38°C.

eritematosos dolorosos. | 4. Associagdo com malignidade
2. Achados histopatologicos de | hematologica ou visceral, doenca
infiltrado neutrofilico denso sem | inflamatdria ou gravidez, ou precedida

evidéncia de vasculite | de infeccdo do trato respiratdrio
Critérios diagnostico leucocitocléastica. superior, infeccdo gastrointestinal ou
vacinacao.

5. Excelente resposta ao tratamento
com corticosteroides sistémicos ou
iodeto de potéssio.

6.  Anormalidades nos  testes
laboratoriais (trés de quatro): taxa de



https://www.actasdermo.org/en-sweet-syndrome-a-review-update-articulo-S1578219016300919#tbl0005

16

sedimentacdo de eritrocitos> 20mm /
h; proteina C reativa alta, leucdcitos>
8.000, com> 70% de neutrofilos.

Sindrome de Sweet relacionada a drogas

A. Inicio abrupto de placas ou nddulos eritematosos dolorosos.
B. Achados histopatoldgicos de infiltrado neutrofilico denso sem evidéncia de
vasculite leucacitoclastica.
o C.Febre>38°C.

Critérios diagndstico 3 . o
D. Relacdo temporal entre 0 uso de medicamentos e a apresentacdo clinica ou
recidiva com readministracao.
E. Desaparecimento das lesdes apds a suspensdo do medicamento ou tratamento

com corticosteroides sistémicos.

Fonte: Adaptado de Villarreal et al. A Review and Update. Actas Dermosifiliogr.
2016

De acordo com Cohen (2007) na SS classica a presenca de ambos os critérios
principais (1 e 2) e de dois critérios secundarios (3-6) sdo necessarias para estabelecer o
diagnostico da SS classica. Na SS associada a malignidade, os pacientes devem preceder,
seguir ou aparecer simultaneamente com o diagnostico de neoplasia do paciente, bem como
os critérios diagnosticos classicos da SS. NA SS induzida por drogas, todas as cinco

caracteristicas devem estar presentes para diagnosticar a SS (COHEN, 2007).

ETIOLOGIA:

A SS é uma doenca inflamatéria da pele caracterizada pela ampla infiltracdo de
neutrofilos na epiderme e derme. Para um dermatologista, compreender a fisiopatologia da SS
é crucial para o tratamento (VILLARREAL et al., 2016).

Segundo Villarreal et al. (2016) as vias bioldgicas subjacentes responsaveis por esta
dermatose neutrofilica cutdnea permaneceram indefinidas. No entanto, a associacdo dessa
doenca com infeccdo, doencas autoimunes, neoplasias e medicamentos sugere uma
hipersensibilidade incomum que pode ser mediada por citocinas, seguida de infiltracdo de
neutrofilos provavelmente ativados pela interleucina (IL) -1 (VILLARREAL et al.,
2016). Autoanticorpos circulantes, citocinas, dendrocitos dérmicos, sorotipos HLA,
imunocomplexos e mecanismos leucotéaticos tém sido sugeridos como fatores que contribuem
para a patogénese dessa sindrome. A presenca de IL-1, IL-2 e IFN-y, mas ndo IL-4, sugere

que as células auxiliares do tipo 1T podem desempenhar um papel na patogénese de
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variedades idiopéticas desta sindrome. (COHEN, 2007) (MARZANO et al., 2011).
Marcadores de células inflamatérias, incluindo CD3, CD163, mieloperoxidase,
metaloproteinases e fatores de crescimento endotelial vascular, exibem valores
significativamente mais elevados na pele lesada de pacientes com sindrome de Sweet em
comparagdo com individuos sem SS ou pacientes com outras dermatoses neutrofilicas
(MEYER et al., 2011).

Também foi postulado que a fotossensibilidade pode desempenhar um papel na
patogénese na SS, embora o fisiopatologia seja desconhecida, uma vez que a SS foi
experimentalmente induzida por fototeste (MEYER et al., 2011). Uma teoria sugere que uma
reacdo isomorfica de Koebner esta em acdo; outro mecanismo proposto associa a radiagcdo
ultravioleta B com ativacdo de neutrofilos e producédo epidérmica de fator de necrose tumoral
alfa e interleucina-8 (NATKUNARAJAH et al., 2010).

Segundo Paydas (2013) na SS associada a malignidade, a teoria mais aceita do
mecanismo de patogénese €& a superproducdo e regulacdo inadequada de citocinas
inflamatérias, como IL-1, IL-3, IL-6, IL-8, fator estimulador de colonia de granulocitos (G-
CSF) e fator estimulador de colbnia de granulécitos macrofagos (GM-CSF) (PAYDAS,
2013). Essa teoria € apoiada por casos em que pacientes com SS receberam G-CSF/GM-CSF,
interferon-y ¢ acido trans retindico (ATRA) e, posteriormente, desenvolveram SS (PAYDAS,
2013).

Embora ndo haja evidéncia consistente de uma predisposicdo genética para a SS, uma
frequéncia mais alta de HLA-Bw54 foi relatada em pacientes japoneses com a sindrome (SU;
LIU, 1986). No entanto, a analise dos antigenos HLA em uma populacdo caucasiana nao
mostrou associacdo entre essa sindrome e antigenos HLA-ABC especificos (VON DEN
DRIESCH, et al., 1997). Evidéncias nos estudos de Nesterovitch et al. (2011) baseadas em
modelos animais sugerem que uma alteracdo no gene que codifica 0 ndo receptor da proteina
tirosina fosfatase tipo 6 (Ptpn6) pode estar envolvida na patogénese da SS, uma vez que
codifica ndo receptor de proteina tirosina fosfatase Src homologia regido 2 (SH2) contendo o
dominio fosfatase-1 (SHP-1) (NESTEROVITCH AB. et al., 2011). O mau funcionamento de
Ptpn6 resulta em inchaco persistente da planta do pé, inflamacdo supurativa e
neutrofilia. Mais estudos sdo necessarios para melhor compreender a etiologia desta doenca
(VILLARREAL et al., 2016).

MANIFESTACOES CLINICAS:
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A SS cléssica tem distribuicdo mundial, geralmente se apresentando em mulheres de
meia-idade com uma proporcao de 4:1 de mulheres para homens, sem disparidade racial e
recorréncia em um terco dos pacientes (COHEN; KURZROCK, 2003). Sua distribuicdo é
universal e ndo ha predilecdo racial (COHEN, 2007). As mulheres sdo mais comumente
afetadas e, em particular, parecem ser mais acometidas pelas formas idiopética ou induzida
por drogas (MAHAJAN; SHARMA; SHARMA, 2005). A doenca pode aparecer em qualquer
idade, mas o pico de incidéncia costuma ser da quarta a sétima décadas de vida
(RATZINGER et al., 2007). H& poucos relatos de criangas com SS, entre 0s quais 0S mais
precoces sdo de criangas com 10-15 dias de vida. As incidéncias em mulheres em relacdo aos
homens variam de 2,3 a 3,7M:1H na forma classica (WOJCIK; NISHIMORI;
SANTAMARIA, 2011).

Apresenta-se como dermatose neutrofilica febril aguda caracterizada por uma
constelacdo de sintomas clinicos, caracteristicas fisicas e achados patologicos que incluem
febre, neutrofilia, lesdes cutineas eritematosas dolorosas dolorosas distribuidas
assimetricamente, consistindo de papulas, nddulos e placas, geralmente afetando a face,
pescoco e extremidades superiores ( Figura 1.) (VILLARREAL et al., 2016).

Figura 1. (A — C) Dermatose disseminada afetando face, tronco superior e quatro membros, predominantemente
em areas expostas ao sol, bilateral e com tendéncia a simetria, polimérfica, caracterizada por nédulos e placas

eritematosas, espessas, nitidamente demarcadas, e algumas pustulas amarelas entre elas . (D) Fendmeno de

patergia.

Fonte: Villarreal et al. A Review and Update. Actas Dermosifiliogr.
2016


https://www.actasdermo.org/en-sweet-syndrome-a-review-update-articulo-S1578219016300919#fig0005
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A histologia revela um infiltrado difuso caracteristico que consiste predominantemente
em neutrofilos maduros tipicamente localizados na derme superior, que tendem a melhorar
imediatamente apds o inicio do tratamento (COHEN, 2007). Lesdes atipicas, caracterizadas
por placas eritematosas, vesiculas e lesdes bolhosas, também foram descritas BIELSA et al.,
2005).

Normalmente, a sindrome de Sweet classica ou idiopatica pode estar associada a
infeccdo, geralmente do trato respiratorio superior (estreptococos) ou gastrointestinal
(salmonelose e ersiniose) e doenca inflamatoria intestinal (COHEN, 2007). Também pode
ocorrer durante a gravidez, (SERRANO-FALCON; SERRANO-FALCON, 2010)
possivelmente relacionada a alteragfes vasculares, celulares, microbioldgicas e imunolégicas
ligadas ao aumento dos niveis de estrogénio e progestagénio durante a gravidez (AMBROS-
RUDOLPH et al., 2006). Os sintomas e manifestagdes clinicas geralmente respondem
prontamente a corticoterapia sistémica e a recorréncia ocorre em um terco dos pacientes
(COHEN, 2007).

A SS associada a malignidade foi descrita pela primeira vez por Cohen e Kurzrock
(1993). Nesse subtipo, as manifestagdes clinicas podem preceder, seguir ou aparecer
simultaneamente ao diagnostico de neoplasia nos pacientes (COHEN; KURZROCK,
1993). De fato, a dermatose pode ser o pressagio cutaneo de uma malignidade visceral ndo
diagnosticada em um individuo previamente livre de céncer ou de uma recorréncia
insuspeitada de cancer em um paciente oncoldgico (PAYDAS, 2013). Aproximadamente 21%
dos pacientes com sindrome de Sweet tém uma malignidade associada; 85% deles estdo
ligados a disturbios hematologicos, mais frequentemente a leucemia mieloide aguda (LMA)
(VILLARREAL et al.,, 2016). A SS associada a malignidade também foi descrita em
pacientes com doenca de Hodgkin (MIRANDA et al, 2011) e policitemia vera (MOREIRA et
al., 2009) e em 15% das pacientes com tumores solidos, principalmente adenocarcinomas de
mama, trato geniturindrio e trato gastrointestinal (JOE, 2003). As manifestacGes extra
cutaneas estdo presentes em 50% dos pacientes afetados pela SS associada a malignidade
(COHEN; TALPAZ; KURZROCK, 1998) e sdo mais frequentemente causadas por uma
malignidade hematol6gica do que por um tumor sélido. Portanto, é importante manter um
acompanhamento rigoroso desses tipos de pacientes, possivelmente contribuindo para a
deteccdo precoce e o tratamento da malignidade subjacente (VILLARREAL et al., 2016).

A sindrome pode ocorrer como acompanhamento paraneoplasico, surgindo como
primeiro sinal de malignidade ou de sua recorréncia, geralmente com mau progndstico,

(POZO, 2005) como ja foi relatado nos casos de sindrome mielodisplasica (SMD)
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(DIAMANTINO; RAIMUNDO FIDALGO, 2011). Esta ultima variante da SS representa
muitas controvérsias na literatura, pois tem sido associada a distlrbios autoimunes e
anormalidades em quimiocinas que levam a um estado pro-inflamatério, (MUFTI et al,
1986) levando esses pacientes a um aumento da doenca de pele autoimune, incluindo vitiligo ,
alopecia areata, eczema, vasculite e pioderma gangrenoso (KULASEKARARAJ). Também
foi sugerido considerar o MEFVanalise do gene, o gene responsavel pela febre familiar do
Mediterrdneo, em pacientes com SMD que apresentam neutrofilia acentuada e febre alta
resistente a antibioticos ou naqueles com SS, embora sejam necessarias mais evidéncias (JO
etal., 2015).

Por fim, a SS induzida por drogas, quase sempre ha uma relacdo temporal entre a
administracdo de medicamentos e o desenvolvimento dos sintomas. Em 1996, Walker e
Cohen descreveram os critérios diagndsticos (Tabela 2) para a SS induzida por drogas
(WALKER; COHEN, 1996). A droga mais comumente relatada que causa a SS é o fator
estimulador de coldnias de granulécitos. Varios agentes anticancerigenos, incluindo inibidores
do proteossoma do acido trans-retindico, agentes hipometilantes, inibidores da tirosina
quinase e lenalidomida sdo potenciais indutores da SS. A Tabela 2 resume 0s 5 principais
relatorios de SS induzida por drogas publicados no PubMed (VILLARREAL et al., 2016).

Tabela 2. Os 5 principais medicamentos relacionados a sindrome de Sweet, com base em relatos de casos
publicados no PubMed

Medicamento Ntmero de Referéncia
vezes
Fator estimulador de col6nia de granuldcitos 20 7,53 -71
Tretinoina 11 72 - 82
Sulfametoxazol+Trimetoprima 8 27,58,83,88
Bortezomib* 7 89 - 95
Azatioprina 5 96 -100

*Informagdes atualizadas em 1° de agosto de 2015; Bortezomibe: antineoplasico, uso de inibidor de proteassoma
para linfoma de células do manto, mieloma mdaltiplo e linfoma nao-Hodgkin folicular.
Fonte: Adaptado de Villarreal et al. A Review and Update. Actas Dermosifiliogr.

2016

A SS pode afetar individualmente outros 6rgaos, como 0ssos, cérebro, ouvidos, olhos,
rins, intestinos, figado, coracdo, pulmao, boca, musculos e bago, principalmente quando
associada a uma doenca maligna que inclui um local extracutaneo, que ocorre em até para
50% dos casos relatados (COHEN, 2007), ou presente em pacientes com acometimento

multiorganico (LI et al., 2015). Os pulmdes sdo o local extracutdneo mais comum; 0S


https://www.actasdermo.org/en-sweet-syndrome-a-review-update-articulo-S1578219016300919#tbl0005
https://www.actasdermo.org/en-sweet-syndrome-a-review-update-articulo-S1578219016300919#tbl0010

21

sintomas variam de infeccdo do trato respiratério superior com sintomas semelhantes aos da
gripe em seus estagios iniciais até a sindrome do desconforto respiratdrio agudo, e as imagens
demonstram opacidades em vidro fosco difusas ou consolidagdo (VILLARREAL et al.,
2016). As alteracOes radiologicas nos pulmdes incluem a presenca de infiltragdo nodular,
reticular ou irregular, com ou sem efusdo (ASTUDILLO et al., 2006). O lavado
broncoalveolar é caracterizado por predominancia neutrofilica com culturas negativas
(SHUGARMAN et al., 2011). Foi confirmado que alguns pacientes tém envolvimento
pulmonar com base em bidpsias pulmonares transbrénquicas, caracterizado por inflamacéo
intersticial, edema e fibrose leve, na qual um grande nimero de neutréfilos e ocasionalmente
linfocitos, macrofagos e eosindfilos infiltram os alvéolos (AYDEMIR et al., 2008). Estenose
adrtica, aortite, cardiomegalia, oclusdo da artéria coronaria e infiltragdo miocéardica com
neutrofilos foram relatados anteriormente como ocorrendo em pacientes com envolvimento
cardiaco (COHEN; TALPAZ; KURZROCK, 1998).

Podem ocorrer diferentes variedades e casos atipicos da SS. A dermatose neutrofilica
das maos é atualmente considerada uma forma localizada, capaz de se espalhar para outros
locais e nem sempre acompanhada de febre e neutrofilia (CONCHEIRO et al., 2010). Outra
forma atipica localizada é a dermatose neutrofilica no local de um linfedema, que tem um
Curso mais suave com menos sintomas sistémicos, menos recidivas e geralmente responde
bem a antibioticos orais, antiinflamatérios e corticosteroides topicos, embora sua etiogénese
permaneca indefinida (GUTIERREZ-PAREDES et al., 2012). Kroshinsky et al. (2012)
descreveram a SS necrosante, uma nova variante de dermatoses neutrofilicas caracterizada
pelo rapido inicio de lesdes cutaneas edematosas, eritematosas e quentes com infiltracdo
neutrofilica de tecidos profundos e necrose de tecidos moles na auséncia de infeccdo, que
tende a ser ciclica com alta morbidade (KROSHINSKY D. et al., 2021). A SS necrosante
pode ocorrer como a primeira manifestacdo de infeccdo por HIV ou dermatomiosite ou em
associacdo com doenca inflamatdria intestinal, doenca de Behcet, policondrite recidivante,
artrite reumatoide ou doenca da tireoide, incluindo doenca de Graves e tireoidite de
Hashimoto (PRAT et al., 2014).

Em alguns pacientes com SS classica, os sintomas e leses da sindrome acabam sendo
resolvidos sem qualquer intervencdo terapéutica, enquanto em outros, podem persistir sem
tratamento por semanas ou meses (COHEN, 2007). O manejo bem-sucedido do céncer
ocasionalmente ocorre apds a eliminagdo da dermatose relacionada em pacientes com SS
associada a malignidade (COHEN; KURZROCK, 1993). Da mesma forma, a descontinuacao

da medicacdo associada na SS induzida por drogas resulta em melhora espontanea e resolucéo
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subsequente (WALKER; COHEN, 1996). Relatos de desfechos fatais desta sindrome s&o
incomuns, pois foi descrita como uma sindrome de resposta inflamatoria sistémica cronica
idiopética (POZO, et al., 2005). A recorréncia é muito comum e a remisséo entre os episodios
é variavel, ocorrendo ap6s a remissdo espontanea ou resolucédo clinica induzida pela terapia,

portanto, é fundamental realizar acompanhamento ((VILLARREAL et al., 2016).

HISTOPATOLOGIA:

De acordo com Villarreal et al. (2016) a analise histopatoldgica que caracteriza um
infiltrado neutrofilico dérmico denso e difuso € importante para o diagnéstico da doenga, pois
o diagnostico diferencial da SS € extenso (VILLARREAL et al., 2016).

Para Burrall (1999) configura diagnostico diferencial da SS as seguintes patologias:
dermatose relacionada ao bypass intestinal; celulite/erisipela; eritema nodoso disseminado;
eritema elevatum diutinum; eritema multiforme; vasculite leucocitoclastica e pioderma
gangrenoso (BURRALL, 1999).

Os critérios diagndsticos histopatoldgicos incluem a presenca de infiltrado neutrofilico
difuso na derme, edema e fragmentacdo dos nucleos dos neutrofilos (Figura 2.). As células
predominantes que constituem o infiltrado na derme das lesdes cutaneas da SS sao neutrofilos
maduros, entretanto, eosinofilos foram observados dentro do infiltrado dérmico nas lesdes
cuténeas de alguns pacientes com a SS classica ou induzida por drogas (VILLARREAL et al.,
2016).

Figura 2: (A) Lesdo papulopustular localizada na cabega, na regido posterior da orelha direita, foi realizada
bidpsia de pele (Punch 4) e corada com hematoxilina-eosina; (B) A histopatologia revela infiltrado neutrofilico
difuso com edema dérmico papilar significativo, 10 x; (C) Edema cutdneo papilar, infiltrado perivascular e
intersticial composto predominantemente por neutrdéfilos, linfocitos dispersos, histiécitos e eosinéfilos, 20 x; (D)

A infiltrag8o era predominantemente composta por neutrofilos e histidcitos, 40 x.
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Fonte: Villarreal et al. A Review and Update. Actas Dermosifiliogr.
2016
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Ocasionalmente, linfécitos ou histidcitos também podem estar presentes no infiltrado
inflamatorio (MEYER et al., 2011). Segundo Cohen (2007) o infiltrado neutrofilico pode ser
perivascular, levando a vasculite leucocitoclastica (COHEN, 2007). Os sinais dessa infiltracdo
neutrofilica perivascular, nem sempre observados no exame histopatoldgico, sdo infiltrados
inflamatorio ao redor das vénulas pés-capilares, com predominio de neutréfilos, poeira
nuclear, extravasamento de eritrécitos, deposicdo de fibrina nas paredes dos vasos, necrose e
formacéo de granulomas (ZAMANIAN; AMERI, 2007).

Para Chan, Duncan e Nazarian (2013) o infiltrado geralmente esta localizado na derme
papilar e reticular superior; entretanto, os neutrofilos também podem estar presentes na
epiderme como vesiculas espongioticas neutrofilicas ou pustulas subcorneais, o infiltrado
também pode se estender ao tecido subcutaneo e a hipoderme, afetando l6bulos de adipdcitos
e / ou septos, recentemente relatados como associados a disturbios mieloides. Essa infiltracdo
subcutanea, conhecida como “sindrome de Sweet subcutdnea”, pode levar a paniculite
neutrofilica em até 38% dos casos (CHAN; DUNCAN; NAZARIAN, 2013). No entanto, de
acordo com estudos de Guhl e Garcia-Diez (2008) a necrose dos adipdcitos estéd claramente
ausente, embora um grande numero de neutréfilos e linfocitos, monadcitos e células gigantes
multinucleadas também possam ser encontrados. A presenca de inflamacdo neutrofilica
subcutanea nas lesdes da SS pode ser um achado mais comum em pacientes com discrasia
hematoldgica associada ou tumor solido (GUHL; GARCIA-DIEZ, 2008).

MANEJO:

Para Villarreal et al. (2016) o manejo de pacientes com SS pode ser realizado em 3
etapas: avaliacdo, investigacdo e tratamento. A avalia¢do inclui a identificacdo do tipo de
lesdo cutanea, a existéncia de possiveis sitios extracutaneos e a pesquisa de doenca
associada. Em todos os casos, é importante descartar a presenca de uma infeccdo e ter um
historico preciso de terapia medicamentosa. Além disso, a presenca potencial de doencas
hematoldgicas deve ser investigada sistematicamente. Além disso, uma busca rotineira ou
direcionada de cancer é realizada de acordo com a idade e os sintomas do paciente. Na
auséncia de sintomas, procedimentos investigatorios agressivos sdo injustificados
(VILLARREAL et al., 2016).

A avaliagdo laboratorial deve incluir uma contagem completa de células sanguineas

com diferencial de leucocitos e contagem de plaquetas. A avaliacdo dos reagentes de fase
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aguda, incluindo a taxa de hemossedimentacdo ou proteina C reativa, analises quimicas do
soro para avaliar a funcdo hepatica e renal e uma analise de urina também devem ser
realizadas (VILLARREAL et al., 2016). Também pode ser razodvel realizar uma avaliagdo
soroldgica para anticorpo antiestreptolisina-O, fator reumatoide e funcdo da tireoide porque
infeccdo estreptocdcica, artrite reumatoide e doenca da tireoide tém uma associagdo provavel
ou genuina com a SS (COHEN; KURZROCK, 2003). Embora as anormalidades laboratoriais
mais consistentes na SS sejam leucocitose periférica com neutrofilia e uma elevada taxa de
hemossedimentacdo, nem sempre é observada em todos os pacientes com SS confirmada por
biépsia (COHEN; TALPAZ; KURZROCK, 1988). Por exemplo, alguns dos pacientes com SS
associada a malignidade podem apresentar anemia, neutropenia e/ou contagens de plaquetas
anormais (VILLARREAL et al., 2016).

Para Villarreal et al. (2016) uma bidpsia da pele da lesdo para avaliagdo
histopatoldgica de rotina € um procedimento Util para confirmar um diagndstico clinicamente
suspeito de SS. A puncdo de milimetros de largura pode ser realizada na lesdo de pele mais
recente (VILLARREAL et al., 2016). A biopsia de pele deve apresentar 0s aspectos
patologicos da SS, como infiltrado inflamatorio difuso de neutréfilos na derme, gordura
subcutanea ou ambos, que também podem ser observados em lesdes cutaneas por agente
infeccioso. Portanto, também pode ser prudente enviar tecido lesional para culturas
bacterianas, fungicas, micobacterianas e possivelmente virais (COHEN; KURZROCK,
2003).

Se 0 envolvimento extracutaneo da SS precisar ser descartado, radiografias de torax,
tomografia axial computadorizada, eletroencefalograma, ressonancia magnética e até analise
do liquido cefalorraquidiano podem ser realizadas, dependendo da localizacdo suspeita. Por
exemplo, anormalidades na urinalise, como hematdria e proteindria, podem ser observadas em
pacientes com envolvimento renal, e elevacdo das enzimas séricas hepaticas pode estar
presente em pacientes com envolvimento hepatico associado a SS (VILLARREAL et al.,
2016). Derrames pleurais e infiltrados de cultura negativa responsivos a corticosteroides
podem estar presentes em radiografias de térax em pacientes com sindrome de Sweet que
apresentam manifestacfes extracutaneas que envolvem seus pulmdes (KRUG et al., 2004)

As recomendacOes para a investigacdo inicial de malignidade em pacientes recém-
diagnosticados com SS sem um diagnostico prévio de cancer foram propostas por Cohen e
Kurzrock em 1993 (COHEN; KURZROCK, 1993). Suas recomendacdes sdo baseadas nas
neoplasias que foram simultaneamente ou subsequentemente descobertas em pacientes com

SS previamente livres de cancer e em as recomendacdes relacionadas a idade da American
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Cancer Society para a deteccdo precoce de cancer em pessoas assintomaticas (SMITH;
COKKINIDES; EYRE, 2007). Eles recomendaram a obtencdo do seguinte: histéria médica
detalhada; exame fisico completo, incluindo exame da tireoide, nddulos linfaticos, cavidade
oral e pele, exame de toque retal, mama, ovério e exame pélvico em mulheres e exame de
prostata e testiculo em homens; avaliagdo laboratorial, incluindo niveis de antigeno
carcinoembriondrio, contagem completa de células sanguineas com diferencial de leucdcitos e
contagem de plaquetas, teste de papanicolau em mulheres, quimica sérica, teste de lamina de
guaiaco de fezes, andlise de urina e cultura de urina; e outros testes de triagem, como
radiografias de torax, amostragem de tecido endometrial em mulheres na menopausa ou
mulheres com histérico de sangramento uterino anormal, terapia com estrogénio, falha na
ovulacdo, infertilidade ou obesidade e sigmoidoscopia em pacientes com mais de 50 anos de
idade (SMITH; COKKINIDES; EYRE, 2007).

De acordo com Cohen (2007) as lesdes da SS, sem qualquer intervencgéo terapéutica,
podem permanecer por semanas a meses, mas eventualmente se resolvem em alguns pacientes
com a SS classica. Na SS associada a malignidade, a remissdo do cancer relacionado é
ocasionalmente seguida pela resolucdo das dermatoses. Em casos de SS induzida por drogas,
a melhora e a subsequente eliminag@o da sindrome ocorrem ap0és a interrupcdo da medicacéao
associada (COHEN, 2007).

Embora ndo haja diretrizes para o tratamento da SS, os corticosteroides sistémicos séo
a primeira linha de tratamento na maioria dos casos; a terapia oral com iodeto de potassio ou
colchicina em pacientes para 0s quais 0s corticosteroides sao contra-indicados também resulta
na rapida resolucdo de seus sintomas e lesbes (COHEN; KURZROCK, 2002). As
manifestacOes cutaneas e extracutaneas tendem a melhorar nas primeiras 72h do inicio da
terapia (SAAVEDRA; KOVACS; MOSCHELLA, 2006). A SS pode ser tratada inicialmente
por corticoterapia geral com prednisona ou com uma dosagem inicial de prednisona de 30-
60mg / dia (0,5-1,5mg / kg / dia), com reducdo gradual subsequente (COHEN, 2009). Em
lesbes localizadas, corticosteroides topicos de alta poténcia ou corticosteroides intralesionais
podem ser usados (COHEN, 2007). Tratamentos alternativos, como comprimidos de iodeto de
potassio (900mg / dia) ou solucdo de colchicina (1,5mg / dia) também sdo considerados
agentes de primeira linha (VILLARREAL et al., 2016).

As terapias sistémicas de segunda linha incluem indometacina (50-150mg / dia),
clofazimina (100-200mg / dia), dapsona (100-200mg / dia) e ciclosporina (2-4mg / kg / dia)
(COHEN, 2007). Outros medicamentos prescritos para o tratamento incluem doxiciclina,

metronidazol, etretinato, clorambucil, ciclofosfamida, metotrexato, etanercepte, infliximabe e
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talidomida. A eficacia de agentes bloqueadores de IL-1 como anakinra em casos refratarios
foi publicada recentemente (KLUGER et al., 2011).

Por fim, de acordo com Villarreal et al. (2016), a SS é uma doenca global complexa
sem disparidade racial que ocorre com mais frequéncia em mulheres de meia-idade. Embora
sua etiologia ndo seja completamente compreendida, ela tem um componente inflamatério em
todas as suas trés variedades. E importante ressaltar que essa sindrome pode ser a primeira
manifestacdo de uma doenca maligna, portanto, cada caso deve incluir uma investigacéo
individual. Os corticosteroides séo a principal linha de tratamento, pois a recorréncia é muito
comum. O acompanhamento é crucial. Embora ndo haja consenso na literatura e as
recomendacdes variem desde o simples monitoramento até cuidados de acompanhamento,
deve-se sempre haver esfor¢o para monitorar as condi¢6es do paciente (VILLARREAL et al.,
2016).

PROGNOSTICO:

A SS pode reaparecer ap0s remissdo espontanea ou resolucdo clinica induzida por
terapia (COHEN; ALMEIDA; KURZROCK, 1989). A duracdo da remissdo é variavel entre
0s episodios recorrentes da dermatose. Em pacientes com cancer, as recorréncias da sindrome
de Sweet sdo mais comuns. De fato, o reaparecimento de sintomas e lesdes associados a
dermatose em um paciente oncoldgico pode representar uma sindrome paraneoplasica que

esta sinalizando o retorno da doenga maligna previamente tratada (COHEN, 2007).

COMPLICACOES:

Pacientes com SS podem desenvolver complicacbes que estdo diretamente
relacionadas as lesbes mucocutaneas ou indiretamente relacionadas as condicGes associadas a
propria sindrome ou ambas. A terapia antimicrobiana pode ser necessaria se as lesdes
cutaneas puderem se tornar secundariamente infectadas. O reaparecimento da dermatose pode
anunciar a descoberta insuspeitada de que o0 cancer reapareceu em pacientes com SS associada
a malignidade. O tratamento especifico da doenca pode ser necessario para as manifestacdes
sistémicas das condi¢es relacionadas a SS, como doenca inflamatéria intestinal, sarcoidose e
doencas da tireoide (COHEN, 2007).
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3. OBJETIVOS

3.1 GERAL
Relatar caso de uma paciente do sexo feminino, de 57 anos de idade, diagnosticada e
tratada como caso de Sindrome de Sweet no ano de 2018 no PDC-Salde, no Municipio de

Duque de Caxias, no Estado do Rio de Janeiro.

3.2 ESPECIFICOS

o Descrever as forma de SS encontradas na literatura;
o Demonstrar a importancia do conhecimento da SS para um diagnostico
precoce;

o Avaliar a importancia da SS dentro do contexto da satde publica;
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4. MATERIAIS E METODOS

4.1. DESENHO

Estudo descritivo que relacionou o relato de caso aos dados obtidos na literatura.
realizou-se uma revisdo de prontudrio para elaboracdo deste trabalho. A amostra do estudo diz
respeito a uma paciente do sexo feminino, de 57 anos de idade, diagnosticada e tratada como
caso de Sindrome de Sweet no ano de 2018 no PDC-Salde, no Municipio de Duque de
Caxias, no Estado do Rio de Janeiro. A revisdo bibliografica foi feita a partir da coleta de
dados em bibliotecas virtuais e em bases de dados relevantes para a pesquisa.

4.2. METODOLOGIA DE PESQUISA BIBLIOGRAFICA

Para relevancia bibliografica, os dados foram coletados em bibliotecas virtuais e em bases de
dados, tais como MEDLINE®, PubMed®, LILACS® e Scientific Electronic Library Online
(SCIELO), em lingua portuguesa e inglesa, no periodo entre janeiro de 2000 a janeiro de
2021, com os seguintes descritores: “sindrome de Sweet”, “infiltracdo neutrofilica”, “febre”,
“corticosteroides”.

O saldo total de artigos encontrados com os descritores associados foram de 157,
sendo excluidos os artigos que ndo eram relacionados a medicina humana e os que eram de
faixa etaria pediatrica, 56 foram selecionados para elaboracéo do trabalho.

Para a elaboracdo do trabalho também foram utilizados livros, alem de teses e/ou
dissertacdes, artigos originais, artigos de reviséo, artigos de relato de caso sobre o tema. Os
dados coletados na literatura foram correlacionados com o relato de caso deste trabalho e

serdo mais bem apresentados na se¢do denominada discussao.

4.3. METODOLOGIA DE ANALISE DOS DADOS

Para andlise destas patologias, os dados encontrados na literatura tiveram foco na
clinica apresentada pelo paciente estudado, no solicitacdo de histopatologico relativo a
Sindrome de Sweet, no evento de intercorréncias ou piora do quadro de dermatose
neutrofilica durante o periodo de acompanhamento, no relato de realizacdo de biopsia e na
documentacdo do caso. As informagdes encontradas foram comparadas com o relato de caso

com o objetivo de expor semelhancas e discrepancias acerca desse tema.
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5. RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, de 57 anos, branca, natural de Nilopolis, Rio de Janeiro,
compareceu ao servico de ambulatério de dermatologia no PDC-Saude no dia 15/05/2018 no
Municipio de Duque de Caxias, no Estado do Rio de Janeiro. No momento da consulta
apresentava febre, placas elevadas e dolorosas em extremidade, como palma das maos
(principalmente a esquerda), face e pescoco, além de mal-estar geral, dor difusa, conjuntivite,
artralgia e mialgia. Relatava que trés dias antes do aparecimento das lesdes apresentou quadro
de dor de garganta e febre aferida de 38 °C, tendo comparecido em uma Upa localizada em
seu Municipio, onde foi sugerido tratamento ambulatorial, sendo prescrito dipirona 1g vo de
6/6h e cefalexina 500mg vo de 6/6h, ambos por 7 dias.

Ao exame dermatologico, apresentava papulas, placas e nodulos eritémato-edematosos
nos membros superiores e face. No antebraco e na méo esquerda, as lesGes apresentavam-se
confluentes, com superficie transparente e formacéo de pseudo-vesiculas, associadas a edema
assimetrico do membro com limitacdo a movimentacdo dos punhos e articulagdes
interfalangeanas. A paciente informava que, h4& um ano, vinha apresentando quadros
semelhantes, com remissdo espontanea dentro de algumas semanas, sempre apos
sintomatologia sugestiva de infeccdo de vias aéreas superiores. Negava febre ou outros sinais
ou sintomas. Paciente refere tambem crises epiléticas desde a infancia e que pouco mais de
uma semana atras dobrou a dose do fenobarbital por conta propria, devido ao aumento das
crises que vinha apresentando.

Paciente portadora de epilepsia diagnosticada aos 12 anos de idade. Fazendo uso
continuo de fenobarbital 100mg 2x dia. Nega alergias e/ou outras comorbidades, cirurgias
prévias, tabagismo ou etilismo.

Fora solicitado exames laboratorial, os quais apresentavam leucocitose (14.100/mm3),
as custas de neutrofilos (75%). Série vermelha e plaquetaria sem alteracfes e PCR aumentado
(8,6 mg/dL). Foram propostas as hipoteses de SS e eritema multiforme. Para tanto, foi
solicitada posterior bidpsia de fragmento de pele para exame histopatologico e introducdo de
prednisona, 1 mg/kg/dia, pela manha VO, por 4 semanas, e instruido desmame gradual.

Foi solicitado a realizacdo de investigacdo para uso de medicacBes, neoplasias e
doencas associadas ou autoimunes, como fator antinicleo (FAN), anti-RO, fator reumatoide,
C3 e C4, bem como sorologias para HIV, hepatite B e C, sendo todos os resultados negativos.

Apos 48 horas da introducdo da corticoterapia, a paciente apresentou regressdo muito evidente
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no quadro de febre, conjuntivite e prostracdo. No entanto, as placas dolorosas, mialgia e
artralgia permaneceram por mais trés semanas, com posterior remissdo do edema,
clareamento das lesdes e diminuicdo da dor associada.

Posteriormente a paciente apresentou a analise histopatoldgica, a qual mostrou intensa
infiltracdo neutrofilica difusa na derme (sobretudo na por¢do superficial), corroborando

diagnostico clinico de SS.
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6. DISCUSSAO

De acordo com Scotton et al. (2016) a SS é uma doenca de ocorréncia rara e de
prognostico variavel. Apesar da raridade, ha grande nimero de publicagBes nas bases de
pesquisa médicas (SCOTTON et al., 2016). Este trabalho apresenta um caso tipico de SS,
forma classica, apesar de todos os tipos terem sido apresentados.

Os critérios diagndsticos estabelecidos em 1986 por Su e Liu(1986) foram
preenchidos com dois critérios maiores (apresentacdo clinica e alteracfes histopatoldgicas
tipicos) e quatro critérios menores: historia de infeccdo de vias aéreas superiores, alteracoes
laboratoriais, como leucocitose e neutrofilia, aumento das provas de atividade inflamatoria
(PCR e VHS) — nossa paciente so realizou o PCR, febre aferida e resposta rapida e evidente
com introducdo de corticoterapia. A SS é definida quando sdo preenchidos dois critérios
maiores e pelo menos dois menores (COHEN, 2007). A paciente representa a populacdo mais
atingida pela sindrome, ou seja, sexo feminino, na faixa de 30 a 50 anos (MAHAJAN;
SHARMA; SHARMA, 2005). A incidéncia em mulheres da forma classica chega a 2,3-3,7
para cada homem (WALLACH; VIGNON-PENNAMEN, 2006).

O eritema multiforme é o principal diagnostico diferencial (BURRALL, 1999), porém,
é importante salientar, que, conforme Eleuterio et al. (2012) o eritema multiforme n&o
apresenta as alteracOes laboratoriais e histopatoldgicas encontradas e ndo responde téo
rapidamente a corticoterapia (ELEUTERIO et al., 2012). Além disso, na evolucdo da leséo
dermatoldgica do eritema polimorfo, pode haver clareamento central, gerando aspecto anular
semelhante a lesdes em alvo e hipo ou hipercromia residual (WOJCIK; NISHIMORI;
SANTAMARIA, 2011). N&o houve acometimento extracutaneo, como é descrito na literatura.

E necessério destacar que todos os episddios de SS apresentados por esta paciente
foram concomitantes a quadros sugestivos de infeccdo de vias aéreas superiores e que a
remissao espontanea é possivel, como informa a literatura e relatado pela paciente deste caso
(WOJCIK; NISHIMORI; SANTAMARIA, 2011). Os episodios repetidos de SS também sio
referidos na literatura, onde os casos da forma classica, mesmo tratados adequadamente,
apresentam de 4,7-13,5% de recidiva (ELEUTERIO et al., 2012). Se consideradas as trés
formas da doenca, ha episodios de recorréncia em um a dois ter¢os dos casos (JINDAL;
KURA, 2014). Nos casos associados a neoplasia, a recorréncia pode significar recidiva da
doenca de base (BONAMIGO et al., 2011).
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O tratamento padrdo-ouro para SS é a corticoterapia, cujos resultados rapidos e
efetivos ajudam inclusive a firmar o diagnéstico. A droga preconizada e utilizada pela
paciente deste caso foi a prednisona, na dose de 1,0 mg/kg/dia, com reducdo gradual em 2-4
semanas (WOJCIK; NISHIMORI; SANTAMARIA, 2011). Ha alguns autores que defendem
a conduta expectante e sem a corticoterapia frente a um quadro de SS associada a infecgédo
estreptocdcica presumida (LALLAS et al., 2011).

Tratamentos de segunda linha séo referidos, como dapsona, ciclosporina e colchicina
(KLUGER et al., 2011). Nos casos associados a malignidades hematopoiéticas, o transplante
de medula pode ser o Unico tratamento realmente eficaz (REINA et al., 2013). O progndstico
geral da SS depende da causa base e do acometimento extra-cutaneo (LI et al., 2015).

A respeito da SS no contexto de saude publica, segundo Gontijo e Antunes (2014) o
critéerio de prevaléncia da Organizacdo Mundial de Saude para doencas raras, Ssdo
consideradas aquelas doencas que afetam 65 em cada 100 mil habitantes de uma localidade.
No caso do Brasil, portanto, o total de brasileiros afetados por algum tipo de doenca rara deve
superar 13 milhdes de pessoas. Isso pode parecer paradoxal em relagdo ao nome “raro”, mas o
fato é esclarecido ao se considerar que mais de 4.500 patologias sdo hoje caracterizadas
internacionalmente como raras, e ha estudos que apontam mais de 8 mil enfermidades nesta
classificagdo, variando de acordo com cada lugar (GONTIJO; ANTUNES, 2014).

A Sindrome de Sweet se enquadra dentro deste grupo. Abordar as necessidades
especificas de cada membro deste grupo é um grande desafio social, que incluira transpor
barreiras de inclusdo e acessibilidade e oferecer tratamento médico adequado a cada caso
(GONTIJO; ANTUNES, 2014).

A dificuldade no tratamento meédico no Brasil comeca na falta de um mapeamento
nacional dessas pessoas com doencas raras (PCDR). A baixa notificacdo delas no Brasil,
guando comparada com outros paises, leva a suspeita de que muitos casos ndo sejam
diagnosticados, em especial em regiGes historicamente ndo incluidas, como a Norte e a
Nordeste. O diagndstico e o tratamento sdo dificultados pela falta de conhecimento sobre
essas doencas e de protocolos de atendimento especificos. Isto leva ao agravamento de
sintomas e sequelas (GONTIJO; ANTUNES, 2014).

De acordo com Gontijo e Antunes (2014) a SS é uma doenca rara de baixa prevaléncia
que tem um alto nivel de complexidade, em razdo deste fato, sdo verificas escassez de
conhecimentos especializados por varios profissionais da area da salde, 0 que por sua vez, se
exprime num diagnostico tardio que pode mimetizar uma doenca subjacente. A falta de

informacdo dos profissionais pode levar a um diagndstico incorreto, uma vez que a sindrome
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pode ser confundida com outras afec¢des raras de pele, sendo comprovado por uma bidpsia de
pele, 0 que em saude publica ndo é rotineiro solicitar (GONTIJO; ANTUNES, 2014). No caso
relatado neste trabalho, s6 foi possivel pensar no diagnéstico diferencial, uma vez que a
sindrome era de conhecimento e estudo dos responsaveis pelo atendimento da paciente, mas é
sabido, que a grande maioria dos médicos ndo possuem conhecimento necessario para seu
manejo devido a raridade da doenga. Além disso, sendo o tratamento a base de
corticosteroides em doses elevadas, torna-se necessario um acompanhamento médico
especializado devido as inimeras reacfes que este tipo de medicamento causa no organismo
do paciente (GONTIJO; ANTUNES, 2014).

Como ¢ garantido por lei no nosso pais, os portadores de Sindrome de Sweet, assim
como outras doengas raras, tém direito a igualdade em termos de prevencdo, promogédo e
recuperacdo da saude. Mesmo assim, torna-se necessaria a elaboracdo de politicas publicas
que enfatizem elementos necessarios para a abordagem quanto a importancia das doencas
raras, que interferem no bem-estar biopsicossocial dos cidaddos brasileiros (GONTIJO;
ANTUNES, 2014). No entanto, o que deve ser feito momentaneamente € apoiar a
disseminacdo de conhecimento e adapta-lo as necessidades de profissionais que enfrentam
dificuldades nos cuidados de saude de um caso excepcional na sua rotina.

Entende-se que a melhoria da qualidade da assisténcia médica, principalmente no que
diz respeito ao correto diagnostico e tratamento dos pacientes, associada ao encaminhamento
e adocao das medidas de controle indicadas em tempo habil, desempenham importante papel
na reducdo do sofrimento dos portadores. Para enfrentar esse quadro, ressalta-se o papel da
integracdo das acOes de controle com a atencéo basica, através da adequada incorporacgédo das
rotinas de diagnostico e controle nas equipes de saude da familia, respeitando-se as
especificidades referentes a atuacdo de cada profissional envolvido nessas equipes
(GONTIJO; ANTUNES, 2014).
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6. CONCLUSAO

A maior parte dos dados encontrados neste trabalho correlaciona-se com dados
descritos na literatura sobre SS. Sdo eles: a prevaléncia em mulheres, a faixa etaria, 0s
achados laboratoriais, a predominéncia de febre como manifestagédo sistémica mais comum e
a associacao com doencas de vias aéreas.

Com isso, fica registrada a importancia do conhecimento médico a respeito da SS,
uma vez que, o pronto diagndstico e instauracdo de terapéutica adequada (corticoterapia)
permitem resultados extremamente favoraveis e rapidos. A classificacdo da forma da SS
permite direcionamento terapéutico adequado, visto que, nos casos associados a neoplasias e
induzidos por drogas, sé havera resposta satisfatoria e duradoura com tratamento da causa-
base e interrupcdo da droga causadora, respectivamente.

A consciéncia sobre a SS precisa ser aumentada. E, através da atengdo primaria
pode-se realiza-la, principalmente por meio de uma melhor educacdo, campanhas de
promogdo a saude em dermatologia e a conformidade com os cuidados de

acompanhamento através de instauracéo de protocolo, por exemplo.
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