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Relato de caso / Case report

Envolvimento pulmonar na sindrome de Sweet paraneoplasica
Pulmonary involvement in paraneoplastic Sweet's syndrome
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Sindrome de Sweet (dermatose neutrofilica febril aguda) é caracterizada por lesdes
cutaneas inflamatdrias acompanhadas por febre, leucocitose e mal-estar, devendo ser
reconhecida por hematologistas, ja que freqlientemente é paraneoplasica. O envolvimento
sistémico pode estar presente e 0 comprometimento pulmonar, apesar de raro, tem sido
reportado na forma de infiltrac&o pulmonar bilateral, bronquiolite obliterante e derra-
me pleural. Ha infiltragdo neutrofilica densa na histologia. Apresentamos o caso de
uma paciente com leucemia miel6ide cronica que desenvolveu a sindrome de Sweet com
infiltracdes pulmonares nao infecciosas, as quais ndo foram responsivas a
antibioticoterapia, porém mostraram melhora clinica com a corticoterapia. Rev. bras.
hematol. hemoter. 2006; 28(4):307-309.
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Introducéo

Dermatose neutrofilicafebril agudafoi pelaprimeiravez
descrita em 1974 por Sweet.! A etiologia dessa dermatose
permanece desconhecida. Essaenfermidadefoi inicialmente
caracterizada como uma erupcao aguda de placas e ndédul os
eritematosos, associados com febre, leucocitose e histolo-
gicamente apresentando infiltrado neutrofilico denso na
derme. Subsegiientemente, outras lesBes foram descritas,
incluindo placas eritematosas, papulas dolorosas com
pUstulas e bolhas.? Aslesdes cuténeas envolvem mais comu-
mente as extremidades superiorese aface.!

A sindrome tipicamente ocorre em mulheres de meia
idade apds umainfeccdo ndo especificado trato respiratério
ou gastrointestinal, ou em associacdo a uma desordem
hematopoi ética, inflamatériaou neoplasica.*®

A sindrome de Sweet jafoi descritaenvolvendo olhos,
articulacfes, mucosaoral e 6rgdos como pulmao, figado, rins
e sistemanervoso central .2 Todavia, 0 acometimento pulmo-
nar éraro, ha apenas seis relatos descritos’*? e nenhum des-

tesestavaassociado aleucemiamiel6ide cronica(LMC). As
manifestagdes pulmonares da sindrome descritas consistem
eminfiltradosbilaterais, bronquiolite obliterante com organi-
zacd0 pneumonicae derrame pleural . Descreveremos um caso
de dermatose neutrofilica aguda com envolvimento pulmo-
nar em paciente com diagnosticode LMC.

Relato de Caso

Paciente de 37 anos, feminina, branca, com diagnosti-
co hatrésmesesde LM C é admitida parainternacao hospi-
talar apresentando febre com calafrios e tosse seca ha trés
dias. Paciente é ex-tabagista. Ndo ha dados relevantes de
doencas pregressas. Ao exame fisico a paciente apresenta-
va-sefebril (temperaturaaxilar 38°C), taquicardica( 104 bpm),
taguipneica (24 mrpm), com pressdo arterial de 100/70mmHg,
emagrecida (peso 36 kg) e hipocorada. Haviaesplenomegalia
e linfonodos néo inflamatdrios pal paveis no cavo axilar di-
reito. Também apresentava macul as eritematosas menores
gue 1 cm nos bragos e nas pernas. Ausculta pulmonar e

*Académico de Medicina.
2Hematologista.
3Professor adjunto de Dermatologia.

Trabalho realizado no Hospital-Escola da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Pelotas.

Correspondéncia: Hiram Larangeira de Almeida Jr.
Faculdade de Medicina da UFPEL

Av. Duque de Caxias 250

96.030-002 — Pelotas-RS — Brasil

E-mail: hiramalmeidajr@hotmail.com




Rev. bras. hematol. hemoter. 2006;28(4):307-309

Pavesi M et al

cardiaca sem alteracBes. Os exames da admissao eram:
hematdcrito 21.6%, hemoglobina 7.0 g/dl, leucdcitos 3700/
mm? (bastdes 3%, segmentados 72%, eosinofilos 2%,
basofilos 0%, mondcitos 2%, linfécitos 21%), contagem de
plagquetas 610.000/mm?, creatinina 0.7 mg/dl. Umaextensa
investigagdo paraencontrar um foco infeccioso foi realiza-
da. A radiografiadetérax apresentavaum infiltrado alveolar
em "vidrofosco" emloboinferior esquerdo. Bacterioscopio,
e cultura para germes aerdbios e anaerobios, pesquisa de
BAAR, fungos do sangue, escarro, urina e das lesdes
cutaneas foram todos repetidamente negativos. Foram ad-
ministrados antibioéticos de amplo aspectro, antifiingico
(anfotericinaB) eantiviral (aciclovir) endovenosos, semres-
posta.

Ap6s seis dias, a paciente apresentou grande piora do
quadro. Apresentava-se dispnéica, com edema de membros
inferiores e superiores e persistentemente febril. As lesdes
de pele coalesceram, tornaram-se pustulosas e bolhosas e
disseminaram-se (Figura1). A radiografiade térax apresenta-
va infiltrado alveolar "em vidro fosco" em todo o pulm&o
esquerdo ederramepleural ipsilateral com colapso parcial do
loboinferior (Figura?2). Foi realizadatoracocentese eaandli-
se do liquido pleural apresentava hemécias 2000/mm?,
leucdcitos 1800/mm? (70% de polimorfonucleados), glicose
159 mg/dl, proteinastotais 2.5¢g/dl, DHL=172u/l; cultura, pes-

Figura 1. Placas eritematosas com pustulas na coxa direita

quisa de fungos e BAAR negativos.

Devido a piora do quadro, a paciente foi transferida
paraUTI. Foi colocada em ventilag8o mecéanica e realizada
reposi¢&o hidrica. Realizada novas culturas, as quais foram
todas negativas; inclusive o bacterioscopio e a cultura do
lavado broncoalveolar para fungos, BAAR,bactérias ana-
erdbias e aerdhias .

A avaliacgo dermatol dgicalevou ahipétese de sindrome
de Sweet, confirmada pela histologia cutanea, a qual mos-
trou densainfiltragdo neutrofilicadaderme (Figura3). Dessa
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Figura 2.
Radiografia de
térax com
infiltrado
alveolar "em
vidro fosco" em
todo pulméo
esquerdo e
derrame pleural
a ipsilateral com
colapso parcial
do lobo inferior

Figura 3. Densa infiltragdo neutrofilica e edema da derme papilar
(hematoxila-eosina, aumento de 400 vezes)

forma, foi administrado hidrocortisonaintravenosa. A paci-
ente apresentou importante resposta ao tratamento, saindo
da ventilagdo mecénica e apresentando-se hemodinamica-
mente estavel. Apos sete dias, teve stbita instabilidade
hemodinémicae critérios para Sindrome daAngustia Respi-
ratoria Sistémica Aguda (SARA), evoluindo para o 6bito,
provavelmente por sepse.

Discusséo

Por definicéo, a dermatose neutrofilica febril aguda
(DNFA) tem os seguintes sinais cardinais: febre, leucocitose
polimorfonuclear, placas dolorosas nas extremidades, face e
pescoco e densainfiltracdo dérmicapor neutrdfilos maduros
nahistologia.t Em 1986, Su e Liu*® propuseram doiscritérios
maiores e quatro critérios menores gque servem como guia
para o diagnostico de DNFA. Para estabelecé-lo, deve-se
preencher um critério maior edoiscritériosmenores. Deacor-
do com essas diretrizes, o diagnostico de DNFA pdde ser
estabelecido. Como critério maior a paciente teve apareci-
mento abrupto de placa e nédul os cuténeos dolorosos com
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infiltracdo neutrofilicadaderme demostradapelahistologia;
jadentre os critérios menores, apacientetinhaumaneoplasia,
apresentou febre antes da erupcdo das lesdes cuténeas e
obteve boa resposta a corticoterapia e ndo aos antibiéticos .

O envolvimento pulmonar na DNFA foi pelaprimeira
vez descrito em 1985 por Gibson et al” numa série retrospec-
tiva de 48 casos apresentados,’® nos quais cinco pacientes
tiveram infiltrados pulmonares concomitantemente com a
DNFA etodos apresentaram boarespostaa corticoesteréides
e nao aantibioticoterapia. No nosso caso, as|esdes cutaneas
foram confirmadas pela biopsia, e a piora dessas leses foi
acompanhada pela progresséo do quadro pulmonar. A inves-
tigagéo paraumapossivel causainfecciosafoi repetidamen-
te negativa. O predominio de polimorfonucleares no exame
do liquido pleural, os achados no lavado broncoal veolar su-
gestivos de alveolite neutrofilica e a pobre resposta ao uso
de antibacterianos, antifungico e antiviral sistémicos leva-
ram-nos ao diagnadstico de Sindrome de Sweet com compro-
metimento pulmonar.

Apesar de o comprometimento pulmonar na Sindrome
de Sweet ser raro, suaidentificacdo precoce levaaum diag-
nostico preciso que possui um tratamento eficaz, possibili-
tando menor morbimortalidade.

Abstract

Sweet's syndrome (acute febrile neutrophilic dermatosis) is
characterized by inflammatory skin lesions accompanied by fever,
leukocytosis and malaise, it should be recognized by hematologists,
because it can be a paraneoplastic manifestation. Systemic
involvement may be present and lung lesions, despite of the rarity,
have been reported in the form of bilateral pulmonary infiltrations,
bronchiolitis obliterans and pleural effusion. Histopathology shows
dense neutrophilic infiltrates. We present a patient with chronic
myeloid leukemia who developed Sweet's syndrome with bilateral
pulmonary infiltrations, which were non-responsive to antibiotics
but showed clinical improvement on steroid therapy. Rev. bras.
hematol. hemoter. 2006; 28(4):307-3009.

Key words: Sweet's syndrome; pulmonary involvement; acute febrile
neutrophilic dermatosis.
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