SINDROME DE SWEET (DERMATOSE NEUTROFILICA
FEBRIL AGUDA): UMA SINDROME RARA A SER
CONSIDERADA EM SAUDE PUBLICA
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A Sindrome de Sweet , ou dermatose neutrofilica febril aguda, é uma doenca rara,
descoberta em 1964 pelo Dr. Robert Douglas Sweet. Suas caracteristicas se dao por
envolvimento cutdneo com aparecimento de lesdes em placas, nédulos ou papulas
eritematosas, dolorosas, de tamanho varidvel e bem delimitado, que podem
desencadear neoplasias na pele. Foram feitas pesquisas em periddicos indexados. No
Brasil, pessoas com a Sindrome de Sweet ndo sdo diagnosticadas corretamente. Isso é
agravado ainda mais pela falta de conhecimento sobre essa doenga e de protocolos de
atendimento especificos. A Sindrome de Sweet pode estar associada a malignidades,
e um diagndstico tardio pode tornar a situagdo dos pacientes mais dificil.
Palavras-Chave: Sindrome de Sweet . Dermatose Neutrofilica. Satde Publica.

Sweet's syndrome, or acute febrile neutrophilic dermatosis, is a rare disease,
discovered in 1964 by Dr. Robert Douglas Sweet. Its characteristics are given by
cutaneous involvement with the appearance of lesions as plaques, nodules or
erythematous papules, which are painful, of varying size and well delimited, and can
trigger skin cancer. We carried out research in indexed journals. Conclusions: In
Brazil, people with Sweet's syndrome are not diagnosed correctly. This is further
worsened by lack of knowledge about this disease and lack of specific treatment
protocols. Sweet's syndrome may be associated with malignancies, and a delayed
diagnosis can bring more difficult situation to patients.
Keywords: Sweet’s Syndrome. Dermatosis Neutrophilic. Public Health.
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1. INTRODUCAO

A sindrome ¢é caracterizada pelo
surgimento de placas ou nédulos eritemato-
edematosos,  multiplos, dolorosos, de
tamanho varidvel que se manifestam sem
prurido, é mais freqliente seu aparecimento
em face, pescoco, tronco superior, face dorsal
dos membros superiores e extremidades e nos
membros inferiores. O aspecto clinico das
lesdbes de pele mais caracteristico é a
pseudovesiculagdo. A doenca tem carater
agudo com prédromos (Vaz, et al., 2007).

No ano de 1964 o Dr. Robert Douglas
Sweet descreveu uma dermatose a qual
denominou doenca de “Goom-Button”, em
homenagem as duas primeiras pacientes nas
quais observou a doenga. Segundo Debra, et
al. (1995), depois da primeira descricio da
Sindrome de Sweet , tem sido reconhecido em
numeros o cenario clinico da doencga. Malone
et al. (2002), sustentam que mais de 500 casos
tem sido relatados na literatura a partir da sua
descricao em 1964. A maioria dos trabalhos
nacionais acerca da Sindrome de Sweet sao
relatos de casos, sendo assim sdo poucos os
estudos sobre as caracteristicas clinicas e
epidemioldgicas da Sindrome de Sweet no
Brasil e sobre estarem elas de acordo (ou nao)
com os dados da literatura mundial (Wojcick;
Nishimori; Santamaria, 2011).

O trabalho teve origem em uma
inquietacdo durante o periodo académico e
convivéncia com um caso da dermatose
neutrofilica febril aguda, ou Sindrome de
Sweet , e se justifica sua realizagdo por
oferecer elevada possibilidade de gerar
conhecimento para o meio cientifico visando
os profissionais de sadde para que estes
possam detectar precocemente a sindrome e
avaliar o paciente quanto a associagdo de
doenca subjacente ndo diagnosticada, visto
que muitos casos da sindrome relatados na
bibliografia reportam associagdo com canceres
malignos, sejam sélidos ou hematolégicos. O
propésito primordial deste estudo é compilar
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informacdes encontradas na literatura sobre a
Sindrome de Sweet, proporcionando um
levantamento detalhado de casos da sindrome
relatados em varios lugares do mundo, desde
a descoberta da doenca em 1964. Visa também
avaliar a importancia da sindrome dentro do
contexto da sadde publica, onde a maior
parcela da populagdo busca atendimento de
saude.

2. METODOLOGIA

Trata-se de uma pesquisa definida
como uma revisdo bibliografica, realizada em
bibliotecas com bases virtuais como LILACS,
MEDLINE, MEDSCAPE, PUBMED, SCIELO e
BIREME, usando as palavras chave: sweets
syndrome e acute febrile neutrophilic
dermatosis.

As informagdes retiradas dos artigos
foram posicionadas no texto deste trabalho de
forma a se realizar um embasamento tedrico
dos principais aspectos da sindrome, e casos
raros foram detalhados no item resultados e
discussao. Por ualtimo foi discutida a
necessidade de implementacdo de politicas
publicas no que diz respeito as doengas raras.

3. A SINDROME DE SWEET
Franco, et al., (2006), refere que no ano
de 1964 o Dr. Robert Douglas Sweet
descreveu uma dermatose a qual denominou
doenca de “Goom-Button”, em homenagem
as duas primeiras pacientes nas quais
observou a doenca. De acordo com Calderén
(2000), o Dr. Sweet observou esta doenca em
oito mulheres no Hospital Geral de Plymouth,
apresentando um quadro clinico consistente
de febre de inicio agudo, leucocitose e placas
eritematosas infiltradas por neutroéfilos,
denominando esta enfermidade como
dermatose neutrofilica febril aguda.
“[...] seus critérios diagnésticos foram

propostos por Su e Liu em 1986 e
posteriormente revisados e modificados
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por Von den Driesch em 1994”

(BONAMIGO et al., 2001, p. 12).

Pozo (2004), afirma que ha poucos anos
comegou-se a descrever associacdes da
sindrome com doencas inflamatérias e
infecciosas, em 1971 relatou-se a primeira
associagdo com uma neoplasia subjacente, de
caradter solido, e 1973 com neoplasias
hemoproliferativas. Em 1983, foi descrito o
primeiro caso associado a gravidez. Em 1986,
as primeiras manifestacOes extracutdneas,
caracterizadas pela presenca de infiltrados
neutrofilicos em outros o6rgaos. Segundo
Debra, et al, (1995), depois da primeira
descricao da Sindrome de Sweet , tem sido
reconhecido em ntimeros o cendrio clinico da
doenca.

3.1 Manifesta¢oes Cutaneas

A Sindrome de Sweet ¢é caracterizada
pelo surgimento de placas ou nédulos
eritemato-edematosos, maualtiplos, dolorosos,
de tamanho varidvel e sem prurido,
encontrados em face, pescoco, tronco
superior, face dorsal dos membros superiores
e extremidades e nos membros inferiores
(VAZ et al., 2007). Ainda pelos autores, o
aspecto clinico das lesdes de pele mais
caracteristico é a pseudovesiculagdo e a
doenca tem carater agudo com prédromos
(estado gripal).

Em suas pesquisas Cohen (2003),
aponta que as lesdes da Sindrome de Sweet
aparecem em sitios cutdneos traumatizados
ou onde foram realizados procedimentos
(biépsias, insercdo de cateteres, pungdes
venosas), picadas de insetos ou mordeduras
de animais, areas que receberam radioterapia;
a caracteristica patolégica desta dermatose
tem sido associada a hipersensibilidade
cutdnea. Ramos et al. (2006), relatam o
aparecimento de lesdes compativeis com a
sindrome sobre a cicatriz cirargica,
desenvolvidas ap6s uso de dipirona. E Debra
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et al. (1995), em seu estudo relatam que a
duracao das diferentes lesdes da Sindrome de
Sweet, variam de 1 semana a 4 anos, e cada
lesdo é remissiva e reincidente.

Existem diversas doencas sistémicas e
mucocutaneas com manifestagoes
dermatolégicas que podem  mimetizar
morfologicamente as lesdes da Sindrome de
Sweet , estas enfermidades consistem em
doencas infecciosas e inflamatoérias, condi¢oes
neoplasicas, eritemas reativos e vasculites
(COHEN, 2007).

De acordo com Chmel; Amstrong
(1978), todos os casos, até certo ponto
apresentam-se um tanto quanto semelhantes,
embora os sinais e sintomas tenham variagao
na duracao e na severidade.

Em pacientes com malignidades
associadas, as lesdes cutdneas aparecem
bolhosas e tornam-se ulceradas, ficando com
caracteristicas morfolégicas semelhantes ao
pioderma gangrenoso, e apds um periodo de
dias ou semanas, as lesdes vao desaparecendo
de forma irregular, pela margem das placas
(COHEN, 2003).

3.2 Manifestacoes Extracutineas
“Embora a expressdo cutdnea seja
determinante, as manifestacdes sistémicas
tém vindo a ser relatadas em freqiiéncia

crescente” Wojcik; Nishimori; Santamaria

(2011, p. 266) mencionam que “as

manifestacbes  extracutdneas incluem
sintomas constitucionais como febre, mal-
estar geral, dor difusa, artralgia e mialgia”.

De forma geral, podemos dividir as
manifestacoes extracutidneas da Sindrome de
Sweet em especificas quando sdo produzidas
por infiltrados neutrofilicos em diferentes
6rgaos, e inespecificas, quando estas
manifestacdes acompanhantes ndo sao
induzidas de forma direta pelo infiltrado
neutrofilico, estas sdo mais frequentes nas
formas atipicas e, igualmente que as lesdes
cutdneas, o tratamento pode resolvé-las; sdo
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relatadas na  literatura  manifestacOes
pulmonares, renais, hepética e esplénica,
neuroldgicas, osteoarticulares, cardiovas-
culares, intestinais e oculares (POZO, 2004).

Vignon-Pennamen apud Margaretten
et al. (2008), pesquisou as manifestacOes
extracutdneas em 27 pacientes com bidpsia
diagnosticada de Sindrome de Sweet , 93%
apresentaram cultura negativa de infiltrados
pulmonares, as articulagdes estdo envolvidas
em aproximadamente 50% e as manifestacOes
oculares que incluem conjuntivite, esclerite e
irite variam em uma freqtiéncia de 30 a 75%
dos pacientes.

Também descreveu “doenca de neuro-
Sweet” (a qual foi observada em pacientes
japoneses) definida por encefalite recorrente
com dermatose neutrofilica. Pavesi, et al.
(2006, p. 309), descreve no relato de caso que,
“as lesdes cutaneas foram confirmadas pela
biépsia, e a piora dessas lesdes foi
acompanhada pela progressio do quadro
pulmonar”.

3.3 Epidemiologia

Malone et al. (2002), sustentam que
mais de 500 casos tem sido relatados na
literatura a partir da sua descri¢do em 1964.

Existem poucos dados disponiveis
acerca da incidéncia e prevaléncia da
sindrome, a doenca tem uma distribuicdo
mundial sem preferéncia racial, pois foi
demonstrado em grandes séries
predomindncia de mulheres, observando-se
uma relacio de 2.3 - 28: 1, a idade de
manifestacdo da doencga na maioria dos casos
tem sido entre os 30 e 50 anos, e até o
momento foram descritos 27 casos da doenca
em criangas, com relacdo mulher/homem de
1:1 e um pico de incidéncia no primeiro ano
de vida e um segundo pico entre os 6 e 12
anos de idade; relacionado a classificacdo da
doenca, 20% dos casos estdo associados a
malignidade, 70% corresponde a forma
idiopatica e 8% estd associada a doencas
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inflamatérias e 2%
(CALDERON, 2000).

A Sindrome de Sweet idiopatica afeta
predominantemente mulheres, os episodios
iniciais sdo frequentes entre 30 a 60 anos de
idade (Cohen, 2007). Concordando com esta
afirmacao Vaz (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”.

Dentre as doencas associadas a
Sindrome de Sweet, 21% sdo com canceres
(15% hematolégicos - mais comumente
leucemia mieléide - e 6% com tumores
solidos); dentre as doengas intestinais
inflamatorias a colite ulcerativa e a doenca de
Chron se destacam, no entanto outras
condicdes que podem associar-se sdo: doenga
de Behget's, eritema nodoso, artrite
reumatodide, sarcoidose e afeccdes na tireoide
como doenca de Graves ou tireoidite de
Hashimoto (COHEN, 2003).

De acordo com Cohen, et al. (2003), em
sua observacdo de 41 casos apresentando
tumores solidos, este afirma que é muito
comum a associacdo da Sindrome de Sweet
com carcinomas de orgdos geniturindrios
(37%), cancer de mama (23%) e trato
gastrointestinal (17%); os sintomas aparecem
em proporcdes de: placas eritematosas em
membros superiores (97%), elevagdo da
velocidade de hemossedimentacdo (95%),
anemia (83%), febre (79%) e neutrofilia (60%).

ligada a gravidez

3.4 Diagnostico

Para Yoon-Soo; Dirk (2010), o
diagnostico da sindrome é baseado em
resultados clinicos e histopatolégicos e as
caracteristicas que distinguem as lesdes da
Sindrome de Sweet de outra dermatose
neutrofilica sdo cura das lesdes sem deixar

cicatrizes e auséncia de vasculite.
“A histopatologia é caracterizada por
edema da derme papilar e infiltrado
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inflamatério  dérmico  difuso com
predominancia de neutréfilos, sendo
comum a presenca de leucocitoclasia [...]
20% dos pacientes da forma idiopética e
68% dos casos induzidos por droga ndo
apresentam  neutrofilia” (TENORIO,
2005, p. 30).

As manifestacbes extracutidneas da
Sindrome de Sweet podem ser verificadas na
tomografia axial computadorizada, nos
electroencefalogramas, na imagem latente de
ressonancia magnética e na analise do liquido
cerebrospinal nos pacientes com participacdo
do sistema nervoso central, e ainda podem
ocorrer modificagdes nos padrdes da urinalise
(hemattdria e proteintria) sendo observadas
nos pacientes com relacdo da doenca no rim e
a elevagdo da enzima hepatica do soro pode
ser vista nos pacientes com envolvimento do
tigado, ja as efusdes pleurais e cultura-
negativo corticosterdide-responsivo podem
estar em radiografias do térax nos pacientes
com a sindrome que tém as manifestagcdes que
envolvem seus pulmodes (COHEN, 2007).

E importante lembrar que o diagnéstico
da sindrome é, as vezes, o sinal de
apresentacdo de uma neoplasia nova ou
recorrente, por sua vez, a presenga de anemia,
uma recontagem anormal de plaquetas, a
auséncia de neutrofilia, a localizacdo e formas
atipicas das lesdes, devem alertar a procura de
neoplasias (FRANCO et al., 2006).

Ramos et al. (2006), em 1986, definiram
critérios diagndsticos para a Sindrome de
Sweet , determinando que dois critérios
maiores e dois menores devem = ser
encontrados para o diagndstico, e em 1994, foi
sugerido  adicdilo de  velocidade de
hemossedimentacdo aumentada na lista dos
critérios menores.

Os principais diagnoésticos diferencias
da Sindrome de Sweet sdo o eritema
multiforme, a doenca de Behcet, o eritema
nodoso, o herpes simples, o eritema elevatum
diutinum, o pioderma gangrenoso e a
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sindrome do bypas intestinal (CALDERON,
2000). Em 2007 apresentou um caso de um
paciente com diagnostico de tuberculose
pulmonar e manifestacdes da Sindrome de
Sweet simultaneas as do eritema nodoso.

3.5 Tratamento

Yoon-Soo; Dirk (2010), afirmam que
geralmente a sindrome responde bem aos
corticosterdides orais e pode melhorar ou
curar com tratamento da doenca subjacente, e
sem tratamento, a sindrome pode persistir
para semanas ou meses, e melhora entao sem
deixar cicatrizes, porém as recidivas sdo
comuns.

Os principais agentes utilizados no
tratamento da  sindrome como os
corticosterdides sistémicos (prednisona) e
topicos, os antiinflamatérios ndo esteroidais
(indometacina),  iodeto = de  potdssio,
ciclosporinas, doxiciclina, dapsona, colchicina,
clofazamina e pentoxifilina (BURRALL, 1999).

Chmel; Amstrong (1978), falharam ao
utilizar terapia com multiplos
antimicrobianos como tratamento inicial em
paciente com Sindrome de Sweet , e logo apds
introduziram corticosteréides sistémicos, o
paciente melhorou acentuadamente.

De acordo com artigo publicado pela
Mayo Clinic Staff (2010), hd& um risco das
lesdes de pele tornarem-se contaminadas, o
aspecto mais desafiante pode estar em tratar
as recidivas, que ocorrem aproximadamente
em um ter¢o dos casos.

4. O EDUCADOR FRENTE A ESTA
NOVA TECNOLOGIA

Foram revisados 47 artigos
relacionados a Sindrome de Sweet em seus
diferentes aspectos. Apresentam-se aqui
dados referentes a relatos de casos onde a
doenca apresenta suas maultiplas manifes-
tacoes.
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4.1 Possiveis Origens da Sindrome de Sweet

A causa e patogenia desta enfermidade
é desconhecida. A clinica e os achados
histopatolégicos indicam que a sindrome
pode representar uma forma de reacdo de
hipersensibilidade a bactérias ou virus, ou
antigenos tumorais; na maioria dos pacientes,
uma infeccdo do trato respiratério superior
precede a aparicao de lesdes na peleem 1 a 3
semanas e [..] recentemente encontrou-se
uma associagdo entre a Sindrome de Sweet e
uma infeccdo intestinal causada por Yersinea
enterolitica (CALDERON, 2000).

Quadro 1. Critérios diagnoésticos da Sindrome de
Sweet
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eritematosos dolorosos

B. Achados histopatolégicos de infiltrado
neutrofilico denso sem evidéncia de
vasculite leucocitoclastica

C. Febre > 38°C

D. Relagdo temporal entre o wuso da
medicacdo e a apresentacdo clinica ou
recorréncia com readministracdo

E. Desaparecimento das lesdes apds a
suspensao da droga ou tratamento com
corticosterdides sistémicos

Todos os cinco critérios sdo necessarios para
o diagnostico de Sindrome de Sweet
induzida por drogas.

SINDROME DE SWEET CLASSICA

Critérios Maiores
1. Aparecimento abrupto de papulas
e/ou placas eritemato-dolorosas
2. Infiltracdo  dérmica predominante-
mente neutrofilica sem sinais de
vasculite leucoclastica

Critérios Menores

3. Febre > 38°C

4. Associacdo com malignidade visceral
ou hematolégica, doenca inflamatéria
ou gestacdo, ou precedida de infecgdo
do trato respiratdrio superior, infeccao
gastrointestinal ou vacinacao

5. Excelente resposta ao tratamento com
corticosterdides sistémicos ou iodeto
de potassio

6. Anormalidades exames laboratoriais na
apresentagdo  (trés de  quatro):
velocidade de sedimentacao
eritrocitaria > 20mm/Hr; proteina C-
reativa elevada; leucécitos >8.000, com
>70% de neutroéfilos

SINDROME DE SWEET INDUZIDA
POR DROGAS

A. Inicio abrupto de placas ou nédulos

Fonte: Bonamigpo, et al., 2011.

A hipotese atual sugere que a
desordem esteja relacionada a reatividade
imunolégica alterada, consistente com isto é a
observacdo que estas desordens respondem
geralmente a terapia antiinflamatéria e
imunomodulatodria, entretanto a desregulacao
de citocinas podia esclarecer a maioria das
mudangas clinicas, patolégicas, e laboratoriais
vistas na Sindrome de Sweet
(GOVINDARAJAN, et al., 2005).

Komiya et al., (1990), afirma que os
neutréfilos  favorecem  os  principais
mecanismos de defesa, seja através de
processos oxidativos essenciais para destruir
microorganismos, secretando enzimas
proteoliticas ou fagocitando antigenos. No
entanto o mesmo processo pode destruir
tecidos adjacentes, sendo este dado
importante para a patogénese da sindrome.
Segundo Malone et al., (2002), o estimulo que
faz com que o neutrdfilo realize diapedese em
vénulas dérmicas e libere seus produtos
toxicos e proteases causando danos as paredes
dos vasos nao é bem elucidado.

Para Yoon-Soo; Dirk (2010), os niveis
de fator estimulante de coloénia do granulécito
(G-CSF) ex6geno no sangue periférico sao
aumentados nos pacientes com a sindrome
ativa, sugerindo que os altos niveis de G-CSF
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possam um dia ser um indicador ttil do nivel
de atividade da doenca. Indo além, alguns
estudos sugeriram um papel para o fator de
necrose tumoral.

Vérias investigacdes acreditam que os
efeitos das citocinas (direta ou indiretamente
ou simultaneamente) tém um papel no
desenvolvimento da Sindrome de Sweet , as
principais citocinas incluem: GCSF, interferon
gama, interleucina-1, interleucina-3,
interleucina-6, e interleucina-8; por exemplo,
niveis plasmaticos elevados de GCSF e
interleucina-6 e niveis detectaveis de GCSF no
liquido sinovial intra-articular tem sido
observado em pacientes com sindrome
mielodisplasica associada a Sindrome de
Sweet , e em criancas com Sindrome de Sweet
classica, respectivamente (COHEN, 2003).

Os resultados da avaliacao
imunohistoquimica da epiderme de lesdes da
sindrome sugerem a importancia da
interleucina-1 como  principal citocina
mediadora da sindrome: as pesquisas
concluem que a diminuicdo das maculas
epidérmicas pela interleucina-1 e interleucina-
6 é devida a liberacdo destas citocinas na
epiderme; no entanto as investigagcdes de
outro estudo apontam que a interleucina-2 e o
interferon gama (célula T hellper citocina tipo
1) - até certo ponto a interleucina-4 (célula T
helper citocina tipo 2) - é a provavel citocina
mediadora na etiologia da Sindrome de Sweet
quando se observa niveis significantemente
elevados de interleucina-1-alfa, interleucina-
1-beta, interleucina-2, e interferon gama e
niveis normais de interleucina-4 no plasma do
paciente com Sindrome de Sweet (COHEN,
2003).

Caracteristicamente a distribuicdo do
infiltrado  inflamatério dos  neutrdfilos
maduros e edema esta presente na epiderme.
As células endoteliais ficam edemaciadas,
pequenos vasos sanguineos se dilatam e o
nucleo dos neutréfilos se fragmentam (o qual
é referido como cariorréxis ou leucocitoclasia),
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é classica a auséncia de vasculite leucoclastica
(semelhante a deposicdo de fibrina ou
neutrdfilos dentro da parede dos vasos),
sendo normal encontrar sobre a epiderme;
para se compreender o infiltrado cutdneo na
derme nas lesdes da Sindrome de Sweet os

neutréfilos maduros sdao as  células
predominantes, no entanto linfécitos e
histiécitos também se apresentam no

infiltrado (COHEN, 2003).

4.2 Sindrome de Sweet
Medicamentos

Como ja& descrito anteriormente, ha
medicamentos que levam ao desenvolvimento
da sindrome, no entanto esse mecanismo
estimulador ainda ndo esta elucidado. Cohen,
(2003), em seu estudo descreve 3 casos de
inducdo da Sindrome de Sweet por
azatioprina, um deles possuia doenga de
Chron, outro com miastenia graves e
manifestagdes oculares e por fim outro com
colite ulcerativa. Todos apresentaram as
mesmas caracteristicas histolégicas na biépsia
de pele durante a lesdo: edema e infiltrado
neutrofilico na derme com auséncia de
vasculite.

Govindarajan et al., (2005), relatam que
em suas buscas em literaturas até o ano do
estudo foi descrito apenas 1 caso de
associacao da sindrome com furosemida, estes
entdo, apresentaram um caso de insuficiéncia
cardiaca congestiva secunddria a estenose
aortica onde foi administrado furosemida
endovenosa e apdés 3 dias o paciente
apresentou sintomas da Sindrome de Sweet .

Kumar et al., (2004), descreve o caso de
um paciente com leucemia mielégena que
ap6s administracdo de sargramostim (fator
estimulante de colonia de granulécitos e
macréfagos - GCSF) obteve uma melhora na
contagem de células do sangue e remissdao do
quadro clinico, contudo apresentou sinais e
sintomas da Sindrome de Sweet .

Induzida por
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Thompson, et al., (2006), relataram uma
paciente com leucemia linfocitica cronica
tratada com GCSF que apresentou
manifestacoes cutaneas da sindrome, febre e
neutropenia 4 dias apés a descontinuacdo da
droga.

Margaretten, et al., (2008), expdem o
caso de um paciente com artrite inflamatoria
tratado com sulfametoxazol e trimetoprim
para uma crise de sinusite que desenvolveu
Sindrome de Sweet sistémica, envolvendo
pulmao, articulagdes e olhos.

Hara, et al., (2006), relata um caso de
embolia do septo pulmonar em um paciente
que recebeu a primeira dose de quimioterapia
para tratamento de um cancer testicular
avancado, e apods administragio por uma
cateter venoso periférico desenvolveu
subitamente dor em hemitérax esquerdo e
dispneia, além disso apds 2 dias manifestou
sintomas da Sindrome de Sweet e foi
constatada a presenca de Staphylococcus
aureus no catéter. Este caso nos reporta a
hipétese de que realmente hd uma infecgao
que desencadeia o processo da doenga, nao
necessaria mente sendo uma infeccao do trato
respiratério superior ou gastrintestinal como
proposto por Calderén (2000).

Ja Saliba et al. (2004), descreve um caso
de uma paciente com sarcoma pulmonar que
apdés radio e quimioterapia e apresentar
bronquiectasia severa realizou pneumectomia
, € nos 2 primeiros dias de pds-operatorio
desenvolveu manifestacoes cutdneas da
Sindrome de Sweet . Além disso, informa
haver relatos na literatura de mais 2 casos
com sinais e sintomas da sindrome.

4.3 Associacao da Sindrome Com Doencas
Conforme a literatura pesquisada, é
reconhecido que a doenga ocorre, na maioria
dos casos associada a desordens sanguineas, e
em outra parcela vé-se juntamente com
tumores solidos. Margaretten et al., (2008),
sustentam que apenas sete casos de
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associagdo entre a policitemia vera e a
Sindrome de Sweet foram descritos na
literatura.

Bayer-Garner et al. (2003), em sua
pesquisa apontaram que, 2357 pacientes
diagnosticados com mieloma mdaltiplo pela
Universidade de Ciéncias Médicas de
Arkansas entre os meses de janeiro de 1989 e
julho de 2001, apenas 6 desenvolveram
Sindrome de Sweet , determinando uma
incidéncia de 1 a cada 393 casos.

4.4 Envolvimento Extracutineo

Arbetter, et al. (1999), relataram o
primeiro caso de Sindrome de Sweet
induzida por GCSF  exégeno com

envolvimento gengival em um paciente com
doenga mieloproliferativa com caracteristicas
mielodisplésicas e neutropenia. E importante
ressaltar que a lesdo inicial da Sindrome de
Sweet  neste paciente surgiu na fossa
antecubital, local de uma pungao venosa.

Tanimura, et al. (2010), descreve um
caso de lesdes com caracteristicas histologicas
da Sindrome de Sweet na traquéia de um
paciente, e segundo o autor é o inico caso que
relata envolvimento bronquico sem associagao
de infiltrados pulmonares. A investigacdo da
etiologia deste caso, produziu resultados
negativos, embora fossem detectados niveis
elevados de imunoglobulina M anti-
Chlamiophila pneumoniae.

5. CONCLUSAO

Segundo o critério de prevaléncia da
Organizacdo Mundial de Satde, sdo
consideradas doengas raras as doengas 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
relacio ao nome “raro”, mas o fato é
esclarecido ao se considerar que mais de 4.500
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patologias sao hoje caracterizadas
internacionalmente como raras, e ha estudos
que apontam mais de 8 mil enfermidades
nesta classificacdo, variando de acordo com
cada lugar.

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.

A dificuldade no tratamento médico no
Brasil comeca na falta de um mapeamento
nacional dessas pessoas com doencas raras
(PCDR). A baixa notificagdo delas no Brasil,
quando comparada com outros paises, leva a
suspeita de que muitos casos ndo sejam
diagnosticados, em especial em regides
historicamente nao incluidas, como a Norte e
a Nordeste. Dados internacionais apontam
que a mortalidade infantil entre PCDR chega
a 30% em paises desenvolvidos. Este
percentual pode ser ainda mais alto no Brasil,
uma vez que as criangas ndo sao nem sequer
diagnosticadas, e nem recebem o tratamento
adequado. Dados concretos embasariam o
desenvolvimento de uma abordagem coerente
das necessidades desta parcela da populagao.

O diagnoéstico e o tratamento sdo
dificultados pela falta de conhecimento sobre
essas doengas e de protocolos de atendimento
especificos. Faltam, ainda, profissionais
especializados, capazes de entender as
implicacdes dos tratamentos em um corpo
com caracteristicas especiais. Isto leva ao
agravamento de sintomas e sequelas. Muitas
vezes, as PCDR ou as associacOes que as
congregam ¢ que Sao responsaveis por
localizar e traduzir as pesquisas mais recentes
sobre sua patologia, encaminhando-as para
seus médicos.

A Sindrome de Sweet é uma doenca
rara de baixa prevaléncia que tem um alto
nivel de complexidade, devido a isto, verifica-
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se uma escassez de conhecimentos
especializados por varios profissionais da area
da satde, o 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 diagnostico
incorreto, uma vez que a sindrome pode ser
confundida com outras afec¢des raras de pele,
sendo comprovada por uma bidpsia de pele, o
que em saude publica ndo é rotineiro solicitar.
Além disso, sendo o tratamento a base de
corticosteroides em doses elevadas, torna-se
necessdrio um acompanhamento médico
especializado devido as inimeras rea¢des que
este tipo de medicamento causa no organismo
do paciente.

Com relacdo as  consequéncias
psicolégicas que um paciente diagnosticado
com Sindrome de Sweet pode manifestar, é
esperado que estejam presentes o medo, que
pode estar relacionado a possibilidade de
possuir uma doenca maligna subjacente,
como visto em muitos casos relatados na
literatura. Por este motivo, é de suma
importancia que um portador da sindrome
seja informado de todos os aspectos da
doenga, aumentando a esperanga de vida.

Como é garantido por lei no nosso pais,
os portadores de Sindrome de Sweet, assim
como outras doencas raras, tém direito a
igualdade em termos de prevengao, promocao
e recuperacdo da satude. 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. No
entanto, ja é bem sabido que sdo intmeros
obstaculos a serem superados diante desta
proposta, pode-se citar a relutdncia da
indastria farmacéutica no que diz respeito a
investimentos em farmacos para problemas
raros de satide, tendo em vista o mercado
limitado para cada doenca. Contudo, o que

2

deve ser feito momentaneamente é apoiar a
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disseminacdo de conhecimento e adapta-lo as
necessidades de profissionais que enfrentam
dificuldades nos cuidados de satide 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 adocdo das
medidas de controle indicadas em tempo
héabil, desempenham importante papel na
reducdo do sofrimento dos portadores. Para
enfrentar esse quadro, ressalta-se o papel da
integracdo das agdes de controle com a
atencdo basica, através da adequada
incorporacdo das rotinas de diagnostico e
controle nas equipes de satde da familia,
respeitando-se as especificidades referentes a
atuagdo de cada profissional envolvido nessas
equipes.
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