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RESUMO: Introducdo: O presente artigo retrata a Sindrome de Sweet (SS)
e 0s aspectos biopsicossociais envolvidos nos portadores dessa afeccao. A
SS é uma dermatose rara, de alta complexidade que se traduz em
desconforto fisico e consequéncias estéticas e psicoldgicas. Metodologia:
Este estudo tem como objetivo analisar por meio da revisao de literatura,
caracteristicas fisiopatoldgicas, incidéncia, diagndstico, tratamento e
impactos na qualidade de vida dos pacientes portadores de SS. Foram
selecionados 14 artigos nas bases eletrénicas Scielo, PubMed e Google
Académico, nos idiomas portugués, inglés e espanhol a partir do ano 2000,
com utilizagdo dos descritores “sindrome de sweet”, “impactos” e
“biopsicossocial”. Os artigos que ndo condizem com a tematica central foram
descartados. Discussdo: A Sindrome de Sweet, ou dermatose neutrofilica
febril, se trata de uma doenca inflamatdria sistémica rara e de alta
complexidade. Sua patogénese ainda ndo esta completamente estabelecida,
entretanto sdao documentadas associagdes da SS com infecgdes prévias,
doencas inflamatérias, gestacao, neoplasias e uso de certas drogas, que
parecem desencadear uma reagao de hipersensibilidade de citocinas, seguida
de infiltracdo densa de neutrdfilos na derme. A SS se caracteriza pelo
surgimento agudo de febre, além de outros sintomas constitucionais,
associado a neutrofilia periférica e a manifestacdes cutaneas como papulas
e/ou placas eritemato-dolorosas, que predominam em face, pescoco, térax,
dorso e extremidades superiores. Ademais, sao comuns acometimentos
extra cutaneos com envolvimentos de diversos outros érgaos. Essa ampla
gama de sintomas impacta nos ambitos fisico, psicolégico e social do
paciente, que se depara com uma doenca sistémica rara e complexa que
provoca medo, insegurancas, além de reducao da autoestima e da qualidade
de vida. Ademais, em certos casos, recidivas dos sintomas sao comuns
mesmo apds o tratamento, o que se traduz em impactos a longo prazo da
doenca. Conclusao: Os resultados demonstraram a necessidade de
abordagens interdisciplinares no tratamento de pacientes de SS, que
valorizem ndo s6 as lesdes dermatoldogicas, como também os aspectos
emocionais e sociais que afetam consideravelmente esses pacientes.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Sweet, Impactos, Biopsicossocial.
ABSTRACT: Introduction: This article portrays Sweet's Syndrome (SS) and
the biopsychosocial aspects involved in the sufferers of this condition. SS is

a rare, highly complex dermatosis that translates into physical discomfort
and aesthetic and psychological consequences. Methodology: This study
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aims to analyze through the review of literature, physiopathological
characteristics, incidence, diagnosis, treatment and impacts on the quality of
life of patients with SS. Fourteen articles were selected in the electronic
databases Scielo, PubMed and Google Academic, in the Portuguese, English
and Spanish languages from the year 2000 onwards, using the descriptors
"sweet syndrome", "impacts" and "biopsychosocial". The articles that do not
correspond with the central theme were discarded. Discussion: Sweet's
syndrome, or febrile neutrophilic dermatosis, is a rare and highly complex
systemic inflammatory disease. Its pathogenesis is not yet fully established,
however associations of SS with previous infections, inflammatory diseases,
pregnancy, neoplasms, and use of certain drugs are documented, which
appear to trigger a hypersensitivity reaction of cytokines, followed by dense
infiltration of neutrophils into the dermis. SS is characterized by the acute
onset of fever, along with other constitutional symptoms, associated with
peripheral neutrophilia and skin manifestations such as erythematous
papules and/or plaques, which predominate in the face, neck, chest, back
and upper extremities. Extra-cutaneous involvement with involvement of
several other organs is common. This wide range of symptoms impacts the
physical, psychological and social environments of the patient, who is
confronted with a rare and complex systemic disease that causes fear,
insecurities, as well as a reduction in self-esteem and quality of life. In
addition, in certain cases, relapses of symptoms are common even after
treatment, which translates into long-term impacts of the disease.
Conclusion: The results demonstrated the need for interdisciplinary
approaches in the treatment of SS patients, which value not only
dermatological lesions, but also the emotional and social aspects that
considerably affect these patients.

KEYWORDS: Sweet's syndrome, Impacts, Biopsychosocial.

1. Introducao

A Sindrome de Sweet (SS), também denominada dermatose
neutrofilica febril aguda, € uma doenca inflamatéria que cursa com placas
eritematoedematosas bem delimitadas e dolorosas, febre, neutrofilia, derme

com infiltrado inflamatério neutrofilico e resposta dramatica a terapia com
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cortlcoster0|des Trata-se de uma doenca dermatoldgica rara que foi descrita

pela primeira vez em 1964 por Robert Douglas Sweet, a partir da observacao
de 8 casos com quadros clinicos semelhantes. A incidéncia da doenca é
maior em mulheres, na propor¢cao de 7 mulheres acometidas por cada 1
homem e ndo ha predilecdo racial. A doenca pode acometer qualquer faixa
etaria, sendo o pico de incidéncia entre 30 e 60 anos. (TIMBC'), 2013)

A SS nao possui uma etiologia completamente estabelecida, entretanto
sao documentadas associacbes com infeccOes prévias, doencas
inflamatdrias, gestacdo, neoplasias e uso de certas drogas, que parecem
desencadear uma reacao de hipersensibilidade de citocinas, seguida de
infiltracao densa de neutréfilos na derme. (ALMEIDA, 2007).

E uma patologia que merece atencdo, em funcgdo do conceito de doenca
reativa ou marcadora de malignidades, haja vista a associagdao com

neoplasias em 30% dos pacientes com essa sindrome.
2. Metodologia

Este estudo qualifica-se como uma revisao de literatura referente a
Sindrome de Sweet, epidemiologia, fisiopatologia, manifestacdes clinicas,
diagndstico, tratamento e impactos psicossociais nos portadores da doencga.
Dessa forma, o estudo priorizou buscar informacdes na area da dermatologia
acerca de dermatoses associadas a processos febris e na area da psicologia
e psiquiatria acerca da tematica psicossocial envolvida.

A busca pelas informagoes ocorreu por meio de 12 artigos encontrados
em bases de dados como Scielo, Pubmed e Google Académico. Os artigos
cientificos utilizados foram pesquisados em lingua portuguesa, inglesa e
espanhola, publicados entre os anos 2000 e 2023, com o uso dos descritores

/Y

“sindrome de sweet”, “impactos” e “biopsicossocial”.
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3 Resultados e Discussao

A anadlise da literatura foi dividida em eixos tematicos de maior
importancia académica: etiopatogenia, quadro clinico, associacdo com

malignidades, diagndstico, tratamento, impactos psicossociais.
3.1 Etiopatogenia

A Sindrome de Sweet decorre de um processo multifatorial e ndo é
completamente estabelecida. Sugere-se que se trata de uma reacao de
hipersensibilidade engatilhada por algum dos fatores desencadeantes, como
infeccOes respiratdrias e gastrointestinais bacterianas e virais, além de
gestacdo e medicamentos (TIMBO, 2013).

Sabe-se que a dermatose nao € decorrente de um processo primario,
e sim secundaria a liberacao de citocinas (IL-1, IL-3, IL-6, IL-8, IFN-y) e
toxinas mediada pelos neutréfilos (Almeida, 2007). Reacdo evidenciada na
histologia com infiltrado difuso de neutréfilos na derme.

A SS pode ser classificada em 3 categorias de acordo com a forma
clinica e com a provavel etiologia. Sdo elas: idiopatica ou classica,
paraneoplasica e induzida por drogas. (1) SS Idiopatica, € a mais comum,
cursa com surtos recorrentes desencadeados por quadros infecciosos de vias
aéreas ou gastrintestinais, por doencas inflamatérias intestinais ou por
gestacao e vacinagao; (2) SS Paraneoplasica, acomete até 1/3 dos casos,
com incidéncia igual entre homens e mulheres. As associagdes podem ser
tanto com neoplasias hematoldgicas, mais frequente, quanto com neoplasias
sOlidas. Elas podem preceder, suceder ou ocorrer concomitante ao
diagnodstico da Sindrome. Nesse grupo, as lesdes dermatoldgicas tendem a
ser mais disseminadas. (3) SS Induzida por drogas. O fator estimulador de
colonias de granuldcitos é a principal droga relatada como causadora de SS.

Ainda, estdo comprovadas na participagao, medicamentos como
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carbamazeplna sulfas, hidralazina, acido retindico, azatioprina, entre outros

(BONAMIGO, 2011).

3.2 Quadro Clinico

Na grande maioria dos casos, ha relato de infeccdo de via aérea ou
gastrointestinal recente, o que é compativel com o subtipo mais comum da
doenca. Ha& destaque para a infeccdo de via aérea superior (por
streptococcus) e gastrointestinal (por salmonella e por yersinia).

A Sindrome de Sweet se apresenta clinicamente de maneira aguda em
surtos, com o aparecimento das lesdes dermatoldgicas, febre e sintomas
constitucionais, como cefaleia, vomitos, dor abdominal, prostracao, mialgia
além de outros sintomas extra cutdneos. As lesdes sdo de distribuicao
assimétricas e definidas como nddulos, papulas ou placas eritematosas,
edematosas, brilhantes e dolorosas que acometem preferencialmente areas
fotoexpostas como extremidades, face, térax e dorso (ALMEIDA, 2007).
Ocasionalmente, podem se apresentar com pustulas, vesiculas ou até
mesmo com Ulceras e bolhas, mais comuns na forma paraneoplasica
(BONAMIGO, 2011). A febre pode anteceder as manifestacdes
dermatoldgicas em dias ou semanas ou cursar de forma concomitante as
lesoes.

Em relacdo aos demais sintomas extra cutdneos, sao descritos
acometimentos em mucosa ocular e oral, 0ssos, sistema nervoso central,
rins, intestinos, figado, coracdo, pulmao, musculos e bago (TIMBO 2013). As
manifestacdes oculares sao as mais observadas. A incidéncia é de 17-72%
dos casos, que pode ser manifestada como conjuntivite, episclerite,
hemorragia subconjuntival entre outras afecgdes. (ALMEIDA, 2007). Em
seguida, as manifestacoes de mucosa oral sao as mais prevalentes,

acometem até 30% dos casos, com predominancia de lesdes aftoides.
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Adema|s ha relatos de ocorréncia do fen6meno de patergia, também

conhecido fendmeno de Koebner, nos pacientes portadores da SS. Nesses
casos, ha formacao de lesdes apds minimos traumas cutaneos, como ocorre

no pioderma gangrenoso e na doenca de Behget (OLIVEIRA, 2022).

3.3 Associagao com Malignidade

A Sindrome de Sweet pode vir associada a processo maligno em 20%
dos casos, principalmente no sexo masculino e em pacientes mais idosos.
Incidéncias mais importantes sdao relatadas em neoplasias hematoldgicas
(85%), com destaque para a leucemia mieloide aguda, doenca de Hodgkin e
policitemia vera, em comparacdo com 15% em tumores sdélidos,
principalmente adenocarcinomas de mama, do trato geniturinario e do trato
gastrointestinal (CD Villarreal-Villarreal, 2016)

As lesOes podem ser os primeiros indicios de uma malignidade
subjacente em curso. Portanto, frente a um paciente com o diagndstico de
Sindrome de Sweet, devem ser levantadas suspeitas para possivel
malignidade que merece uma investigagao mais minuciosa. Nesse contexto,
€ importante se atentar para marcadores que possam estar implicados em
malignidade, como alteragdes inflamatdrias, laboratoriais e hematoldgicas
persistentes. De modo a detecta-las e trata-las precocemente.

Os pacientes com sindrome de Sweet paraneoplasico tendem a cursar
com piores progndsticos marcados por altas taxas de recorréncias devido a
progressao da neoplasia subjacente ou recaidas. Recorréncias da Sindrome
em pacientes oncoldogicos podem alertar para surgimento de novas
neoplasias, recidivas ou progressao de neoplasia prévia (FRANCO, 2006).

Ainda relacionada a pior prognédstico, 50% dos pacientes com a
Sindrome paraneopldsica cursam com maior acometimento extra cutéaneo,

especialmente renal e musculoesquelético (FRANCO, 2006).
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Os critérios diagnosticos da Sindrome de Sweet foram inicialmente
postulados em 1986 por Su e Liu e modificados em 1994 por Von Den Driesch
(TIMBO, 2013).

Para definicao diagndstica da SS, deve-se preencher 2 critérios maiores
associados a ao menos 2 critérios menores. Os critérios maiores sdo: (1)
surgimento abrupto de nddulos ou placas eritematosas e dolorosas; (2)
histopatologia compativel com infiltrado neutrofilico na derme sem vasculite
leucocitoclastica. Ja os critérios menores sdo: (1) febre acima de 389; (2)
associada a doenca inflamatoéria, ou a infeccdo precedente do trato
respiratorio ou do trato gastrointestinal, ou a gestacdao ou a neoplasias; (3)
presenca de 3 dos 4 achados laboratoriais: VHS > 20mm, proteina C reativa
elevada, leucocitose > 8.000/ml e >70% de neutréfilos e (4) resposta
dramatica ao tratamento com corticosteroides sistémicos ou iodeto de
potassio (TIMBO, 2013).

Nesses pacientes, é essencial descartar provaveis quadros infecciosos
e ter um histérico das medicacdes em uso. Além disso, é de suma
importancia investigar doencas hematoldgicas e possiveis neoplasias, com
base na idade, no histérico familiar e nos sintomas do paciente (CD Villarreal-
Villarreal, 2016).

3.5 Tratamento

A terapéutica de primeira linha preconizada para a Sindrome de Sweet
€ baseada no uso de corticosteroides sistémicos na posologia de 0,5-1mg/kg
com reducdo lenta em 3 a 6 semanas. E esperada uma resposta dramatica
nos primeiros dias denotada pela regressao dos sintomas cutaneos e extra
cutaneos (OLIVEIRA, 2022).
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Ainda, podem ser utilizados corticoides tdpicos ou intralesionais em

lesdes localizadas. Outros agentes de primeira linha sao o iodeto de potassio
(900mg/dia) e a Colchicina (1,5mg/dia). Agentes de segunda linha sdo:
Indometacina (50-150mg/dia), Clofazimina (100-200mg/dia), Ciclosporina
(2-4mg/kg/dia) e Dapsona (100-200mg/dia) (TIMBC'), 2013).

Nos pacientes com Sindrome de Sweet associada a neoplasias, o
tratamento oncoldgico estad relacionado a melhora do quadro, assim como
nos pacientes com Sindrome de Sweet associada a medicacao apresentam
melhora com a suspensao do medicamento (BONAMIGO, 2011).

Nos casos em que a SS ndo é tratada, os sintomas podem regredir
espontaneamente dentro de semanas a meses. Recorréncias sao esperadas
e observadas em 70% dos pacientes com a forma paraneoplasica e em 30%
dos pacientes com a forma idiopatica. Em casos raros, os pacientes cursam

com persisténcia do quadro e surtos por tempo indefinido (TIMBO, 2013).
3.6 Impactos Psicossociais

A pele e o psiquismo estdo intimamente ligados, desde sua importancia
como via comunicativa com o meio externo até a formacao do ego. Pacientes
com dermatoses comumente apresentam impactos relevantes na qualidade
de vida por cursarem nao sé com os sintomas fisicos da doenca que causam
sofrimento fisico, mas também com consequéncias psicoldogicas de carater
negativo (LUDWIG, 2006).

A SS por ser uma doenga rara e com etiopatogenia ainda nao bem
elucidada, causa sentimento de inseguranca e de angustia em seus
portadores no momento de diagndstico. Esses pacientes se deparam com
uma escassez de conhecimento, com uma aflicdo de possiveis malignidades
associadas e com progndsticos imprecisos (SALVIANO, 2020).

Assim como observado em outras doencas raras, a Sindrome de Sweet

tende a ter um diagndstico tardio pela incidéncia muito baixa na populacdo
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e pelé dificuldade por parte dos profissionais em compreendé—la e

diagnostica-la (SALVIANO, 2020). Portanto, pacientes com dermatoses
podem apresentar impactos em diversas areas, denotadas principalmente
pelos sintomas fisicos e pelos fatores psicologicos despertados como
ansiedade, depressdo, raiva, isolamento social, absenteismo no trabalho,
entre outros. Como resultado, é observado que os portadores de SS
apresentam uma reducao na qualidade de vida.

Para mensurar essa variavel nos pacientes, existem questionarios
capazes de avaliar a qualidade de vida. Nesse quesito, destacam-se o Indice
de Sintomas Clinicos (ICS), o Indice de Qualidade de Vida em Dermatologia
(DQLI) e a Escala Hospitalar de Ansiedade e Depressao (HADS). Essa é uma
avaliacao importante para designar o melhor tratamento para cada caso e
quais sao as principais demandas e expectativas de cada paciente (TEJADA,
2011).

A par da gravidade do processo cutdneo, ja que pode designar uma
malignidade em curso, naqueles pacientes com transtornos psiquiatricos ja
diagnosticados, observa-se uma acentuacgao de seu quadro mental de base,
com riscos de recidivas e cronificagdo comédrbidas (TEJADA, 2011).

Em relacdao aos fatores associados a uma pior qualidade de vida em
pacientes com diagndsticos de dermatoses raras, observa-se um pior
progndstico em pacientes jovens, solteiros, com maior nivel educacional e
com quadro clinico prolongado. Sdo pacientes que tendem a ser socialmente
mais ativos, valorizarem mais a aparéncia fisica e consequentemente
sofrerem mais com o diagnostico (WEBER, 2006).

Nesse contexto, uma abordagem multidisciplinar ao individuo é
essencial, por meio do enfoque nas peculiaridades e nos anseios individuais,
de modo a garantir uma prestacao de cuidado integral a esses pacientes.
Tratamentos plenos que englobam psicoterapia, terapia em grupo, técnicas
de relaxamento sdo ligadas a melhor adesao e resposta do paciente ao
processo terapéutico (LUDWIG, 2006).
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4 Consideracoes Finais

Os resultados demonstraram a necessidade de abordagens
interdisciplinares no tratamento de pacientes com SS, que valorizem ndo sé
as lesdes dermatoldgicas, como também os aspectos emocionais e sociais
gue os afetam consideravelmente. Essa abordagem merece o envolvimento
de inUmeros profissionais, cada um em sua especificidade, para priorizar um
atendimento integral e longitudinal ao paciente com essa doenca rara. E
importante ressaltar que essa sindrome pode ser a primeira manifestacao de
uma malignidade, portanto, cada caso deve incluir uma avaliacao individual.
Ademais, salienta-se o valor da avaliagao da qualidade de vida dos pacientes
para seguimento longitudinal e garantia de cuidado e suporte integrais.

Como no Brasil, uma grande parcela dos portadores é diagnosticada
incorretamente ou tardiamente, questao prejudicial por estar associado a
possivel retardo no diagndstico de malignidades, é de suma importancia
estimular a pesquisa e desenvolvimento de mais estudos sobre essa
patologia.

Ademais, dada a importdncia da associagdo com neoplasias, €
fundamental o diagndstico efetivo da sindrome, por profissionais de saulde,
principalmente por dermatologistas, para que o0s portadores sejam
precocemente tratados e para que sejam estabelecidas medidas de rastreio.

Assim, destaca-se a necessidade de descartar malignidades e de
realizacao de acompanhamento e seguimento adequados aos pacientes, no
intuito de minimizar o sofrimento, melhorar o progndstico e a qualidade de
vida.

Por fim, vale salientar que as pesquisas e literaturas disponiveis sobre
a Sindrome de Sweet sao escassas e carecem de informacdes atuais, assim,
é necessario estimular a pesquisa e desenvolvimento de mais estudos sobre

essa dermatose e sobre seus impactos.
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