DERMATOLOGIAE

PROCEDIMENTOS ESTETICOS

Edi¢do XVI

Capitulo 4

SINDROME DE SWEET NA
PRATICA DERMATOLOGICA:
REVISAO DE LITERATURA

ISABELLA DE MELO POMPEI

MARIA EDUARDA ESTEVAM RAMOS FERIS'
LAIS VOLPI PEREIRA!

MARINA AGUILLAR EGEA!

CATHARINA FUJIWARA SOUZA'

JAMILE TIEMI MUTA!

LUZ SOFIA DONDERO CARRERA!

JULIA DOS SANTOS BURCH!

RENATA FERRARINI DE OLIVEIRA PIMENTEL'
JULIA BRIGAGAO DE CARVALHO SUGAI?
MILENA SPINELLI BAPTISTELA'

VIVIEN SUEMI ARIMURA!

GABRIELA LOCATELLI MACOR!

FLAVIA SANTOS GALEGO?

JESSICA ADRIANA LOMAQUIS MASSOQUETTI3

IDiscente — Medicina na Faculdade de Medicina de Jundiai
2Médica — Medicina na Faculdade de Medicina de Jundiai
SMédica residente — Residente em Dermatologia - Faculdade de Medicina de Jundiai

Palavras-chave: Sindrome de Sweet; Dermatologia; Revisdo de Literatura

DOI

Prastrr



INTRODUCAO

As dermatoses neutrofilicas (DN) corres-
pondem a um grupo de doencas caracterizadas
histologicamente por infiltrados neutrofilicos
na epiderme, derme ou hipoderme (BOLOG-
NIA, 2015). De acordo com a localizagdo do
infiltrado, a DN ¢ classificada em superficial,
dérmica ou profunda. Esse grupo heterogéneo
de doengas ¢ marcado por apresentar carater in-
flamatorio, sem correlagdo com doengas infe-
cciosas (FELDMEYER et al., 2021). Apesar de
existirem apresentagdes variadas da doenga, as
DNs tém como particularidade o envolvimento
sistémico, com infiltrados neutrofilicos também
presentes em articulagdes, pulmodes, olhos ¢
ossos (BOLOGNIA, 2015; FELDMEYER et
al.,2021).

A Sindrome de Sweet (SS) ou Dermatose
Neutrofilica Febril Aguda faz parte das DNs e
pode ser classificada como dérmica, devido a
localizacdo dos infiltrados difusos de neutrofi-
los em meio a derme. Dentre os desencadeantes
dessa dermatose, incluem-se infec¢des (princi-
palmente do trato gastrointestinal e vias aéreas
superiores), doencas malignas hematologicas,
como a Leucemia Micloide Aguda (LMA) ¢
sindrome mielodisplasica, além da doenca in-
flamatoria intestinal. Doengas autoimunes do
tecido conjuntivo, como Lupus Eritematoso
Sistémico e Artrite Reumatoide e carcinomas
(mama, célon e trato geniturindrio) também ja
foram evidenciados como agentes deflagrado-
res da doenca. Drogas também tem sido fre-
quentemente relatado como fator precipitante
da SS, tais como anti-inflamatdrios nao esteroi-
dais (AINEs), sulfametoxazol-trimetroprima,
azatioprina, fator estimulante de colonias de
granuldcitos e carbamazepina (FELDMEYER
etal., 2021).

O objetivo deste capitulo ¢ fornecer uma re-
visdo de literatura baseada em relatos de caso

que forneca além das manifestagdes clinicas, os
aspectos epidemiologicos, fatores precipitantes,
imunologia da doenca, método diagndstico e
possiveis formas de manejo da doenca.

METODO

Este estudo ¢ uma revisao de literatura rea-
lizada no periodo de abril e maio de 2025, por
meio de dados do PubMed (Publish Medical Li-
terature Analysis and Retrieval System Online).
A busca contemplou artigos publicados entre
janeiro de 2015 e abril de 2025, utilizando os
seguintes descritores: “Sweet syndrome” e
“dermatology”. Foram identificados 882 arti-
g0s, 0s quais foram posteriormente submetidos
aos critérios de selecao.

Os critérios de inclusdo foram: artigos no
idioma inglés e portugués; publicados no peri-
odo de janeiro de 2015 a abril de 2025 em que
abordavam as tematicas da SS; disponibilizados
gratuitamente na integra.

Os critérios de exclusao foram: artigos du-
plicados, disponibilizados na forma de resumo,
que abordavam indiretamente a SS ou nao abor-
davam a SS em humanos, estudos do tipo revi-
sdo e revisdo sistematica, além de ndo atende-
rem aos demais critérios de inclusao.

Apbs os critérios de selegcdo restaram 19 ar-
tigos que foram submetidos a leitura minuciosa
para a coleta de dados. Os resultados foram
apresentados em forma descritiva, divididos em
categorias tematicas abordando os aspectos epi-
demioldgicos, manifestacdes clinicas, fatores
desencadeantes, fisiopatologia e imunologia,
diagnostico e manejo.

RESULTADOS E DISCUSSAO
Epidemiologia

A Dermatose Neutrofilica Febril Aguda ou
SS, acomete ambos os sexos, com leve predo-
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minancia no sexo feminino. Com base nos rela-
tos de casos selecionados, 10 deles (52,6%)
descreveram SS em mulheres e em 9 (47,4%)
evidenciaram SS em homens. Dentre os 10 re-
latos em mulheres, apenas 1 estava associado a
gestacdo (BERGER et al., 2021).

Em relacao a faixa etaria, a idade minima
foi de 17 anos e a maxima de 77 anos. A idade
mediana de diagnostico de SS foi de 60 anos +
17,3 anos [IQ 41,5-64,5]. No grupo do sexo
masculino, a mediana de idade foi de 64 anos +
18,0 anos [1Q 60-70], sendo as idades minima ¢
maxima, respectivamente 17 e 77 anos. J& no
grupo sexo feminino, a mediana de idade foi de
47 anos + 14,8 anos [IQ 39,3-59,3] sendo as
idades minima e maxima, respectivamente 25 ¢

65 anos (Grafico 4.1). O grupo etario com

maior numero de casos foi o de 61 a 80 anos, o
qual concentrou sete relatos. Em seguida, ob-
servou-se uma quantidade relevante de casos na
faixa de 41 a 60 anos, com seis relatos identifi-
cados. Ja na faixa de 21 a 40 anos, foram en-
contrados trés casos. Por fim, a faixa etaria de 0
a 20 anos contou com dois casos. Assim, houve
registro de apenas um relato de caso em menor
de idade e nenhum caso foi registrado em paci-
entes com mais de 80 anos.

GRAFICO 4.1: Grafico box-plot com os da-
dos referente a idade em anos encontrados nos
relatos de casos selecionados. Comparagao en-
tre sexo feminino, sexo masculino ¢ a totalidade
dos casos (sexo feminino + sexo masculino).

Grifico 4.1 Comparag@o de idade entre os sexos feminino e masculino
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Manifestacao Clinica
A febre € o principal sintoma sistémico que

acomete os pacientes que desenvolvem SS
tendo sido relatada em todos os casos analisa-
dos do estudo e sendo apresentada como um
sintoma intermitente ao longo do periodo de 3

M Total

a 6 meses, surgindo em associagdo com as le-
sOes cutaneas ou precedendo o seu aparecimen-
to. Outro sinal observado durante o exame fisi-
co geral em alguns casos foi a esplenomegalia
macica (ABBAS et al., 2022).

As lesdes cutdneas sdo as mais comuns na
SS e se manifestam como lesdes papulonodula-
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res, com placas eritemato-violaceas, que se dis-
tribuem simetricamente pelos bragos, antebra-
¢os, pescoco, costas e face (ALMEIDA, et al.,
2025). Sdo placas bilateralmente simétricas
com bordas mal definidas, com a temperatura
mais elevada sobre a superficie das placas, sem-
do estas também muito sensiveis ao toque.
(MAIJID, et al., 2021). O local mais acometido
sdo os membros superiores (BHATTACHA-
RYA, et al., 2023) ¢ as lesdoes foram relatadas
como sendo mais dolorosas do que pruriginosas
(JOSHI, et al., 2023), ndao sendo responsivas a
antimicrobianos ¢ a antialérgicos (ABBAS, et
al.,2022). Embora a maioria dos estudos relate
manifestagdes cutaneas dolorosas, apenas um
caso registrou erupcdes cutaneas indolores e
sem prurido associado (ALKASSIS, et al.,
2021).

Apesar de ser uma forma cutanea menos co-
mum, foi relatado o aparecimento stbito de le-
soes bolhosas dolorosas e ndo pruriginosas,
principalmente na regido dorsal e palmar das
maos (JOSHI, et al., 2023). Sdo descritas como
bolhas com crostas, com conteudo liquido es-
branquig¢ado xantocrdmico, associado a multi-
plas placas eritematosas e crostosas (ABBAS,
etal., 2022).

Outra queixa frequentemente relatada ¢ ar-
tralgia sem artrite ¢ mialgia, associada ao qua-
dro de febre e de lesdes cutineas, (ESCOF-
FIER, et al., 2024 & BHATTACHARYA, et
al., 2023) principalmente envolvendo as articu-
lagdes das maos e dos pés. Edema ndo depres-
sivel em membros inferiores, bilateralmente,
também pode estar relacionado, com movimen-
tos de maos e pés levemente dolorosos (MA-
JID, et al., 2021).

Sintomas gastrointestinais também estavam
presentes em um dos casos, como diarreia
aquosa, dor abdominal no hipocondrio direito e
psoite. Apesar de serem pouco frequentes, sao

sintomas que podem ser manifestados na SS por
diversos dias seguidos (ESCOFFIER, et al.,
2024), assim como manifestacdes neurologicas,
como cefaleia, tontura e diplopia, que foi um
quadro relatado apos a administracao da vacina
mRNA-1273 de COVID-19 em paciente idoso,
que evoluiu com sintomas neuroldgicos e rash
cutdneo em regido de tronco. Apesar de inco-
mum, este caso ¢ importante pois mostra que os
sintomas cutaneos associados com os sistémi-
cos como febre e sinais neurologicos podem
surgir apos a administragdo de medicacdes € va-
cinas, desencadeando a SS (TORREALBA-
ACOSTA, et al., 2021).

Ainda em relagdo as manifestacdes pouco
documentadas, também foi relatado uma perda
repentina da audicdo bilateral, zumbidos e per-
da de visdo no olho direito em paciente que
também apresentava sintomas como febre, ar-
tralgia, placas eritematosas ¢ edema eritema-
toso na palpebra superior direita (YOU, ef al.,
2020). Além da manifestacao cutanea na palpe-
bra, a presenca de lesdo roseo-eritematosa na
abertura vaginal e de lesdo eritematosa progres-
siva e dolorosa da pele retroauricular e da auri-
cula de orelha esquerda também foram manifes-
tados em dois outros relatos (ESCANILLA, et
al., 2021 & BERGER, et al., 2021), demons-
trando que as lesOes cutaneas apesar de fre-
quentes em tronco e membros superiores, tam-
bém podem surgir em outros locais do corpo.

Fatores Desencadeantes
Embora a maioria dos casos de SS seja

classificada como idiopatica, inimeros fatores
desencadeantes tém sido descritos na literatura,
o que reforca o carater multifatorial e complexo
dessa condic¢do. Diversos processos capazes de
provocar desequilibrios no sistema imunold-
gico, como infecgdes, uso de determinados me-
dicamentos, doencas autoimunes, neoplasias
hematolodgicas, traumas e até vacinas, tém sido
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associados ao surgimento da sindrome. Esses

fatores compartilham a capacidade de alterar a
resposta inflamatdria, funcionando como po-
temciais gatilhos para o desenvolvimento do
quadro clinico.

Do ponto de vista fisiopatologico, a SS € ca-
racterizada por uma desregulacdo da resposta
imune inata, particularmente com ativacdo
excessiva de neutrofilos, que se acumulam de
forma desorganizada na derme ¢ em outros
tecidos. Essa resposta ¢ mediada por um au-
mento na producdo de citocinas pro-inflam-
atorias, como a interleucina 1 (IL-1), interleu-
cina 6 (IL-6) ¢ o fator de necrose tumoral alfa
(TNF-a), além de outros mediadores inflam-
atorios que participam do recrutamento e ati-
vacao dos neutrofilos. Como resultado, ocorre
um processo inflamatorio local intenso, com le-
sOes cutaneas tipicas, febre e, em alguns casos,
manifestagdes sistémicas.

Entre os agentes farmacologicos, Almeida-
Silva et al. relataram o uso de hidroxicloroquina
uma semana antes do inicio dos sintomas, suge-
rindo que a modulagdo imunoldgica provocada
por este agente pode precipitar a manifestagdo
clinica da SS. De modo similar, agentes anti-
neoplasicos tém sido associados a SS, como
evidenciado por Yang et al., Alkassis ef al. e
Dunn-Valadez et al., que descreveram o de-
senvolvimento da sindrome em pacientes com
leucemia mieloide aguda (LMA) submetidos a
tratamentos com inibidores da tirosina quinase
FLT3 (gilteritinibe ¢ midostaurin, respectiva-
mente) ¢ da enzima IDH1 mutante (ivoside-
nibe). Esses agentes potencialmente promovem
alteragdes na sinalizagdo celular e resposta imu-
ne. Joshi et al. identificaram a administragao de
filgrastim, um fator estimulador de colonias de
granuldcitos (G-CSF), como gatilho, eviden-
ciando a relacdo direta entre estimulo granulo-
citario e manifestacao clinica da SS. Outros me-
dicamentos, como o risanquizumabe (AHMED,

et al., 2022), também foram descritos, o que re-
forca a influéncia dos tratamentos imuno-
moduladores no desencadeamento da doenga.

Infecgdes sistémicas representam outro im-
portante grupo de fatores precipitantes. Escof-
fier et al. descreveram caso de SS desencadeada
por infeccdo disseminada por Yersinia entero-
colitica, acompanhada por quadro inflamatério
sist€émico intenso. Yan et al. relataram asso-
ciacdo com histoplasmose disseminada, en-
quanto Escanilla ef al. relacionaram o quadro a
sifilis secundaria. Esses eventos infecciosos
elevam a produgdo de citocinas inflamatorias,
que estimulam o recrutamento neutrofilico.

A imunizagdo também tem sido associada
ao surgimento da sindrome. D'Angelo ef al. &
Torrealba-Acosta et al. documentaram casos
apds a administracdo de vacinas contra CO-
VID-19 (Oxford-AstraZeneca e Moderna, res-
pectivamente), com manifestagdes clinicas ini-
ciadas entre dois e sete dias apds a vacinagao.
A resposta imune induzida pela vacina pode
desencadear a ativacao do sistema imune inato,
promovendo a infiltracdo neutrofilica caracte-
ristica da SS em individuos predispostos.

Até mesmo eventos traumaticos locais co-
mo lesdo cutanea por objeto metalico, descrito
por Muche et al., sugerem que o dano tecidual
pode funcionar como estimulo local para a sin-
drome. Ja, doengas inflamatérias cronicas e
hematologicas sao frequentemente associadas a
SS. Giannoni et al., relataram um caso du-rante
exacerbagao de colite ulcerativa, ressaltando o
papel da inflamagdo cronica intestinal na
génese da sindrome. Além disso, a leucemia
mieloide aguda tem ampla correlagdo com a SS,
conforme evidenciado por Berger et al., devido
a disfun¢@o imune e a liberacdo aumentada de
mediadores pro-inflamatoérios.

Por fim, como citado anteriormente, na ma-
ioria dos casos ndo se identifica uma causa,
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sendo classificados como idiopaticos, a exem-

plo dos casos descritos por Sikora et al., Abbas
et al., Bhattacharya et al., Agha-babaie ef al. e
You, provavelmente relacionados a predisposi-
coes genéticas ou fatores imunologicos ainda
ndo elucidados.

Fisiopatologia e Imunologia
A fisiopatologia da SS emerge como um

mosaico complexo de interagdes entre o siste-
ma imune inato ¢ estimulos externos, em que 0s
neutrofilos se destacam como protagonistas de
uma inflamacao exuberante ¢ estéril. A andlise
dos relatos de caso reforca a natureza reacional
da doenga, com infiltracdo dérmica maciga de
neutrofilos maduros e auséncia de vasculite co-
mo achado histopatologico recorrente.

Embora classicamente descrita como uma
dermatose idiopatica, os casos revisados de-
monstram que a SS frequentemente emerge
como manifestagdo cutdnea de alteragdes he-
matologicas ou como evento adverso farmaco-
lo6gico, indicando um estado de hiperreativi-
dade imunolégica adquirida. Esse padrao ¢ ob-
servado, por exemplo, nos artigos de Yang et
al., e Dunn-Valadez ef al., nos quais o uso de
inibidores de FLT3 (Gilteritinibe) e IDH1 (Ivo-
sidenibe), respectivamente, precipitou o quadro
clinico. Nestes casos, a ativagao desregulada de
vias intracelulares de sinalizagdo - como a via
FLT3 - parece exercer papel critico na diferen-
ciagdo anomala de células mieloides, favore-
cendo o recrutamento neutrofilico dérmico.

Além disso, os artigos Joshi et al., e Ahmed
et al., illustram o desencadeamento da sindrome
por Filgrastim, um fator estimulador de colo-
nias de granuldcitos (G-CSF), sustentando a hi-
pétese de que a hiperproliferacdo neutrofilica
induzida iatrogenicamente pode ser suficiente
para iniciar a cascata inflamatoria cutdnea em
individuos predispostos. Nesse contexto, a SS
passa a ser interpretada ndo apenas como uma

doencga autoinflamatoéria, mas como uma res-
posta dérmica final comum a multiplos insultos
imunobiolédgicos.

Houve relato demonstrado uma relagao en-
tre a SS e a vacinagdo com Covishield, em que
a paciente recebeu a primeira dose da vacina
Oxford-AstraZeneca COVID-19 vaccine-Co-
vishield e apresentou as manifestagdes cutaneas
caracteristicas depois de 7 dias (MAJID et al.,
2021). Quadro semelhante pode ser percebido
com a administra¢dao de vacina mRNA 1273 in-
duziu apds 1 dia a presenga de rash cutaneo
(TORREALBA-ACOSTA et al., 2021).

Ao mesmo tempo, fica claro nos artigos
Belger et al., ¢ Alkassis et al., a relagdo entre
SS e a LMA. Em ambos os casos, houve a pre-
senca de um extenso infiltrado de necutréfilos
intersticiais que sugeriu uma dermatose reativa,
porém no artigo Berger ef al., era improvavel
ter sido causada por drogas, enquanto no artigo
Alkassis et al., todos os critérios diagndsticos
indicaram a SS induzida por midostaurina (far-
maco do grupo dos inibidores de inibidores de
quinase utilizado para tratamento da leucemia
mieloide aguda).

Mesmo em cenarios infecciosos, como des-
crito no artigo Escoffier et al., com infec¢ao por
Yersinia enterocolitica ¢ no artigo Yan et al.,
paciente com histoplasmose, a lesao cutanea foi
mediada por um infiltrado neutrofilico intenso,
reforcando a ideia de que o neutréfilo, e nao o
agente etiologico, ¢ o verdadeiro condutor da
lesdo tecidual. A auséncia de depositos imunes
e a negatividade da imunofluorescéncia direta
em diversos casos reforcam a natureza estéril da
resposta inflamatoria, distanciando a SS de der-
matoses autoimunes classicas.

No artigo Escanilla et al., a presenga de Si-
filis secundaria associada a SS indicou possivel
gatilho para a SS, desencadeando a resposta in-
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flamatoria caracteristica dessa dermatose neu-
trofilica. Embora essa associagdo seja rara, des-
taca a importancia de considerar infecc¢des sis-
témicas como possiveis fatores iniciais no de-
senvolvimento da SS.

No artigo Giannoni et al., a imunofluores-
céncia direta do tecido perilesional congelado
ndo demonstrou depositos de IgA, IgG, IgM,
C3 ou fibrinogénio, mas o paciente apresenta
uma rara variante da SS associada a lesdes bo-
lhosas (uma variante clinica bastante incomum
da SS).

Enquanto no artigo You et al., pode-se per-
ceber a perda de audicao bilateral associada a
SS, constatada na audiometria tonal pura
(PTA). Juntamente com a perda de visdo no
olho direito. Demonstrando a importancia do
reconhecimento da doenga logo em seu estagio
inicial para evitar quadros mais graves.

O artigo Aghababaie ef al., traz a presenga
de vasculite leucocitocldstica nas margens das
lesdes, detectada na bidpsia, levanta um aspecto
raro: em alguns pacientes, a SS pode coexistir
com vasculite secundaria, sugerindo um estado
inflamatorio sistémico prolongado. Uma obser-
vacao especial desse caso ¢ a dor bilateral nas
articulacdes e claudicag¢do aguda, levantando a
possibilidade de envolvimento extra cutanco.
Isso sugere que o paciente pode estar experi-
mentando SS sistémica, caracterizada por ar-
trite e sintomas inflamatdrios multissistémicos.
Essa manifestacdo ¢ menos comum e reforga a
necessidade de avaliacdo abrangente de disfun-
¢oes hematologicas, autoimunes ou infecciosas
que possam ter desencadeado o quadro. Outro
ponto relevante ¢ o historico familiar de lin-
foma ndo Hodgkin e psoriase, duas condi¢des
associadas a disfungdes imunes. Embora nao
haja evidéncias diretas de associacdo genética
com a SS, esse dado pode ser relevante para a

compreensdo do perfil inflamatério do paci-
ente.

Diagnostico

O diagnostico da SS ¢ estabelecido com ba-
se em critérios diagnodsticos principais € me-
nores, em que os dois critérios principais devem
ser atendidos, além de dois dos quatro critérios
menores devem também ser preenchidos. Os
critérios principais incluem inicio abrupto de
lesdes cutaneas eritematosas dolorosas em pla-
cas ou nddulos e evidéncia histopatoldgica de
infiltracao neutrofilica na derme, sem vasculite
leucocitoclastica. Os critérios menores abran-
gem febre > 38°C; associa¢do com malignidade
subjacente, gravidez, infec¢ao respiratoria, gas-
trointestinal ou induzida por vacinagdo; acha-
dos laboratoriais com pelo menos 3 dos 4 alte-
PCR VHS
> 20 mm/hora, > 70% neutrofilos ou leucocitos

rados, sendo cles clevada,
elevados (> 8000) e o ultimo critério menor ¢é a
resposta ao tratamento com corticoides sistémi-
cos. (BERGER, et al., 2021).

A histopatologia da dermatose neutrofilica
febril aguda, obtida através da bidpsia da lesdo
cutanea, evidencia extenso infiltrado intersticial
de neutréfilos na derme superior, com ou sem
invasao da epiderme, além da possibilidade de
presenca de cosinodfilos e linfocitos (BERGER,
etal.,2021). Neste presente estudo, todos resul-
tados histopatologicos das lesdes da SS foram
compativeis com infiltrado de neutrofilos, vari-
ando em localizagao de epiderme, derme super-
ficial ou média e subcutaneo, sem sinais de vas-
culite.

Quanto aos achados laboratoriais, nota-se,
na analise dos artigos, a prevaléncia da neutro-
filia (geralmente acima de 70%) e do aumento
dos marcadores inflamatorios PCR e VHS, fre-
quentemente acima de 100mg/L e maior do que
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40mm/h, respectivamente. Nos casos de neutro-

filia, grande parte estava associada a leucoci-
tose, sendo que apenas um caso associado a
HIV em que havia neutrofilia sem leucocitose
(ALMEIDA-SILVA, et al., 2025). Quanto aos
achados laboratoriais da SS associada a malig-
nidades hematoldgicas, nos trés artigos analisa-
dos em que havia relagdo da doenga com Leu-
cemia Mieloide Aguda (DUNN-VALADEZ, et
al., 2022 & BERGER et al., 2021 & ALKAS-
SIS et al. 2021), havia pancitopenia nos exames
laboratoriais, enquanto um caso de SS associ-
ado a Leucemia Mieloide Cronica havia leuco-
citose neutrofilica (ABBAS, et al., 2022).

Ademais, apesar de ndo ser um parametro
para o diagnostico de SS, alguns artigos eviden-
ciaram a ocorréncia de anemia, plaquetopenia e
do aumento de transaminases hepaticas, sendo
essa Ultima associada a condigdes hepéticas
prévias (MUCHE et al., 2024; ESCOFFIER, et
al., 2024).

Devido aos critérios diagndsticos menores,
¢ de suma importancia investigar os anteceden-
tes pessoais de pacientes com suspeita de SS,
uma vez que a doenga possui associagdo com
uma variedade de doengas inflamatorias croni-
cas intestinais e reumatolégicas, além de malig-
nidades, reacdes medicamentosas ¢ vacinais ¢
infec¢des prévias (BERGER, et al., 2021). Em
relagdo a malignidade, foram observados trés
casos associados a Leucemia Mieloide Aguda
(DUNN-VALADEZ, et al., 2022; BERGER
DMS, et al., 2021; ALKASSIS, et al., 2021),
um caso de SS associada ao tratamento de Leu-
cemia Monocitica Aguda (YANG, et al, 2024)
e um caso relacionado a Leucemia Mieloide
Cronica (ABBAS, et al., 2022). Quanto a doen-
cas inflamatorias cronicas, foi relatado neste es-
tudo, pacientes com SS que possuiam diagnods-
tico prévio de Artrite reumatoide (JOSHI, et al.,
2023), Retocolite Ulcerativa Alta (TORREAL-

BA-ACOSTA, et al., 2021) e Psoriase de longa
data (AHMED, et al., 2022).

Os diagnosticos diferenciais da SS sdo fre-
quentemente explorados em artigos cientificos
devido a sua pluralidade de apresentacdes clini-
cas e de fatores desencadeantes. Alguns artigos
estudados evidenciaram a importancia de se
considerar outras afec¢des dermatoldgicas para
o diagnéstico diferencial, como por exemplo a
Hanseniase, a qual, apesar de compartilhar ma-
nifestacdes clinicas semelhantes a SS, ha dife-
rencas neuronais ¢ laboratoriais, tais como no
exame de BAAR, que ndo podem ser ignoradas
no diagnostico (BAO, et al., 2024). Além disso,
outras dermatoses neutrofilicas ou pustulares
devem ser consideradas, como a pustulose e pa-
pulose linfomatéide (AHMED, et al., 2022).

Ademais, deve-sc estar atento a exclusao de
formagdes dermatologicas semelhantes, apoi-
ando-se no estudo histolégico por meio da bi-
oOpsia e com o auxilio de outras ferramentas, tais
como exames de imagem, sorologia e hemo-
grama para descartar neoplasias e infecc¢des
fingicas virais e bacterianas, contribuindo para
com o diagnostico diferencial (ALMEIDA-
SILVA, et al., 2025)

Manejo
A corticoterapia sist€émica ¢ considerada

como padrao ouro para SS, composta principal-
mente por prednisona oral. Quando a sindrome
estd associada a doengas malignas ou induzidas
por drogas, deve ser feito o tratamento da do-
enca de base ou interrup¢ao no uso da medica-
¢do (ALMEIDA, et al., 2025).
Corticosteroides topicos e/ou intralesionais
podem ser eficazes, tanto como monoterapia
quanto como terapia adjuvante (MUCHE, et
al.,2024). A associagdo de prednisona intrave-
nosa e esteroides topicos possui eficacia na pra-
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tica clinica (YOU, et al., 2020). A metilpred-
nisolona também pode ser usada em casos mais
severos (YANG, et al., 2024). Um exemplo foi
o uso de metilprednisolona associada a propio-
nato de clobetasol, polyfax, parafina liquida e
branca macia para aplicagdo topica (ABBAS, et
al., 2022). Outras abordagens de manejo foram
o uso de creme topico de betametasona com 4,5
mg de dexametasona oral (DUNN-VALADEZ,
et al., 2022) e o uso de corticosteroides clobe-
tasol topicos tipo IV (Dermovate) e prednisona
oral (BERGER, et al., 2021).

Anakinra, ¢ um inibidor do receptor de IL-
1 (IL-1R), também utilizado para o tratamento
da SS. A dosagem de 100 mg subcutaneo foi
utilizada com a proposta de reduzir a dose de
corticosteroide oral em um paciente com trata-
mento imunossupressor (BELICARD, et al.,
2023). Também houve relato de sua utilizagao
em uma paciente com SS associada a uma mu-
tagdo especifica em células mieloides, com re-
solu¢do completa dos sintomas, permitindo a
suspensao gradual de todos os corticosteroides
sistémicos (BHATTACHARYA, et al., 2023).
Nesse ultimo caso, a paciente também foi tra-
tada com um antagonista de IL-1P, que blo-
queou o recrutamento dos neutréfilos mutantes
de PIK3RI1 para a pele, o que demonstrou um
uso bem-sucedido de terapia-alvo.

Outros tratamentos diferenciais ocorreram
em casos como: SS ap0s 1 semana de vacinagao
com Covishield, que deu seguimento com ad-
ministracdo de dexametasona injetavel, colchi-
cina oral 0,5 mg e corticosteroides tdpicos
(MAIJID, et al.,2021), e em um caso de rara va-
riante da SS associada a lesoes bolhosas, que foi
conduzido com administragao intravenosa dia-
ria de fosfato de betametasona sédica, 5,5 mg,
seguida de redugdo gradual da dose (GIAN-
NONI, et al., 2020).

E importante ressaltar que, se um foco de

infeccdo for identificado, a remog¢ao do esti-
mulo antigénico € importante para melhorar as
manifestagdes clinicas dessa condicdo inco-
mum (YAN, et al., 2020).

Encontram-se na literatura varios conceitos
sobre saude da mulher. H4 concepcdes mais
restritas que abordam apenas aspectos da biolo-
gia e anatomia do corpo feminino e outras mais
amplas que interagem com dimensdes dos di-
reitos humanos e questdes relacionadas a cida-
dania. Nas concepgdes mais restritas, o corpo
da mulher ¢ visto apenas na sua fungao repro-
dutiva e a maternidade torna-se seu principal
atributo. A saide da mulher limita-se a saude
materna ou a auséncia de enfermidade associ-
ada ao processo de reprodugao bioldgica. Nesse
caso estdo excluidos os direitos sexuais e as
questdes de género (COELHO, 2003).

Em 1994, na Conferéncia Internacional so-
bre Populacdo e Desenvolvimento, a satde re-
produtiva foi definida como “um estado de
completo bem-estar fisico, mental e social em
todas as matérias concernentes ao sistema re-
produtivo, suas fungdes e processos, € nao ape-
nas mera auséncia de doenga ou enfermidade.
A saude reprodutiva implica, por conseguinte,
que a pessoa possa ter uma vida sexual segura e
satisfatoria, tendo a capacidade de reproduzir e
a liberdade de decidir sobre quando e quantas
vezes deve fazé-lo” (CIPD, 1994).

CONCLUSAO

Conclui-se, portanto, que a SS ocorre com
mais frequéncia no sexo feminino (52,6%) e em
faixas etarias mais avancadas (61 a 80 anos),
mantendo se rara nos extremos de idade - nao
houve relatos nem em menores de 17 anos nem
em idoso acima de 80 anos.
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Além disso, manifesta-se por um perfil cli-

nico heterogéneo, abrangendo desde febre ar-
tralgia e esplenomegalia, até lesdes papulono-
dulares, geralmente dolorosas a palpa¢ado, asso-
ciadas a placas eritemato-violaceas distribuidas
de maneira simétrica nos membros e no tronco.

Os fatores desencadeantes da SS compreen-
dem uma gama heterogénea, que inclui agentes
farmacologicos, infecc¢des, vacinas, traumas lo-
cais ¢ doengas inflamatdrias e hematologicas. A
somatoria dos relatos indica que a SS se insere
em um espectro mais amplo de dermatoses neu-
trofilicas mediadas por imunidade inata desre-
gulada, nas quais estimulos diversos conver-
gem para uma via final comum: o recrutamento
massivo de neutréfilos na derme, em um ambi-
ente livre de infecgdo e autoanticorpos, mas
pleno de sinais de ativa¢ao inflamatoria.

O diagnostico de SS ¢ estabelecido com
base na combinagao de critérios clinicos, histo-
patologicos e laboratoriais, segundo critérios
padronizados que incluem dois critérios maio-
res e quatro critérios menores. Para confirma-
c¢do diagndstica, € necessario o cumprimento si-
multaneo dos dois critérios maiores e de, pelo

menos, dois critérios menores. Os critérios mai-
ores sdo: 1) inicio abrupto de lesdes cutaneas
dolorosas, como pépulas, placas ou noédulos eri-
tematosos; e 2) presen¢a de infiltrado dérmico
predominantemente neutrofilico, em exame
histopatologico. Os critérios menores compre-
endem: 1) febre superior a 38 °C; 2) associagdo
com condi¢des subjacentes, como infecgdes,
doengas inflamatorias, neoplasias ou gestacao;
3) resposta terapéutica aos corticosteroides sis-
témicos; ¢ 4) alteragdes laboratoriais indicati-
vas de inflamacao, incluindo elevagao de prote-
ina C reativa (PCR), velocidade de hemossedi-
mentacao (VHS), leucocitose e neutrofilia.

Do ponto de vista terapéutico, os corticos-
terodides constituem a primeira linha de trata-
mento. A escolha das terapias de segunda linha
deve ser individualizada, considerando-se os
antecedentes clinicos ¢ as comorbidades de
cada paciente. Ressalta-se, contudo, que a efi-
cacia do manejo depende, em grande parte, da
identificacdo e corre¢do da etiologia subjacente
ou do fator precipitante da doenca.
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