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Giant Cellulitis-like Sweet Syndrome:
Contribution of a New Case and Medical
Literature Review

Sr. Director,

Un varon de 53 afos con hipertension arterial, gota, obe-
sidad y antecedente de litotricia endoscopica ureteral;
consulté por unas lesiones cutaneas dolorosas localizadas
en la totalidad del muslo izquierdo, el flanco y el gliteo
ipsolaterales y la region lumbosacra. Referia presentar fie-
bre y sentir un malestar general. En los Ultimos 6 afos,
habia presentado episodios similares en la misma localiza-
cion de 3-7 dias de duracion. En los ultimos 2 afos, los brotes
recurrian cada 4-8 semanas. En ocasiones, habia sido tratado
con antibioterapia sistémica por sospecharse una celulitis
infecciosa, sin repercusion sobre el curso de la enfermedad.
Negaba presentar otra sintomatologia, sindrome constitu-
cional, ni antecedentes familiares relevantes o relacion con
la toma de farmacos. No cumplia otros criterios de fiebre
mediterranea familiar.

En la exploracion, se observaba una gran placa eritema-
tosa y empastada, bien delimitada, caliente y dolorosa que
abarcaba los territorios descritos (fig. 1A y B). Una analitica
reveld la presencia de leucocitosis (11,98 x 10°/1), neutro-
filia (9,6 x 10°/1; 80%) y una elevacion de la proteina C
reactiva (196 mg/l). Otras analiticas en periodos de remision
no mostraron elevacion en los reactantes de fase aguda. El
resto de pruebas (marcadores tumorales, autoinmunidad o
serologias) no revelaron hallazgos de interés.

El estudio histologico de una biopsia realizada en la zona
afectada (fig. 1C-E) reveld una piel con un edema papilar dis-
creto y una inflamacion linfocitaria perivascular superficial
y perianexial, con la presencia de neutrofilos. No se observo
vasculitis ni leucocitoclasia. Aunque la histologia fue ati-
pica, la correlacion clinico-patoldgica sugirio el diagndstico
de sindrome de Sweet tipo celulitis gigante (SSCG).

El tratamiento inicial con corticoides orales y colchicina
fue ineficaz. Se administré entonces dapsona a dosis de
50mg diarios con lo que se obtuvo un excelente control
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de los brotes. Tras un espaciamiento gradual de las dosis
durante 9 meses, el tratamiento fue suspendido finalmente.
Hasta la actualidad, no han aparecido nuevos brotes y no
presenta ninguna comorbilidad asociada. Una litotricia
endoscopica ureteral (lateralidad concordante con las
lesiones) realizada 1-2 meses previos al inicio del cuadro,
podria haber actuado como desencadenante.

En la actualidad se han descrito multiples variantes clini-
cas e histologicas del sindrome de Sweet (SS). Surovy et al.
describieron en 2013 una rara variante de SS que denomi-
naron «SSCG»". En nuestra revision (Pubmed/otras fuentes)
encontramos 9 articulos y un pdster, representando un sub-
tipo de SS excepcional (tabla 1)'° Los articulos recogen 9
mujeres y 4 hombres (N = 13) con edades comprendidas entre
los 36 y los 90 anos (mediana 62). Entre los antecedentes
relevantes destacan neoplasias y obesidad. Como posibles
desencadenantes se han descrito las neoplasias hematoldgi-
cas y de drgano solido, un traumatismo o una intervencion
e infeccién bacteriana.

La enfermedad se caracteriza por brotes (de dias-
semanas de duracion) caracterizados por la aparicion de
grandes placas eritemato-edematosas, confluentes y bien
delimitadas, asociadas a fiebre y malestar general. Las lesio-
nes pueden asociar calor, dolor y prurito. Pueden iniciar
en una region delimitada y luego extenderse localmente
o bien afectar a mdltiples territorios. Inicialmente, puede
simular una celulitis bacteriana, por lo que en ocasiones
los pacientes son tratados mediante ingreso, antibioterapia
o tratamiento quirdrgico. Las localizaciones predominante-
mente afectadas son las extremidades inferiores, los gluteos
y el tronco. Respecto al tiempo de duracion y el ritmo de los
brotes, parecen identificarse 2 formas de presentacion de la
enfermedad. Una de ellas muestra un patron recurrente (7),
con multiples episodios durante un periodo de meses-afos
de duracion. La segunda forma tiene un patrén episodico
(6), con 1 o 2 episodios autolimitados en un periodo de
semanas-meses de duracion.

Analiticamente, durante los brotes aparecen leucocito-
sis, neutrofilia o elevacion de los reactantes de fase aguda.
Las caracteristicas histoldgicas se resumen en la tabla 2.

El diagnostico de SSCG es de exclusion y el diagndstico
diferencial deberia incluir las siguientes entidades: celulitis
bacteriana, celulitis eosinofilica, tromboflebitis, sindromes
autoinflamatorios o subtipos atipicos de SS (SS tipo fas-
citis necrosante’?). La presentacion en grandes placas de
caracteristicas atipicas, con una distribucion asimétrica y
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SSCG
caracte-
risticas
epide-
miologi-
cas,
clinicas y
analiti-
cas

Caso 1
(Surovy
et al.,
2013)

Caso 2
(Surovy
et al.,
2013)

Caso 3
(Surovy
et al.,
2013)

Sexo/edad Antece-
dentes
relevan-
tes

Hombre/62 Obesidad

Mujer/48 Obesidad

Mujer/68 Obesidad

Posible
desencade-
nante

Mieloma
Multiple
sincronico

No
identificable

Cancer de
mama
sincronico

Lesiones
cutaneas

Gran placa
eritematosa
caliente y bien
delimitada
asociada a
otras placas
eritematosas
tenues
Placas
eritematosas
infiltradas,
dolorosas y
calientes.
Algunas de
aspecto
ampolloso-
purpurico
Grandes placas
eritematosas
bien
delimitadas.
Algunas de
aspecto
ampolloso-
purpurico

Locali-
zacion

Pierna
izquierda,
gllteos,
muslos y
tronco

Pierna y
rodilla
dere-
chas,
brazo
izquierdo,
nalgas y
tronco

Region
suprapu-
bica,
muslo,
piernay
pie
derechos

Fiebre,
malestar,
otros

Si

Si

Si

Leucocitos/ Duracion
neutrofilos y de la
porcen- enferme-
taje/PCR dad
(unidades

segun las

expresadas en

cada articulo)

Leucocitos: 2 anos
10
600/ pl/PCR:

279 mg/l

Leucocitos: 8 anos
24.000/ wl/PCR:

429 mg/l

Leucocitos: 3 meses
11.300/wl/PCR:

235 mg/l

Tabla conceptual que resume las caracteristicas epidemiologicas, clinicas y analiticas de los casos de SSCG descritos en la literatura actual

Episodico/ Duracion
recurrente del brote

Recurrente 3
8 semanas
brotes)

Recurrente No espe-
(multi- cifica
ples)

Recurrente No espe-
3 cifica
brotes)

Tratamiento

Prednisona

Prednisona

Prednisona y
cirugia del
tumor
(mama)

Desbri-
damiento
quirdrgico

No

No

No
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(continuacion)

SSCG Sexo/edad Antece-

caracte- dentes

risticas relevan-

epide- tes

miologi-

cas,

clinicas y

analiti-

cas

Caso 4 Mujer/60  No rele-

(Koketsu s vantes

et al.,

2014)

Caso 5 Mujer/54

(Kaminska de

et al., Sjogren,

2014) obesidad
morbida,
CBP con
tras-
plante
hepatico

Caso 6 Mujer/72  Cancer

(So gastrico

et al.,

2015)

Posible
desencade-
nante

No
identificable

Enfermedad Bacteriemia

por Escheri-
chia coli (1
mes previo)

Sindrome
mielodispla-
sico no
clasificable
sincronico

Lesiones
cutaneas

Maculas
eritematosas y
placas
eritemato-
edematosas
induradas y
dolorosas
Papulas y
placas
eritemato-
edematosas,
induradas y
confluentes.
Progresion con
tendencia a la
generalizacion
Placa
eritematosa
grande, bien
delimitada y
caliente,
precedidas por
fiebres
recurrentes y
dolor en pie
ipsolateral

Locali-
zacion

Muslo y
flanco
derechos

Gliteos,
extremi-
dades,
tronco,
cabezay
cuello

Muslo y
flanco
izquier-
dos

Fiebre,
malestar,
otros

Si

Si

Si

Leucocitos/
neutrofilos y
porcen-
taje/PCR dad
(unidades

segun las
expresadas en

cada articulo)

de la

Leucocitos:
10.300/ wl/
neutrofilos:
8755/l

Leucocitos:
4,1 K/pl/
porcentaje
neutrofilos:
77%

cifica

Leucocitos:
73,5
céulas/pl
/porcentaje
neutrofilos:
66%

Duracion

enferme-

3 anos

No espe-

2 anos

Episodico/ Duracion
recurrente del brote

Recurrente No espe-

(malti- cifica
ples)
Episodico 2 dias

(1)

Recurrente 2

(maulti- semanas
ples

brotes)

Tratamiento

Dapsona +
colchicina +
prednisona

Prednisona

Propionato
de
clobetasol
crema

Desbri-
damiento
quirdrgico

No

No

No
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SSCG
caracte-
risticas
epide-
miologi-
cas,
clinicas y
analiti-
cas

Caso 7
(Buendia
et al.,
2019)

Caso 8
(Oku-
yama
et al.)

Caso 9
(Mitaka
et al.)

(continuacién)

Sexo/edad Antece-
dentes
relevan-

tes

Mujer/62

Mujer/56

Mujer/90

Obesidad

Cancer
gastrico

Cancer
de mama

Posible
desencade-
nante

No
identificable

Traumatismo
miembro
inferior o
leucemia
mieloide
aguda
sincronica

No
identificable

Lesiones
cutaneas

Placa
eritematosa
grande,
caliente e
indurada;
seguida de
brotes con
tendencia a la
generalizacion
Placas
eritematosas
tipo celulitis
con dolor y
edema. Inicio
unilateral con
progresion
bilateral
Placas
eritematosas,
calientes, bien
delimitadas y
pruriginosas

Locali-
zacion

Gliteos,
tronco y
extremi-
dades
superio-
res

Piernas

Mama 'y
axila
(area
posqui-
rar-
gica/RT),
flanco y
extremi-
dad
inferior
derechos

Fiebre,
malestar,
otros

Si

Si

Si

Leucocitos/
neutrofilos y
porcen-
taje/PCR
(unidades
segun las
expresadas en
cada articulo)

Leucocitos:
10.900/mm?3
/neutrofilos:
10.000/mm?3
/ PCR: 306,8
mg/l

Leucocitos:
10-

15 x 103/ ul/
PCR 20 mg/dl

Leucocitos:
29.100/ pl/
porcentaje
neutrofi-
los:78%

Duracion
de la
enferme-
dad

No espe-
cifica

Al menos
2 meses

2
semanas

Episodico/ Duracion  Tratamiento

recurrente del brote

Recurrente 10 dias Prednisona,
(Al colchicina-
menos 3 > dapsona
brotes)

Episodico No espe-  Prednisona
(2) cifica

Episodico 2 Prednisona
(1) semanas

Desbri-
damiento
quirdrgico

No

Si

No
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(continuacion)

SSCG Sexo/edad Antece-

caracte- dentes

risticas relevan-

epide- tes

miologi-

cas,

clinicas y

analiti-

cas

Caso 10 Varon/52  No rele-

(Zhao vantes

et al.),

2022

Caso 11 Varon/53  Obesidad

(Diez-

Madueno

et al.,

2023)

Caso 12 Varon/36  Obesidad,

(Hingt- leucemia

gen mieloide

et al., cronica,

2023) insufi-
ciencia
cardiaca

Caso 13 Mujer/69  Cancer

(Kyung de cuello

Nam de utero,

et al., radiote-

2023) rapia
adyu-

vante

Posible
desencade-
nante

Biopsia
médula o6sea
en esternon
(posquirur-
gico) o
sindrome
mielodispla-
sico
sincronico

Litotricia
endoscopica
ureteral
(posquirur-
gico)

No
identificable

Safenectomia
(posquirdr-
gico)

Lesiones
cutaneas

Eritema
entorno al
punto de
puncion
asociado a
edema, calor,
dolory
formacion de
ampollas.
Extension
progresiva local
Gran placa
eritemato-
edematosa
bien delimitada
asociada a
calor y dolor

Grandes placas
eritematosas y
dolorosas.
Progresion local

Placas
eritematosas y
edematosas;
sensibles pero
poco dolorosas.
Seudovesiculas
asociadas

Locali-
zacion

Toérax
anterior
(punto
de trau-
matismo)

Muslo,
gllteo,
flanco
izquier-
dos y
region
lumbo-
sacra
Axila'y
flanco
dere-
chos.
Algunas
disconti-
nuas en
torax
Muslo
derecho
(area
posqui-
rurgica)

Fiebre,
malestar,
otros

Si

Si

Si

Si

Leucocitos/
neutrofilos y
porcen-
taje/PCR dad
(unidades

segun las
expresadas en

cada articulo)

de la

Leucocitos
1,82 x10%/1/
neutrofilos:
1,07 x 10°/1/
PCR: 351 U/l

Leucocitos: 6 anos
11,98 x 10°/1/
neutrofilia:
9,6 x 10°/1/
porcentaje
neutrofilos:
80%/PCR: 198
mg/l

Serie blanca:
172.000/por
ml/
porcentaje
neutrofilos:
64%/porcen-
taje en
banda: 34%)
Porcentaje 2
neutrofilos:
88,8%/ PCR:
9,14 mg/dl

Duracion

enferme-

1 semana

1 semana

semanas

Episodico/ Duracion
recurrente del brote

Episodico 1 semana

(1)

Recurrente 1 semana

(multi-

ples

brotes)

Episodico 1 semana
(1)

Episodico 2

(1) semanas

Tratamiento

Prednisona

Prednisona,
colchicina- >
dapsona

Prednisona

Prednisona

Desbri-
damiento
quirdrgico

No

No

Si

No

0601-€801 (+207) G1| Ssedyelsol|yls-ouLaq SYLIV



8801

Tabla que resume las caracteristicas histologicas de los casos de SSCG descritos en la literatura actual

Sindrome de Sweet tipo
celulitis gigante

Caso 1 (Surovy et al., 2013)
Caso 2 (Surovy et al., 2013)
Caso 3 (Surovy et al., 2013)
Caso 4 (Koketsu et al., 2014)

Caso 5 (Kaminska et al., 2014)

Caso 6 (So et al., 2015)

Caso 7 (Buendia et al., 2019)

Caso 8 (Okuyama et al., 2019)

Caso 9 (Mitaka et al., 2020)
Caso 10 (Zhao et al., 2022)

Caso 11 (Diez-Madueno et al.,
2023)
Caso 12 (Hingtgen et al.)

Caso 13 (Kyung Nam et al.,
2023)

Estudio histopatologico

Edema en dermis papilar con un infiltrado inflamatorio de la dermis superior
compuesto principalmente por neutrofilos maduros. No vasculitis

Edema de la dermis papilar con un denso infiltrado inflamatorio de la dermis
superior constituido por neutrofilos maduros. No vasculitis

Edema prominente de la dermis papilar con un denso infiltrado inflamatorio de
neutrofilos maduros en la dermis papilar. No vasculitis

Edema dermis papilar. Infiltrado inflamatorio superficial y dérmico medio
perivascular e intersticial por linfocitos y numerosos neutrofilos. No vasculitis
Edema dérmico papilar prominente con un infiltrado inflamatorio mixto
compuesto por abundantes neutrofilos entremezclados con linfocitos,
histiocitos y eosindfilos

Edema dérmico superficial con un infiltrado inflamatorio perivascular e
intersticial de células predominantemente histiocitoides y granulociticas
inmaduras; acompanadas por neutrofilos, eosindfilos y linfocitos. La tincion
con CD68 y con mieloperoxidasa realzaron la mayoria de las células
intersticiales (histiocitoide)

Infiltrado de predominio polimorfonuclear en dermis, con acentuacion
perivascular y escaso edema de papilas dérmicas. No vasculitis

Infiltracion de neutrofilos en la dermis y el tejido adiposo y

edema dérmico superficial. No vasculitis

Infiltracion de neutrofilos en la
dermis y el tejido adiposo, edema
dérmico superficial, epidermis
intacta y ausencia de vasculitis o
cambios necroticos masivos
Infiltrado dérmico denso de neutrofilos. No vasculitis

Edema en dermis papilar e infiltrado inflamatorio denso en dermis compuesto

por células mononucleares mieloperoxidasa +y CD163- con nucleos vesiculares

retorcidos y escaso citoplasma eosinofilico. No vasculitis (histiocitoide)

Infiltrado linfocitario perivascular superficial y perianexial con presencia de

neutrofilos. Leve edema en dermis papilar. Epidermis conservada. No vasculitis

Edema dérmico con un infiltrado neutrofilico perivascular e intersticial

superficial y profundo que se extendia al tejido subcutaneo

Edema dérmico superior prominente e infiltrados difusos de neutrofilos con

células mononucleares histiocitoides. No vasculitis

VIINJT12-0DI14)LN3ID VI¥VD
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A

Figura 1

A: Imagen clinica. Vision lateral izquierda. Gran placa eritematosa que ocupa la totalidad del muslo izquierdo y flanco

ipsilateral. Placa bien delimitada, tumefacta y caliente. B: Imagen clinica. Vision posterior. Placa eritemato-edematosa. Afectacion
de muslo, gliteo y flanco izquierdos; confluyendo hacia la region lumbosacra. C: Imagen histoldgica. Panoramica. Piel con inflamacion
linfocitaria perivascular superficial con presencia de neutrofilos. Discreto edema dermis papilar y respeto epidérmico. No se observan
imagenes de paniculitis ni vasculitis. No se aprecian eosinofilos. Imagen original 4 X. Tincion de hematoxilina-eosina. D: Imagen
histologica. Detalle del infiltrado inflamatorio. Dermis papilar con infiltrado linfocitario perivascular. Presencia de neutrofilos.
Imagen original 20 X. Tincion de hematoxilina-eosina. E: Imagen histologica. Detalle del infiltrado perianexial. Infiltrado inflamatorio
perianexial compuesto por linfocitos y neutrofilos. Imagen original 20 X. Tincion de hematoxilina-eosina.

afectando a mdltiples territorios, con cultivos negativos y la
ausencia de respuesta a los antibioticos; ayudarian a distin-
guirla de una celulitis bacteriana.

El tratamiento es similar al del SS clasico respondiendo
frecuentemente a corticoides. En los casos no respondedo-
res, la dapsona se plantea como un farmaco eficaz.

La «dermatosis neutrofilica localizada y desencadenada
por lesion tisular» (DNLT) es un término «paraguas» reciente-
mente descrito para aunar casos de SS desencadenados por
traumatismo, cirugia, linfedema o insuficiencia venosa cro-
nica (primarias o secundarias)''. En nuestra opinién, tanto
el SSCG como la DNLT, comparten rasgos que sugieren que
podrian ser formas de presentacion de un mismo sindrome
autoinflamatorio. En ambas entidades encontramos lesiones
cutaneas, fiebre y malestar general que cursan en brotes
episodicos o recurrentes y que pueden afectar a un territo-
rio o bien generalizarse. De forma diferencial, en la DNLT
las lesiones se limitan predominantemente al tejido o terri-
torio afectado (habitualmente extremidad inferior o region
posquirdrgica), siendo menos frecuente una manifestacion
multiterritorio. El SSCG es, por tanto, un concepto aln en
definicion. Nuevas publicaciones son necesarias para definir
adecuadamente esta entidad.

El conocimiento del SSCG ayuda a una sospecha pre-
coz de la enfermedad, distinguiéndola de una celulitis
bacteriana, evitando por tanto multiples ingresos, anti-
bioterapia de uso prolongado e intervenciones quirtrgicas
innecesarias.

Conflicto de intereses
Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.
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