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Sindrome de Sweet con compromiso cardiaco

El sindrome de Sweet, conocido también como derma-
tosis neutrofilica febril aguda, es una enfermedad rara
de la piel que se caracteriza por la aparicién repentina
de papulas, placas o nédulos eritematosos y dolorosos,
principalmente en los brazos, el cuello, la cara y la es-
palda, acompanados de fiebre, leucocitosis, neutrofilia
e infiltrado difuso de neutroéfilos. (1)

La patogenia no esta claramente establecida y se
describe como multifactorial. (2)

Existen tres formas de presentacion, que consisten
en la idiopética o clasica, la asociada con enfermedades
oncolégicas o hematooncoldgicas como el sindrome pa-
raneopléasico y la inducida por la utilizacién de drogas
(especialmente asociada con el factor de estimulacién
de colonias de granulocitos). (1)

El compromiso sistémico es extremadamente raro.
En laliteratura médica existen muy pocos casos en los
que se describa este sindrome con compromiso cardio-
vascular. (1, 3, 4)

Presentamos el caso clinico de un paciente con
sindrome de Sweet confirmado, con grave compromiso
pericardico y descompensacion hemodinamica.

Se trata de un paciente de 42 anos, sin anteceden-
tes cardiovasculares de relevancia y con diagnéstico
de sindrome de Sweet confirmado hace un ano con
biopsia de piel. Durante el seguimiento se descubri6 el
sindrome mioelodisplasico en fase leucémica, tratado
con azacitidina y en lista de espera para un trasplante
alogénico de médula ésea.

La estancia de nuestro paciente en el hospital fue
prolongada debido a neutropenia febril con posible
orquiepididimitis, por lo cual finalizé la terapia con an-
tibiéticos sin identificacién de gérmenes en los cultivos.

Durante su hospitalizacion presenté fiebre y nuevas
lesiones cutaneas compatibles con la reactivacion del
sindrome de Sweet. Esto se asocié con el aumento de
neutrofilos debido al factor de estimulacién de colonias
de granulocitos que habia presentado unos dias antes.

En forma concomitante present6 dolor toracico
de tipo pericarditico, acompanado de falta de aire en
clase funcional IV, con parametros clinicos de shock.
Los analisis de laboratorio determinaron pancitope-
nia, funcién renal normal y marcadores cardiacos
normales, incluyendo troponina ultrasensible. Los
valores de NT-proBNP fueron de 14.000 pg/ml. La
radiografia de térax mostré una nueva cardiomegalia
sin redistribucion de flujo (Figura 1). El electrocar-
diograma revel6 taquicardia sinusal, bajo voltaje en
las derivaciones periféricas y elevacion difusa del
segmento ST de 1 mm (Figura 2).

El ecocardiograma transtoracico mostré una grave
disfuncién sistélica del ventriculo izquierdo que incluia
los segmentos apicales, que no se detectaba en el altimo
ecocardiograma realizado 14 dias antes, sin valvulopa-
tias significativas ni derrame pericardico.

Se introdujo un catéter de Swan-Ganz que eviden-
ci6 un patrén mixto cardiogénico y distributivo. Se

comenzé con ventilacion no invasiva y diuréticos por
via intravenosa, con buena respuesta y sin necesidad
de recurrir a inotrépicos.

Frente a un diagnéstico presuntivo de compromiso
miopericardico de sindrome de Sweet, se administré hi-
drocortisona en dosis de 1 mg/kg/dia. A las 48 horas, los
parametros clinicos, los valores de monitorizacién in-
vasiva y la funcién ventricular se habian normalizado.

Se realiz6 una biopsia miocardica que revel6 el tipico
edema intersticial e infiltrado perivascular de neutréfi-
los que confirman el diagnéstico de sindrome de Sweet.

El sindrome de Sweet se caracteriza por la aparicion
repentina de fiebre, neutrofilia y lesiones cutdneas
relacionadas con infiltrado neutrofilico. El1 compro-
miso sistémico no es frecuente. (5) Cohen y colabo-
radores describieron manifestaciones extracutaneas
en el sindrome de Sweet asociadas con enfermedades
hematoldgicas, especialmente la leucemia aguda y el
sindrome mielodisplésico. (2) El compromiso éseo,
pulmonar, hematolégico o del sistema nervioso central

Fig. 1. Radiografia de térax. A. Radiografia de térax normal 48
horas antes de la descompensacion. B. Fase aguda con sintomas
de shock y una nueva cardiomegalia subita.
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Fig. 2. Electrocardiograma: A. Fase aguda: Taquicardia sinusal,
bajo voltaje en las derivaciones periféricas y elevacion difusa del
segmento ST de 1 mm. B. Fase de recuperacién: Normalizacion del
voltaje y del segmento ST tras 48 horas de la administracion de
corticoides en dosis altas.

se describen ampliamente en la literatura, (2) mientras
que se hace escasa mencion a la manifestacion cardiaca.

Este sindrome se presenta como una patologia
multifactorial y genera un estado de inflamacion sis-
témica que simula un shock séptico, con evidencia de
liberacién de citocinas. (3) Nuestro paciente recibia
tratamiento completo con antibidticos, sin identifica-
cién de gérmenes en cultivos y con grave deterioro de
la funcién ventricular sistélica asociada con parametros
de inflamacién en la monitorizaciéon invasiva. Esto
coincide con el incremento de neutrdfilos secundario
a la administracién del factor estimulante de colonias
de granulocitos. Pocas presentaciones en la literatura
médica describen el sindrome de Sweet inducido por
farmacos en pacientes tratados con esta medicacion.

Los hallazgos anatomopatolégicos en la biopsia
miocardica coincidieron con el infiltrado intersticial y
perivascular neutrofilico, compatible con el diagndstico
de sindrome de Sweet (Figura 3). (4)

La administracion de corticoides sistémicos en dosis
altas es el tratamiento de referencia para el sindrome
de Sweet; en este caso en particular, este tratamien-
to, junto con los diuréticos por via intravenosa y la
ventilacion no invasiva, fue suficiente para lograr la

Fig. 3. Hallazgos anatomopatologicos: Infiltrado intersticial y pe-
rivascular neutrofilico con edema intersticial. A. Tincién tricromica
de Masson. B, Cy D. Tincién con hematoxilina y eosina.

recuperaciéon hemodinamica y la estabilizacion de la
funcién sistolica ventricular. (2-4)

Tal como se demuestra en la presentacién de nues-
tro paciente, el diagnéstico precoz de este sindrome
y la terapia inmediata con corticoides en dosis altas
junto con el tratamiento para la insuficiencia cardiaca
constituyen el pilar fundamental para la total recupe-
racion del paciente.

Se necesitan datos de un niimero mayor de pacien-
tes con este sindrome y compromiso cardiovascular
para poder evaluar en forma adecuada el efecto de la
administracién temprana de corticoides en la reduccion
de la mortalidad y la recuperacion total de la funcién
sistdlica ventricular.
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Linfoma cardiaco primario

El linfoma cardiaco primario (LCP) es un linfoma no
Hodgkin que afecta inicamente al corazén. Es extre-
madamente raro y cada vez mas se diagnostica premor-
tem. Presentamos el caso de una paciente de 87 anos
que fue derivada con disnea y edema periférico de dos
meses de evolucién. El ecocardiograma transtoracico
(ETT) y la tomografia computarizada (TC) de térax
revelaron una masa de 8 cm en la auricula derecha
(AD). Se extirp6 el tumor, con resultados posoperatorios
favorables e inmediatos para la paciente.

La paciente, con antecedentes de empeoramiento
de falta de aire e hinchazoén de las piernas de dos me-
ses de evolucion, fue derivada a un hospital local con
imagenes diagnésticas que indicaban una masa en la
AD. El examen clinico, con excepcion del edema perifé-
rico, no revel6 nada significativo. El analisis de sangre
mostré una tasa de filtrado glomerular de 35 ml/min.
El1 ETT revel6 una masa tumoral grande en la AD sin
apariencia de trombo ni extensién hacia la vena cava
inferior. La TC confirmé que se trataba de un tumor
de 8 cm con una amplia protuberancia que se extendia
desde el techo de la AD hasta el tabique interauricular
(TIA) (Figura 1). No se encontr6 ninguna otra patologia
intratoracica o abdominal.

Fig. 1. Imagen que confirma la presencia de la masa tumoral car-
diaca (véase explicacion en el texto).

A pesar de la edad de la paciente, se justificaba la
extirpacion quirtrgica de la masa tumoral debido a su
naturaleza obstructiva y a los sintomas que causaba.

Durante la cirugia, el tumor no parecia ser un mixo-
ma. No fue posible extirparlo en su totalidad debido
a que invadia la pared de la AD. El TIA fue extirpado
y cerrado con un parche CorMatrix. Durante las pri-
meras horas del posoperatorio, la paciente desarroll6
fibrilacién ventricular sibita y paro cardiaco, lo que
requirié una nueva esternotomia de urgencia. No se
evidenci6 taponamiento ni sangrado, y el corazén re-
cobro el ritmo sinusal tras el masaje cardiaco interno
y una unica desfibrilaciéon interna.

No se hall6 la causa de este evento. La paciente se
recuper6 satisfactoriamente; solo presenté una lesion
renal aguda, aunque con buen nivel de diuresis. A los
13 dias de la operacién fue trasladada al hospital local
para que el equipo de oncologia decidiera el tratamien-
to a seguir. Los resultados histolégicos revelaron un
linfoma difuso de células B.

Los LCP son muy poco frecuentes. La tasa de inci-
dencia es inferior al 1,5% de todos los tumores cardiacos
primarios. Las presentaciones clinicas mas frecuentes
son la insuficiencia cardiaca, el derrame pericardico y
el bloqueo auriculoventricular. El tipo histolégico en
pacientes inmunocompetentes es el linfoma B difuso
de célula grande en mas del 80% de los casos. En
los pacientes inmunocomprometidos existe una alta
probabilidad de que presenten tipos de células mucho
mas agresivas.

En general, el pronéstico es malo, aunque los
pacientes son muy sensibles a la quimioterapia. La
sobrevida media es de 12 meses. Suele localizarse en
la pared de la auricula o del ventriculo derecho (92%
de los casos), seguido por la auricula y el ventriculo
izquierdos.

El diagnoéstico se realiza mediante ETT, resonan-
cia magnética y TC de térax, abdomen y pelvis. La
tomografia es particularmente util para excluir otros
sitios de la enfermedad. Los principales diagnésticos
diferenciales son el mixoma, otros tumores cardiacos
o la formacién de trombos.

La cirugia esta indicada en caso de tumor intracar-
diaco, aunque por lo general la reseccién es incompleta
debido a la caracteristica invasiva del LCP.

Una vez confirmado el diagnéstico por histopatolo-
gia, la quimioterapia es la mejor opcion terapéutica. Se
han informado casos de perforacién de la pared de la
AD causada por el sindrome de lisis tumoral después
de la quimioterapia.

Los LCP son muy raros, pero ahora se diagnosti-
can premortem con mas frecuencia. La ausencia de
enfermedades extracardiacas conlleva una mejora
moderada en la tasa de supervivencia, pero en general
el pronéstico es muy malo.
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Plasmocitoma cardiaco secundario

Los tumores cardiacos malignos son poco frecuentes
y, entre estos, el plasmocitoma cardiaco es extrema-
damente raro.

Es por ello que presentamos un caso ejemplar de
una paciente de 68 afnos, con diagnéstico de mieloma
multiple (MM) en tratamiento quimioterdpico, que
ingresa en la guardia por episodios de disnea de 3 meses
de evolucién y sintomatologia sugestiva de afeccion
cardiaca. Como antecedente presentaba un examen
PET-CT con evidencia de multiples masas intracar-
diacas hipermetabdlicas localizadas mayormente en
cavidades derechas, compatibles con proceso oncolégico
activo. Para una mejor descripcién anatémica y estudio
de la injerencia de estas masas en la motilidad cardiaca
es que el equipo tratante le solicita una resonancia
magnética cardiaca (RMC).

Asimismo, es objetivo de esta presentacion realizar
una breve actualizacién de este tipo de patologia cardiaca
tan infrecuente y resaltar la utilidad de los métodos por
imégenes, sobre todo PET-CT y RMC, que han mostrado
su valor para un diagnostico y seguimiento adecuados.

La paciente consulta por episodios de disnea de 3
meses de evolucion. Como antecedente presentaba un
estudio PET-CT de control con multiples lesiones hiper-
metabdlicas localizadas mayormente a nivel cardiaco,
afectando ademas la suprarrenal derecha, la cavidad
pelviana derecha y la pared abdominal (sin evidencia
de lesiones hipermetabdlicas 6seas) compatibles con
proceso oncolégico activo (Figura 1). Ante este cuadro
se sugirié la RMC para lograr una mejor discriminacion
anatémica y el estudio de la afecciéon de la dindmica
cardiaca por parte de estas masas.

Para la realizacion de este estudio diagnoéstico se us6
un equipo Resonador Avanto 1.5T (Siemens-Erlangen

- Germany) con bobinas de superficie y gatillado elec-
trocardiografico. Todas las imagenes fueron adquiridas
durante una simple apnea. Se realizaron secuencias
anatomicas spin echo, STIR y funcionales cine SSFP
(True-Fisp) en los ejes cardiacos clasicos de 2, 4y 3
camaras y eje corto secuencial de base a punta.

En el analisis de las imagenes se observaron multi-
ples masas pediculadas isointensas respecto del miocar-
dio en secuencias cine-resonancia SSFP y en secuencias
T1, comportandose hiperintensas en secuencias STIR.

Se identificaron dos masas pediculadas en el sep-
tum interventricular, una de ellas prolapsando hacia
el tracto de salida del ventriculo izquierdo durante la
sistole. También se observaron dos imagenes en la au-
ricula derecha, una de ellas implantéandose en el anillo
tricuspideo y prolapsando hacia la cavidad ventricular.

En las imagenes STIR (Figura 2) se observaban
areas focales hiperintensas en los segmentos inferior
medial, inferolateral medial y anteroseptal basal que
podrian corresponder a areas de infiltracién miocardica
por el proceso tumoral. A pesar de estos hallazgos, la
funcién sistdlica biventricular se hallaba conservada.

Se arriba al diagnéstico por inmunofenotipificacién
de linfomas y leucemias de las masas cardiacas rea-
lizada por citometria de flujo, que informa un perfil
citométrico compatible con LNH B CD10+ de tamano
moderado. Estos hallazgos fueron consistentes con cé-
lulas plasmaticas y sugirieron que la masa correspondia
a un plasmocitoma.

El mieloma multiple (MM) se caracteriza por la
proliferacién incontrolada de células plasmaticas, ge-
neralmente restringido a la médula é6sea. (1) Se habla
de extensién extramedular del MM cuando las células
plasmaticas malignas forman tumores (plasmocitomas)
en otras partes del cuerpo fuera de la médula 6sea, que
pueden presentarse desde su diagndstico en un 7% a
18% de los pacientes, o en el transcurso de la enferme-
dad en un 6% a 20% de los casos. (1-3)

Fig. 1. Véase descripcion en el texto.
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Fig. 2. Véase descripcion en el texto.

El mecanismo de extensién extramedular del MM es
escasamente entendido hasta la actualidad. La afecta-
cion extramedular puede tener dos diferentes origenes:
extension directa de los tumores 6seos que destruyen
la cortical o por extensién hematégena a 6rganos a dis-
tancia. Sin embargo, atin no existe suficiente evidencia
cientifica para demostrarlo. (1)

Las masas extramedulares pueden debutar como
plasmocitomas primarios en pacientes con analisis
normal de la médula ésea, o presentarse en pacientes
con diagnéstico establecido de MM (plasmocitoma
secundario), generalmente mas agresivas en estos
ultimos. (4-6)

Segtn series publicadas, el 80% al 85% de los pacien-
tes con MM extramedular presentaron plasmocitomas
en musculos, tendones, grasa o tracto digestivo y en
un 15% de los casos, en ganglios, higado, rifiones, via
aérea, piel o mama, mientras que la afectacion del sis-
tema cardiovascular fue extremadamente rara o nula.
(4, 5, 7) En una revision de la literatura, Keung y co-
laboradores encontraron 9 casos de MM extramedular
con afectacién cardiaca y reportaron un caso de una
emergencia cardiaca que requiri6 cirugia. (8)

Eldiagnéstico diferencial debe realizarse con todas
las masas cardiacas que afecten el corazén derecho,
fundamentalmente las metastasis.

El amplio uso de técnicas de imagen cada vez mas
sensibles, como TC, RM y PET-CT, han permitido en
los Gltimos tiempos un incremento en el diagndstico
de MM extramedular. (1, 7) La RMC ofrece una amplia

variedad de herramientas para localizar, caracterizar y
evaluar masas cardiacas y sus efectos fisiologicos. Ade-
mas de ello, también permite estudiar la afeccion del
miocardio y determinar si este ha sido infiltrado por el
proceso neoplasico en consideracion. Por otra parte, la
PET-CT permite demostrar afectacion a diferentes ni-
veles, proporcionando asi informaciéon complementaria
que puede ser crucial para el tratamiento y seguimiento
de la patologia. (6) El caso ilustrado por nuestra pacien-
te demuestra la utilidad de estas técnicas.
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