
RESUMEN 

La enfermedad inflamatoria intestinal se acompaña de mani-
festaciones cutáneas aproximadamente en el 10% de las ocasio-
nes. Las dermatitis neutrofílicas se caracterizan histológicamente
por la existencia de un infiltrado predominantemente de neutrófi-
los localizado en dermis y/o epidermis. El prototipo de las der-
matitis neutrofílicas es el síndrome de Sweet, que excepcional-
mente se asocia con la enfermedad de Crohn.

Caso clínico: Mujer de 63 años que ingresó por fiebre, dolor
abdominal, epiescleritis y lesiones cutáneas. Presentaba en tron-
co, piernas y brazos lesiones eritematosas, con tendencia a formar
placas y nódulos y lesiones vesiculopustulosas. Tanto la colo-
noscopia como las biopsias colónicas fueron diagnosticas con en-
fermedad de Crohn colónica. Las biopsias cutáneas mostraban un
inflitrado fundamentalmente de neutrófilos que junto con los datos
clínicos permitió el diagnóstico de síndrome de Sweet. El trata-
miento con metilprednisolona mejoró rápidamente las lesiones cu-
táneas y manifestaciones clínicas.

Las dermatitis neutrofílicas, en sus diferentes formas clínicas,
son una manifestación extraintestinal de la enfermedad de Crohn
y que en ocasiones se asocian en un mismo paciente a la vez, lo
que indicaría una patogenia común con diferentes formas de pre-
sentación clínica (espectro de las dermatitis neutrofílicas).

Palabras clave: Enfermedad de Crohn. Síndrome de Sweet.
Dermatitis neutrofílicas.
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INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Crohn (EC) es un proceso de etiolo-
gía desconocida que puede afectar al tracto digestivo des-
de la boca hasta el ano. Se caracteriza por presentar un
curso clínico en forma de brotes agudos intercalado con
periodos de remisión. La EC se ha asociado a numerosas
manifestaciones extraintestinales. Algunas de ellas mues-
tran una clara relación con la actividad de la enfermedad
intestinal, mientras que otras siguen un curso indepen-
diente y no se modifican por el tratamiento de la enferme-
dad de base. Entre las manifestaciones extraintestinales
destacan las lesiones dermatológicas. Dentro ellas se in-
cluyen el eritema nodoso, el pioderma gangrenoso, la
dermatosis pustular subcorneal y erupciones vesiculopus-
tulosas; que se han propuesto como diferentes manifesta-
ciones de un espectro continuo dentro de las dermatitis
neutrofílicas (1). El síndrome de Sweet es otra entidad
clínica de etiología desconocida que habitualmente se
asocia con enfermedades infecciosas, inflamatorias y neo-
plásicas pero raramente lo hace con la enfermedad de
Crohn (2) y la colitis ulcerosa (3). 

CASO CLÍNICO

Mujer de 63 años con antecedentes de hiperuricemia,
artritis gotosa e hipercolesterolemia. Hacía dos meses ha-
bía comenzado con poliartralgias asimétricas y con ca-
rácter migratorio en pequeñas articulaciones (muñecas,
rodillas y codos). Un mes después presentó de forma
brusca fiebre continua de hasta de 39 ºC, una erupción
cutánea consistente en pápulas eritematovioláceas (Fig.
1) que se transformaron en placas irregulares y posterior-
mente vesículas que evolucionaron hacia lesiones vesicu-
lopustulosas (Fig. 2) localizadas en cuello, brazos y pier-
nas, hiperemia temporal en el ojo derecho (Fig. 3) y aftas
orales. En el hemograma destacaba leucocitosis con neu-
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trofilia, anemia leve e importante elevación de los reac-
tantes de fase aguda (VSG y proteína C reactiva) con fac-
tor reumatoide negativo. Una semana antes del ingreso
presentó dolor abdominal infraumbilical intermitente,
acompañado de 4-5 deposiciones/día blandas con muco-
sidad sin sangre, ni pus y pérdida de 8-9 kg de peso du-
rante el último mes. Por este motivo se realizó una colo-
noscopia que objetivó desde sigma y hasta 70 cm
múltiples úlceras profundas y amplias separadas por mu-
cosa de características normales. La anatomía patológica
fue compatible con colitis crónica granulomatosa. Las
biopsias de las lesiones cutáneas revelaron un infiltrado
inflamatorio por neutrófilos con queratinocitos necróticos
y con edema subepidérmico diagnóstico de dermatitis
neutrofílica sin vasculitis (Fig. 4). Se instauró tratamiento
con metilprednisolona vía sistémica desapareciendo los
síntomas y las lesiones cutáneas a la semana.

DIAGNÓSTICO

EC en brote (CDAI 355) con afectación de colon e íleon
terminal asociado a dermatitis neutrofílica (síndrome de
Sweet y erupción vesiculopustulosa), epiescleritis, esto-
matitis y artritis periférica seronegativa colitis dependiente.
El diagnóstico de síndrome de Sweet se realiza cuando se
cumplen los dos criterios mayores y además al menos dos
criterios menores (4) (Tabla I). En el caso clínico se cum-
plieron los criterios diagnósticos aceptados. 

DISCUSIÓN

El síndrome de Sweet es un proceso raro, descrito en
1964 (5), se le conoce también con el nombre de dermati-
tis neutrofílica febril aguda. Bajo el concepto de dermati-
tis neutrofílicas se incluye un amplio espectro de lesiones
dermatológicas, que se caracterizan por presentar en la
dermis y epidermis un infiltrado inflamatorio compuesto
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Fig. 1.- Pápulas eritematovioláceas que se convierten en placas de pe-
queño diámetro de bordes irregulares y superficie pseudovesiculopus-
tulosa.

Fig. 2.- Lesiones vesiculosas en miembros inferiores.

Fig. 3.- Epiescleritis en ojo derecho.

Fig. 4.- Biopsia cutánea que muestra edema papilar e intenso infiltrado
de polimorfonucleares mezclados con queratinocitos necróticos.



mayoritariamente por neutrófilos sin evidencia de infec-
ción, ni vasculitis. Aunque recientemente se está insis-
tiendo en que es frecuente encontrar vasculitis en biop-
sias de pacientes con síndrome de Sweet y estos
hallazgos serían debidos a una acción citotóxica de las
sustancias liberadas por los neutrófilos (6). Las dermatitis
neutrofílicas que se han relacionado con la enfermedad
inflamatoria intestinal (EII) son el pioderma gangrenoso,
el síndrome de Sweet, la dermatosis pustular subcorneal
(enfermedad de Sneddon Wilkinson), las lesiones del sín-
drome dermatitis-artritis asociado a enfermedad intestinal
con o sin by-pass intestinal y las erupciones vesiculopus-
tulosas asociadas más frecuentemente a la colitis ulcerosa
y más raramente con la enfermedad de Crohn (1). 

La patogenia es desconocida, las teorías propuestas in-
cluyen desde una reacción de hipersensibilidad a una al-
teración en la función de los neutrófilos y/o a una inade-
cuada función de los linfocitos T. Lo que sí se ha
comprobado, es que existe una alteración en la regulación
de determinadas citocinas e interleucinas (IL) como son
las IL-1, IL-3, IL-6 e IL-8. Recientemente se ha propues-
to que el síndrome de Sweet se produciría por una altera-
ción en el sistema inmune (especialmente en la respuesta
de los neutrófilos) y específicamente en la granulopoye-
sis (7, 8). Existiría una alteración en la estimulación de la
producción, activación, maduración y quimiotaxis de los
neutrófilos producido por el factor endógeno estimulante
de las colonias de granulocitos (G-CSF) (9), la causa más
frecuente de síndrome de Sweet inducido por fármacos es
el producido por la administración de G-CSF recombi-
nante (6). Además se piensa que los ANCA (anticuerpos
antineutrofílicos citoplasmáticos) podrían tener un papel
patogénico en la activación de los neutrófilos en los pa-
cientes con EII (10-13). La asociación con antígenos del
complejo mayor de histocompatibilidad no está clara,
pero son diferentes a las encontradas en la enfermedad de

Behcet, que en ocasiones se superpone con el síndrome
de Sweet (14, 15).

Clínicamente se caracteriza por la aparición súbita en
la piel de pápulas eritematovioláceas de bordes irregu-
lares que van formando placas de pocos centímetros de
diámetro con una superficie pseudovesicular (16). En
ocasiones pueden formar auténticas pústulas. Las mani-
festaciones sistémicas más frecuentes son la fiebre hasta
el 80% de las ocasiones, la afectación ocular (conjuntivi-
tis, epiescleritis, iridociclitis) y hasta 1/3 de los pacientes
presentan artralgias, mialgias y artritis inflamatoria no
erosiva fundamentalmente localizada en muñecas y rodi-
llas, aunque puede afectar también a los codos, tobillos y
dedos (16). Kemmett y cols. (17) en 1988 fueron los pri-
meros en describir la asociación del síndrome de Sweet
con la enfermedad ce Crohn y en 1985 en la colitis ulce-
rosa (18). La asociación del síndrome de Sweet con la EII
es muy rara y cuando se produce, suele ser en mujeres
(87%), con afectación de colon (100%) y se acompaña de
otras manifestaciones extraintestinales (77%). La apari-
ción de las lesiones cutáneas se asocia con la actividad de
la EII (67-87%), pero puede preceder a los síntomas di-
gestivos hasta en el 21% de las ocasiones (19), incluso
varios años antes. Por este motivo se piensa que la apa-
riencia de las lesiones cutáneas no refleja la actividad de
la enfermedad. Incluso se ha descrito un caso de síndro-
me de Sweet que apareció tres meses después de realizar-
se una proctocolectomía por colitis ulcerosa, lo que suge-
riría que no es una enfermedad consecuencia de la
inflamación colónica aunque sí asociada a la EII (19). Es
interesante resaltar que todos los pacientes con enferme-
dad de Crohn y síndrome de Sweet descritos en la litera-
tura presentan afectación del colon y/o enfermedad peria-
nal. Ninguno de los pacientes presentan exclusivamente
afectación de intestino delgado (2). Esto concuerda con
los estudios epidemiológicos que indican que las mani-
festaciones extraintestinales en la enfermedad de Crohn
son más frecuentes cuando está afectado el colon que
cuando la enfermedad se limita al intestino delgado (20,
21).

Para algunos autores (22), las erupciones vesiculopus-
tulosas asociadas a la EEI han sido interpretadas como
una variante rara, e incluso una forma abortiva del pio-
derma gangrenoso.

En el caso descrito se presentan dos formas diferentes
de dermatitis neutrofílicas, la aparición de lesiones vesi-
culopustulosas y un síndrome de Sweet típico asociadas a
un brote de enfermedad de Crohn. La coexistencia de dis-
tintas variantes de dermatitis neutrofílica en un mismo
paciente se ha descrito excepcionalmente (23, 24). Estos
hechos apoyan el concepto de que la dermatitis neutrofíli-
ca es una única entidad con diferentes formas de expre-
sión clínica. 

El tratamiento más utilizado del síndrome de Sweet
cuando se asocia a la EII son los corticoides sistémicos, si
bien se han obtenido buenos resultados con metronidazol
por vía oral y combinando ambos tratamientos (25). Tam-
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Tabla I. Criterios diagnósticos del síndrome de Sweet (4)

Criterios mayores
Aparición brusca de lesiones cutáneas típicas (nódulos o placas eri-

tematosas)
Hallazgos histopatológicos consistentes con infiltración predomi-

nantemente por neutrófilos en la dermis

Criterios menores
Fiebre o temperatura > 38 ºC
Se asocie con enfermedad hematológica maligna, enfermedad in-

flamatoria, embarazo, o precedida de infección del tracto respi-
ratorio superior o tracto digestivo

Buena respuesta a corticoides sistémicos y no respuesta a antibióti-
cos

Alteración de los valores de laboratorio (3 de los 4): velocidad de
sedimentación > 20 mm, proteína C reactiva elevada, leucocito-
sis y neutrofilia 

Cumplir los dos criterios mayores y al menos dos criterios
menores



bién se han empleado pero con peores resultados la col-
chicina, la dapsona, la ciclosporina, el yoduropotásico, la
indometacina, la doxiciclina, la pentoxifilina y otros
agentes inmunosupresores (3). Incluso se ha documenta-
do la remisión espontanea de las lesiones (26). Más re-
cientemente se ha conseguido la remisión de las lesiones
cutáneas con el tacrolimus en una paciente con colitis ul-
cerosa refractaria al tratamiento con corticoides (27). 

La asociación entre el síndrome de Sweet y la enfer-
medad de Crohn parece clara basada en tres hechos fun-
damentales. El primero es que el síndrome de Sweet es
un marcador cutáneo de enfermedad sistémica, funda-
mentalmente leucemias y enfermedades del tejido conec-
tivo en más del 50% de las ocasiones, y actualmente se
piensa que la tercera asociación más frecuente es con la
EII. El segundo factor es que el síndrome de Sweet es una
forma clínica de dermatitis neutrofílicas al igual que el
pioderma gangrenoso que se asocia con la EII. Y por ulti-
mo, los pacientes con EII y síndrome de Sweet presentan
con frecuencia otras alteraciones cutáneas propias de la
EII como el pioderma gangrenoso, eritema nodoso y
erupciones vesiculopustulosas lo que indicaría una pato-
génesis común. 

Por todos estos motivos se considera que el síndrome
de Sweet es una manifestación extraintestinal rara de la
EII, que habitualmente se produce en mujeres con afecta-
ción de colon y que frecuentemente se asocia con otras
manifestaciones cutáneas. Además las dermatitis neutro-
fílicas en sus diferentes formas clínicas deben considerar-
se en el diagnóstico diferencial de otras manifestaciones
dermatológicas que acompañan de forma más frecuente a
la enfermedad de Crohn como son el eritema nodoso y
las vasculitis leucocitoclásticas. Ante la aparición de pa-
tología dermatológica de estas características convendría
plantearse la conveniencia de iniciar un estudio desde el
punto de vista digestivo, fundamentalmente una colo-
noscopia, a pesar de no presentar síntomas digestivos
desde el comienzo.
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