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Sindrome de Sézary: A Proposito de um Prurido Incontrolavel
Sézary Syndrome: A Crucial Cause of Uncontrollable ltching

Diana Isabel Rocha "', Ana Novo ", Sofia Moura Azevedo

Resumo:

A eritrodermia & uma condicdo desafiante caracterizada
por eritema generalizado que envolve mais de 80% da su-
perficie corporal, frequentemente de causa desconhecida.
A determinacédo da etiologia do eritroderma é uma tarefa
complexa devido a sua associagao com varias patologias. A
sindrome de Sézary (SS), uma forma leucémica de linfomas
cutaneos de células T (LCCT), é uma das possiveis causas,
levando a um progndstico habitualmente mau a curto prazo.

Apresentamos um caso clinico de eritrodermia associada
a SS, enfatizando a importancia do reconhecimento e diag-
nostico precoces da eritrodermia associada aos LCCT, uma
vez que tem impacto significativo na morbimortalidade des-
tes doentes.

Palavras-chave: Linfoma cutaneo de células T; Micose Fun-
goide; Prurido/etiologia; Sindrome de Sezary/complicagdes.

Abstract:

Erythroderma is a challenging condition characterized by
widespread erythema involving over 80% of the body surfa-
ce, often with an unknown cause. Determining the etiology
of erythroderma is a complex task due to its association with
various pathologies. Sézary syndrome (SS), an aggressive leu-
kemic variant of cutaneous T-cell lymphoma (CTCL), is one of
the potential causes, leading to a traditionally poor short-term
prognosis. Swift diagnosis is crucial as it significantly impacts
the morbidity and mortality of these patients.

We present a clinical case of erythroderma associated with
SS, emphasizing the importance of early recognition and diag-
nosis of erythroderma associated with CTCL, since it has a sig-
nificant impact on the morbidity and mortality of these patients.

Keywords: Lymphoma, T-Cell, Cutaneous; Mycosis Fun-
goides; Pruritus/etiology; Sezary Syndrome/complications.

Introducao
Os linfomas cuténeos de células T (LCCT) representam
um grupo intrigante de neoplasias ndo-Hodgkin, sendo

Servico de Medicina Interna, Unidade Local de Saude Santo
Antonio, Porto, Portugal

https://doi.org/10.60591/crspmi.181

CASE
REPORTS

8 SPM

, Daniela Barroso

a micose fungdide (MF) a forma mais comum e a sindro-
me de Sézary uma forma leucémica rara (SS)." Esta Ulti-
ma caracteriza-se por eritrodermia, linfadenopatia e células
neoplasicas no sangue periférico.?® Todavia, a eritrodermia
- condigdo marcada por eritema e descamacgéo abrangen-
do 80%-90% da superficie corporal - pode ser uma conse-
quéncia de diferentes patologias, inclusivamente benignas,
o que dificulta a identificagdo da sua etiologia.® Quando fi-
liada na SS, o progndstico a curto e médio prazo € desfavo-
ravel, com uma sobrevivéncia média descrita de 2 a 4 anos
apos o diagnodstico.! O impacto na qualidade de vida é de-
vastador, nomeadamente pelo prurido, mas a nova terapéu-
tica com o anticorpo monoclonal alemtuzumab (anti-CD52),
tem demonstrado resultados promissores em comparacao
com as opcoes terapéuticas disponiveis.*® Neste relato de
caso, mergulhamos num cenario de uma doente com eri-
trodermia associada a SS, cuja dificuldade do diagnostico
potenciou uma evolugcao complicada e fatal por espondilo-
discite a MSSA.

Caso Clinico

Doente do sexo feminino, 74 anos, caucasiana, com an-
tecedentes de hipertenséo arterial, dislipidemia e excesso
de peso, medicada com valsartan e hidroclorotiazida ha 6
anos. Recorreu pela primeira vez ao Servigo de Urgéncia
(SU) por quadro com dois meses de evolugdo de exante-
ma maculo-papular, com escama fina e aderente, e com
algumas lesdes a confluir em placas, localizado ao abdo-
men, térax, antebragos e joelhos. Por indicagéo do seu mé-
dico familia, havia concluido curso recente de benzoato de
benzilo, 10 dias de prednisolona 10 mg/dia e bilastina oral.
Apobs a avaliagao por dermatologista particular, foi levantada
a hipétese de uma toxicodermia associada a hidroclorotiazi-
da. A doente melhorou parcialmente das queixas com sus-
pensdo do farmaco e corticoterapia topica (betametasona)
e sistémica, verificando-se reducao do prurido, e auséncia
de novas lesbes, porém sem resolugdo completa. Cerca de
um més e meio apds, recorreu novamente ao SU com cli-
nica de insuficiéncia cardiaca (IC) de novo, onde se assu-
miu a corticoterapia sistémica e a suspenséao do diurético
como fatores desencadeantes. Na reavaliagdo pelo médico
de familia um més depois, por manter edema dos mem-
bros inferiores, a furosemida foi substituida por torasemida.
Apds um dia, notou re-agravamento do exantema maculo-
-papular previamente instalado, com aumento da area de
superficie corporal atingida. Foi novamente observada no
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SU por dermatologia que levantou a possibilidade de toxi-
codermia a torasemida, tendo retomado furosemida e clo-
betasol associado a anti-histaminico oral. Cinco dias apds,
voltou ao SU com agravamento do prurido. Contudo, pela
impressao clinica de melhoria do quadro cutaneo, foi re-
comendado manter e concluir a terapéutica conforme pre-
viamente instituida. Duas semanas apoés, foi avaliada em
consulta de medicina interna, para onde havia sido referen-
ciada para estudo de IC de novo. Na consulta, apresenta-
va apenas discreto edema bimaleolar, sem outros estigmas
de IC, estando medicada com furosemida 40 mg/dia. A
doente manifestava agravamento das queixas cutaneas,
estando medicada nesta fase apenas com cetirizina e bilas-
tina. Ao exame objetivava-se eritrodermia (Figs. 1 — A e C),
com queratodermia palmo-plantar (Fig. 1 — B), associada a
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descamacao (Fig. 1 - D), ectropio palpebral bilateral, alo-
pecia difusa (Fig. 1 - E) e rarefacdo das sobrancelhas. Era
palpavel adenomegalia inguinal direita com cerca de 2 cm,
indolor, indurada e moével. A doente foi encaminhada obser-
vacao no SU de Dermatologia por suspeita de linfoma cuta-
neo de células T ficando internada para estudo
Analiticamente, de relevo, apresentava elevagédo da DHL
(388; 135-214 U/L) e na tomografia computadorizada (TC)
toraco-abdomino-pélvica relatavam-se multiplas adenopatias
unicentimétricas axilares das cadeias iliacas e inguinais, com
caracteristicas e dimensdes patoldgicas. A bidpsia cutanea
revelou atipia linfocitica na epiderme (células linfocitarias re-
niformes e cerebriformes) — Fig. 2. O estudo imunofenotipi-
co de sangue periférico revelou predominancia de linfécitos T
CD4+ maduros com caracteristicas fenotipicas anormais, que

Figura 1: Apresentacéo clinica da doente na consulta externa de Medicina. Observa-se alopécia difusa e eritrodermia com atingi-

mento palmar e intensificagdo da descamacéo a nivel dorsal.
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SiINDROME DE SEZARY: A PROPOSITO DE UM PRURIDO INCONTROLAVEL

Figura 2: Biopsia incisional da regiéo dorsal. Retalho de pele caracterizado por eplderme com paraqueratose (seta azul), acantose
vagamente psoriasiforme (rectangulo), espongiose (setas amarelas) e epidermotropismo de linfocitos pequenos / intermédios (oval)

(H&E, Ampliacédo de 200x).

expressavam CD52, e que, em conjugacao com o quadro cli-
nico, enquadraram-se no diagnostico de SS.

Durante o internamento, a doente desenvolveu inter-
corréncia infeciosa grave, com quadro séptico ponto de
partida cutaneo com bacteriemia por Staphylococcus au-
reus sensivel a meticilina (MSSA), tendo cumprido ciclo de
14 dias de flucloxacilina intravenosa com esterilidade de
hemoculturas e melhoria clinica. Por dor lombar aguda,
foi efectuada TC da coluna dorsal que referia fratura do
corpo vertebral de D12 de caracteristicas osteoporéticas,
sem outras complicagdes. Teve alta melhorada com ajus-
te de analgesia. Iniciou tratamento de indugcdo com clo-
rambucilo e prednisolona e, posteriormente, alemtuzumab
(anti-CD52). Um més e meio apods alta, e dois dias apds
primeira administracdo de alemtuzumab em hospital de
dia, foi novamente internada por agravamento da dor lom-
bar tendo-se demonstrado numa nova TC dorsal sinais de
espondilodiscite em D11-D12, a posteriori com nova bac-
teriemia a MSSA. A doente evoluiu com choque séptico
refratario a escalada de medidas, tendo falecido ao quinto
dia de internamento.

Discussao

A SS é uma forma leucémica rara de LCCT, represen-
tando cerca de 2,5% dos casos.®® E mais comum em in-
dividuos do sexo masculino e idade acima de 65 anos.® A
triade classica da SS inclui eritrodermia, linfadenopatias e
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linfécitos T atipicos.?” Sdo também manifestagbes comuns
a alopécia difusa, ectrdopio palpebral e queratodermia pal-
mo-plantar.®

Os achados histopatolégicos mais comuns incluem a
presenca de linfécitos atipicos de tamanho moderado a
grande, com nucleo cerebriforme, hipercromaticos e com
epidermotropismo.® A citometria de fluxo do sangue peri-
férico desempenha um papel importante no diagnostico di-
ferencial entre os LCCT, como a micose fungoide (MF).36
Embora células T aberrantes (células de Sézary) possam ser
encontradas em doencgas cutaneas inflamatoérias, elas sao
menos frequentes do que na SS.8

A apresentacao inicial como um exantema maculopa-
pular e a histéria recente de alteragdo da medicagéo asso-
ciadas ao agravamento das lesGes cutaneas, foram fatores
que dificultaram o diagnéstico, por suspeita inicial de toxi-
codermia. Esta entidade como primeira hipotese justifica-se
por ser mais comum; para além disto, parecia encaixar-se
na cronologia da histéria clinica o que implicou um atraso
no diagnostico.

O estadiamento dos LCCT segue o sistema TNM, que
€ importante na orientacao terapéutica.? Os estadios IA e
IIA correspondem a doencga precoce, sendo a apresentacao
mais frequente, estando indicado habitualmente terapéutica
topica.? Estadios =lIB configuram doenga avangada, com
pior prognostico, e indicagdo para iniciar terapéutica sisté-
mica, como no caso da nossa doente.? A apresentagéo em



eritrodermia somando-se a concentragédo elevada de célu-
las neoplasicas de sangue periférico [T4ANxMOB2], configura
imediatamente pelo menos um estadio IV4A1, ou seja doen-
¢a avancada.? Por este motivo, e atendendo a que néo iria
configurar alteragfes terapéuticas, ndo se prosseguiu com
a confirmacéo histolégica das adenopatias apesar das suas
caracteristicas imagioldgicas patolégicas.

O envolvimento cutaneo per se impacta negativamente
a qualidade de vida destes doentes predispondo-nos ainda
a infecdes cutaneas, uma das principais causas de morbi-
mortalidade quando evoluem com sépsis, tendo sido esse
o desfecho da nossa doente.?

Conclusao

Este caso pretende salientar a importancia de, perante
um doente com eritrodermia, considerar uma ampla gama
de diagnosticos diferenciais, incluindo neoplasias malig-
nas, como linfomas cuténeos de células T. A identificacao
de fatores de risco, como idade, histéria médica prévia e
medicacdes em curso € crucial. A refratariedade as medi-
das iniciais e a exuberancia das manifestagcbes cutaneas
alertaram para o potencial maligno do quadro, e a neces-
sidade de considerar os LCCT no diagnéstico diferencial.
O diagndstico é desafiante, principalmente na auséncia de
um gold-standard, assentando em caracteristicas clinicas,
histoldgicas e imunohistoquimicas. Uma avaliacado multidis-
ciplinar e comunicacgéao clara entre equipas assistenciais séo
essenciais na gestao destes doentes, e para considerar de
forma precoce a realizacao de bidpsia cutanea. As compli-
cacoes infecciosas com ponto de partida cutaneo sao as
que mais condicionam a morbimortalidade nestes doentes.
A otimizacao terapéutica que controle os sintomas, no caso
o prurido, é essencial na prevencao destas complicagdes.
O diagnostico célere € essencial para melhorar o prognosti-
co e a qualidade de vida destes doentes.> H
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