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RESUMO

A sindrome de Sézary mantém-se com prognostico
particular e curta sobrevida, por esse motivo ha a
necessidade de realizagdo de um diagnostico
precoce. O objetivo desse estudo ¢ demonstrar as
particularidades no diagnéstico e possivel
diagnostico  diferencial em pacientes com
eritrodermia esfoliativa, ndo se esquecendo do
linfoma cutineo de células T. Este tipo de linfoma
se desenvolve na pele e ¢ de dificil diagndstico. As
informagdes deste relato foram obtidas por meio de
revisdo do prontuario. Foi realizado um relato de
caso de um paciente (sexo masculino, 83 anos)
portador de lesdes na pele com placas eritematosas.
O caso relatado traz luz a discussdo sobre uma
enfermidade com altera¢Ges cutaneas que teve o
diagnoéstico de  doenca  linfoproliferativa
postergado. Pretendemos mostrar a complexidade
do manejo de pacientes com Sindrome de Sézary,
devido ao dificil diagnostico. Apos os resultados
conclusivos, o paciente foi encaminhado ao
hematologista para estadiamento e condugdo para o
tratamento assertivo.

Palavras-chave: Doenca  linfoproliferativa,
Eritrodermia esfoliativa, Sindrome de Sézary.

Os subtipos mais comuns de linfomas cutaneos de células T sdo a Syndrome Sézary (SS) e a

Micose fungoide (MF). A SS é uma doenca de adultos velhos, sendo raramente encontrada em

pacientes com menos de 30 anos, predominante no sexo masculino e esta relacionada a infeccéo pelo

retrovirus HLTV-1 e 2. A SS geralmente apresenta envolvimento cutaneo difuso, acometendo mais de

80% da superficie cutanea. A Adenopatia e prurido sdo comuns e podem afetar profundamente a

qualidade de vida.
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2 OBJETIVO
Demonstrar as particularidades no diagndstico e possivel diagndstico diferencial em pacientes

com eritrodermia, ndo se esquecendo do linfoma cuténeo de células T.

3 METODO

As informac0es deste relato foram obtidas por meio de revisdo do prontuario.

4 RELATO DE CASO

Paciente masculino, 83a, aposentado, portador de lesbes de pele com placas eritematosas,
estendendo-se em quase toda a superficie cutanea ha aproximadamente 1 ano. As lesGes, além de terem
uma distribuicdo universal e serem eritematosas, apresentavam descamacao, espessamento, fissuras e
ceratodermia. Queixava-se de um prurido intenso com grande impacto na qualidade de vida, motivo
que justificou a internacdo hospitalar. Concomitante, relatava episodio de febre baixa, fadiga e perda
de peso. O paciente vinha em acompanhamento ambulatorial com diagndstico inicial de dermatite
atépica e posteriormente farmacodermia. Estava em tratamento com corticoide topico, sistémico e
antihistaminico. Foi realizada a suspensao de medicamentos de uso continuo para hipertensdo arterial
pela possibilidade de ser a causa da farmacodermia. A despeito da terapia proposta, mantinha
progressdo das lesdes cutaneas, com isso, a dermatologista que o acompanhava solicitou biépsia com
resultado sugestivo de dermatite do tipo eczema cronico e pesquisa de fungo negativa. Seguindo com
a piora clinica, decidiu-se pela internacdo hospitalar para investigacdo e controle dos sintomas. Foi
repetida a bidpsia das lesdes, mantendo o mesmo resultado da anterior. Laboratérios com provas de
atividade inflamatéria alterada (PCR E VHS elevados). Demais exames sem alteracdes relevantes,
sorologias negativas para VHB, VHC, HIV e siflis.

Diante de um paciente com quadro clinico refratario, aventada a possibilidade de uma sindrome
paraneoplasica, foi complementado com exames de imagem. Tomografia computadorizada (TC) de
abdome com multiplas linfonodomegalias nas cadeias inguinais superficiais e profundas
bilateralmente, bem como nas cadeias iliacas externas; sendo a maior na cadeia inguinal profunda a
esquerda, medindo 2,7 x 1,6 cm, com presenca de hipodensidade central, sugerindo degeneracao
necrotica. A TC de térax com derrame pleural maior a direita, de aspecto lobulado. Devido ao
resultado, o paciente foi submetido a uma nova bidpsia de pele e do linfonodo inguinal esquerdo guiado
por ultrassom, com resultado do anatomopatoldico sugestivo de neoplasia linfoproliferativa, associada
a linfadenopatia dermatopatica. Os achados imunohistoquimicos favoreceram ao diagnostico de
linfoma ndo Hodgkin, linfoma T CD4 positivo, associado a linfadenopatia dermatopatica.
Consideramos a possibilidade de sindrome de Sézary, pois cursa com inicio insidioso, convivendo

muitos anos com exantema dificil de diagnosticar, mesmo apos bidpsias, 0 histopatologico muitas
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vezes apresenta resultados de forma errdnea, principalmente no curso inicial da doenca, momento no
qual se apresenta quantidades insuficientes de células de linfoma. Chegar ao diagndstico foi um
desafio, haja visto as incertezas diagndsticas, até que se chega ao diagnostico de linfoma de células T.
Ap0ds os resultados conclusivos, foi encaminhado ao hematologista para estadiamento e conducéo para

0 tratamento assertivo.

5 DISCUSSAO / CONCLUSAO

O caso relatado traz luz a discussdo sobre uma enfermidade com alteracGes cutaneas que teve
o diagnodstico de doenca linfoproliferativa postergado. Devido aos fatos, pretendemos mostrar a
complexidade do manejo de pacientes com Sindrome de Sézary devido ao dificil diagndstico. O relato
desse caso torna-se imprescindivel no sentido de denotar o desafio diagnostico, em que a bidpsia,
muitas vezes, pode traduzir um resultado equivocado. Nesse interim, reforca-se o raciocinio clinico
para lesdes de curso insidioso, sem melhora clinica. Cabe lembrar a necessidade de um diagndstico
diferencial das doengas paraneopléasicas incluindo o linfoma cutaneo de células T diante de um paciente

com eritrodermia esfoliativa.
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