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RESUMEN

El Sindrome de Sézary (SS) es la variante eritrodérmica
y leucémica del Linfoma Cutaneo de Células T (LCCT).

Se presenta el caso de un hombre de 62 afios, con la
triada diagnéstica de eritrodermia, linfadenopatias y
mas del 10% de células de Sézary circulantes. Fallece
por compromiso visceral del linfoma.
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HISTORIA CLINICA

Hombre de 62 atos, raza negra, procedente de Quibdd, quien consulta
por presentar prurito generalizado en piel desde hace 3 anos vy lesiones
eczematosas, linfadenopatias y compromiso del estado general en los
Gltimos 4 meses. Sin antecedentes importantes.

Al examen fisico presentaba fascies leonina, eritrodermia con descama-
cién que caracteristicamente dejaba islas simétricas de piel no compro-
metida, hiperqueratosis palmo-plantar, distrofia ungueal, linfadenopatias
v hepatoesplenomegalia.

Histopatologia

Piel: Proliferacién neoplasica densa de linfocitos en dermis, especialmente
en disposicion perivascular, y en epidermis forman microabscesos de
Pautrier. Estos hallazgos confirman el diagnéstico de LCCT.

Ganglio Linfatico Axilar: Proliferacién neoplasica difusa de linfocitos.

Inmunotipificacién

Tanto la piel como el ganglio linfético fueron marcadamente positivos
para CD3 y negativo para CD20.

Examenes de Laboratorio

HB: 156 HTO: 51
Leucocitos: 60.400 cel/cm”  Linfocitos: 35%
Células Sézary circundantes del 14%
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[onograma normal

Creatinina Sérica: 2.2

Ecografia abdominal: Hepatoesplenomegalia, adnenopatias multiples para-
aortcas, iliacas e inguinales.

Rx Térax: Adenopatia hiliar derecha.

Evolucién y Tratamiento

El paciente rechaza voluntariamente la terapia y fallece cuatro dias después
de abandonar el hospital.

Fig. No. 1. Eritrodermia con islas simétricas de piel no com-
prometida.

COMENTARIOS

El LCCT es una enfermedad poco frecuente de etiologia des-
conocida, pueden ser importantes las influencias ambientales,
genéticas e infecciosas. El papel del HTLV-V, otros retrovirus
y Epstein-Barr esta por esclarecerse.'
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Fig. No. 2. Aspecto clinico del paciente

Fig. No. 3. ACD;’ en piel. Microabsceso de Pautrier (extremo
superior izquierdo)

El SS es la variante ertrodérmica, y leucémica del LCCT, donde
los linfocitos maduros malignos circulan en sangre periférica,
ademés de poblar la piel. Representa el 5% de los casos nuevos
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Fig. No. 4. Células de Sézary circulantes.

de LCCT y es considerado un linfoma definitivo de bajo grado
de malignidad." Es méas frecuente en hombres de raza negra
mayores de 60 aros.” Su triada diagndstica es eritrodermia,
adenopatias y mas del 10% de células de Sézary circulantes.'

La asociacion de enfermedad visceral con compromiso de
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sangre periférica y ganglio linfatico es altamente significativa.

Los ganglios linfaticos son el primer sitio de compromiso
extracutaneo; el bazo, el higado y el pulmén le siguen en
frecuencia.

El compromiso de médula dsea es raro y tardio en la enfer-
medad.” El diagnostico se establece por biopsia, la cual puede
ser procesada para el estudio histolégico, de inmunofenotipo,
citogenética y genotipificacion molecular o estudios ultra es-
tructurales (microcopia electronica).”

La célula que caracteriza el infiltrado, tanto en la piel como
en sangre, es una célula de nicleo cerebriforme, hipercroma-
tico, grande e irregular, conocida como célula de Sézary.*

Los principales diagndsticos diferenciales son eritrodermia de
origen benigno (psoriasis, D. seborreica, D. atdpica senil, to-
xicodermias) y la leucemia/linfoma de células T del adulto,
asociada al HTLV-1 y con distribucion racial y geografica ca-
racteristica.*

El estadio del LCCT se basa en la clasificacién internacional
del TNM. El compromiso de piel (T) se gradua de acuerdo
con la extension y tipo de lesion en Ty, Tz, Ts y Ta. La invasion
a ganglios linfaticos (N) va desde Ny a N3 y M representa la
presencia de metastasis viscerales (M, y My). El estadio [
corresponde a enfermedad cutanea en placas: el Il a placas
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con adenomegalias o tumores en piel; el Ill a la fase eritro-
dérmica y el IV a metéstasis a ganglio linfatico o viscerales.'

Los cuatro principales métodos terapéuticos para el LCCT son:
mostaza nitrogenada topica, fotoquimioterapia (PUVA), radio-
terapia (particularmente con acelerador de electrones) y qui-
mioterapia sistémica.'

El prondstico depende del estadio de la enfermedad. Cuando
s6lo hay compromiso de piel, la supervivencia a 5 anos es
del 80-90%. El compromiso de érganos viscerales presenta
una supervivencia media corta de 6-8 meses.’

Las principales causas de muerte son infeccién vy falla organica
secundaria al compromiso visceral de la enfermedad.”

CONCLUSIONES

Se presenta el caso de un paciente de 62 anos, con un diag-
nostico comprobado de sindrome de Sézary o fase leucémica
del LCCT, quien fallece por falla organica secundaria al com-
promiso visceral de su enfermedad.
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SUMMARY

The Sézary Syndrome is the erithrodermic variant of the Cu-
tanous T-Cell Lymphoma (CTCL)

We report a case of a 62 year-old man, with diagnostic triad
of erithrodermic, lymphadenopaties and more of 10% of cir-
culatory Sézary's cells. The patient died as a result of visceral
compromise of the lymphoma.
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