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Resumo: A Sindrome de Sézary é uma entidade caracterizada por eritrodermia infiltrativa,
prurido intenso, linfadenomegalia e presenca de linf6citos atipicos no sangue circulante. Relata-
se dois casos com enfoque dos aspectos morfol6gicos da medula 6ssea. Em ambos, a bidpsia de
pele com andliseultra-estrutural e osexameshematolégicos firmaram o diagnéstico de sindrome
de Sézary. A bi6psia de medula éssea revelou infiltracdo focal, perivascular, por células mono-
nucleares atipicas, muitas das quais exibiam nicleos irregulares, convolutos, de aspecto cere-
bréide, compativel com o visto nas células de Sézary. Classicamente, a infiltracio de medula 6s-
sea na sindrome de Sézary é referida como semelhante aquelas vistas na leucemia linf6ide créni-
ca. Nos presentes casos, além do aspecto classico, eram abundantes as células de aspecto compa-
tivel com as descritas nas lesoes de pele. Por este motivo acreditam os autores que o diagnéstico

de sugestdo possa ser feito a biépsia de medula 6ssea nos casos de sindrome de Sézary.

Introducéo

A Sindrome de Sézary é uma doenca linfoproliferati-
va cutdnea identificada por Sézary & Bouvrain em 1938
(6). Desde entdo a entidade é bem caracteristica com
quadro clinico-patolégico de eritroderma infiltrativo
com prurido intenso, ceratose palmo-plantar, linfade-
nopatia e células de Sézary circulantes em nimero
maior do que 1000/mm (1).

0 estudo do quadro histopatolégico da pele é bastante
conhecido (1, 8), tendo inclusive correlacio com o prog-
nédstico da doenca (7). O comprometimento neopldsico
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secunddrio nos diferentes 6rgdos € também aspecto
bem conhecido (2). Todavia a infiltracido da medula 6s-
sea ndo tem sido bem estudada, descrevendo-se as alte-
racdes morfolégicas como semelhantes aquelas vista na
leucemia mieléide crénica (3).

Relatamos no presente estudo, os achados histopato-
l6gicos de 2 biépsias de medula 6ssea em pacientes por-
tadores de sindrome de Sézary.

Relato dos casos

Caso 1: Paciente masculino, 32 anos, nio-branco,
com queixas de eritroderma e ‘“manchas pretas’ nos
membros inferiores hd 16 anos. Referia também perio-
dos de descamacio da pele. H4 7 anos vinha notando
queda dos cabelos e pelos, tendo sido tratado com corti-
costeréides com melhora do quadro de descamacio.
Negava prurido. Referia bi6psia de pele com diagndsti-
co de Lupus Eritematoso. Ao exame fisico exibia eri-
troderma generalizada com pele xerética e ceratésica e
manchas hipercromicas nas pernas. Hepatoesplenome-
galia discreta. Linfonodos coalescentes, duros, aderen-
tes aos planos profundos foram palpados na axila direi-
ta e regido inguinal bilateral. Com a impressio diag-
néstica de ictiose congénita foi submetido a bidpsia de
pele que revelou tratar-se de sindrome de Sézary. A
andlise ultra-estrutural confirmou o diagéstico (fig. 1).
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Fig. 1- Aspecto ultra-estrutural com as células
cerebréides diagndsticas.
'

0 hemograma revelou leucocitose (Glébulos brancos =
40.500/mm) com linfocitose de 86%, com a presenca de
linf6citos atipicos. O mielograma mostrou medula nor-
mocelular com 22% de linfécitos. A bidpsia de medula
6ssea mostrou infiltracdo focal por linfécitos atipicos
que formavam blocos compactos, peri-vasculares. De
permeio se viam vérias células com niicleos de aspecto
cerebréide, convolutos, semelhantes as vistas na pele
(figs. 2 e 3). O paciente foi tratado com prednisona, PU-
VA e clorambucil mantendo atualmente quadro esta-
vel, com doenga.

Caso 2: Paciente masculino, 62 anos, branco, com his-
téria de quadro subito de eritema generalizado, acom-
panhado de manchas vermelhas, pruriginosas, nos
membros superiores e abdome hd um ano. Negava uso

de qualquer medicamento, tendo sido tratado com anti-
micéticos tépicos, sem resultado. Evoluiu com febre in-
termitente, mal-estar e prurido. Trés meses depois no-
tou nédulos no membro inferior esquerdo. Ao exame fi-
sico apresentava eritroderma generalizada, descamati-
va, em térax e infiltracdo de face; lesdes nodulares du-
ras, bem delimitadas, acometendo bracos e antebracos,
abdome, regido inguino-crural e membros inferiores;
linfonodos coalescentes, duros, na regido inguinal. Com
a impressdo diagnostica de eritrodermia exfoliativa por
sindrome de Sézary, foi submetido a biépsia de pele que
confirmou o diagnéstico. O hemograma exibia leucoci-
tose (Gl6bulos brancos = 40.600/mm) com 71% de linf6-
citos, " alguns dos quais atipicos. O mielograma foi nor-
mocelular com presenca de 13,9% de linfécitos. A bi6p-
sia de medula 6ssea exibiu blocos celulares constituidos
por células mononucleares atipicas. Havia virias célu-
las maiores do que os linfécitos normais, de niicleos con-
volutos (fig. 4). O paciente permanece com quadro clini-
co e dermatolégico estdvel, sendo submetido atualmen-
te a radioterapia.

Discussao

Os linfomas cutineos sdo entidades muito estudadas
atualmente. Dentre eles, a sindrome de Sézary tem tido
atencéo particular. O estudo da biépsia cuténea usual-
mente mostra um infiltrado, “‘em faixa”’, na derme su-
perior, composto por células linféides atipicas, geral-
mente sem epidermotropismo. Pode haver a formacéo
de microabscessos de Pautrier (1). As células neoplési-
cas da sindrome de Sézary tem marcadores de membra-
nas que os caracterizam como linfécitos T, quase sem-
?836 ‘“‘helper”’, sendo portanto um linfoma de células T

Muito tem se estudado acerca do quadro histopatols-
gico nas biépsias de pele, com excelentes revisdes (1,8).

Fig. 2 - Caso 1 - Infiltrado linféide na medula dssea.
Notar as células de aspecto irreqular, com reentrincias
na membrana nuclear sugerindo a morfologia da M.E.
(setas, HE, 520x)

Fig. 8 - Caso 1 - Células cerebréides com nucléolo
proeminente (setas, HE, 520x)
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Fig. 4 - Caso 2 - Medula 6ssea com aspecto semelhante
ao anterior com a presenga de células de nicleos
cerebréides (HE, 520x)

Tem-se descrito correlacdo do quadro citolégico com o
progndstico dos linfomas cutaneos (7). A infiltracio vis-
ceral foi também estudada em casos de autépsia de mi-
cose fungéide (2). As células diagnésticas da sindrome
de Sézary também sio observadas em infiltrados extra-
cutdneos (4, 5).

A despeito destes amplos estudos realizados nos qua-
dros cutineos e viscerais, o aspecto histopatolégico da
medula éssea nos linfomas cutaneos tem sido relegado.
Apds ampla revisdo da literatura encontramos apenas
uma publicac¢do que descreve o padrio de infiltracio da
medula 6ssea na Sindrome de Sézary (3). EPSTEIN et
al. sumarizou os achados clinico-patolégicos de 144 pa-
cientes com micose fungéide (2). Cita a infiltracio da
doenca em 56 6rgios e regides anatomicas diferentes,
mas se omite quanto ao estudo da medula éssea.

Classicamente, a infiltracdo da medula 6ssea nos lin-

fomas T cutdneos é descrita como semelhante aquelas
vistas na leucemia linféide cronica (8). Caracteriza-se
pela infiltracdo focal de células geralmente aumentadas
de volume, que formam blocos mais ou menos compac-
tos, geralmente com nucléolo proeminente. Nos presen-
tes casos, pode-se notar que além deste aspecto, havia a
presenca de elementos celulares cuja membrana nu-
clear era “‘enrugada’’, dando o aspecto convoluto, cere-
bréide, a estas medulas (figs. 2, 8 e 4). Quando analisa-
das sdo bastante semelhantes as figuras observadas &
microscopia eletronica.

Deste modo, acreditamos que o quadro anatomopato-
légico da infiltracdo da medula 6ssea na sindrome de
Sézary pode ser bastante caracteristico. O achado de
células nio-usuais, de aspecto cerebrdide, convoluto,
em meio a um quadro histolégico de leucemia linféide
cronica, e frente aos dados clinicos, pode permitir o
diagnéstico de sugestdo de Sindrome de Sézary.

Summary

Sezary sindrome is characterized y exfoliative erith-
rodermia, intense pruritus, lymphadenomegaly and
atypical lymphocytes in the circulating blood. The au-
thors report two cases focusing the morphological as-
pects of bone marrow. The diagnosis of Sezary syndro-
me was based on clinical, histological, ultrastructural
and laboratory data. Bone marrow biopsy exhibited fo-
cal, perwascular infiltration of atypical mononuclear
cells, many of them showing irregular cerebriform nu-
clei characteristics of Sézary cells. It is known that clas-
steal involvement of bone marrow in this condition is si-
milar to that seen in chronic lymphoid leukemia. The
cases reported here, apart from the classical aspects,
presented numerous cells resembling those observed in
the skin. The belief of the authors is that suspicion of Sé-
zary syndrome may also be based on the picture seen in
bone marrow biopsy.
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