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Introduccion:

El sindrome de Sézary, descrito desde
1938 (13) es una entidad clinica caracteri-
zada por (14) eritrodermia generalizada
con lesiones en piel exfoliativas y de hiper-
pigmentacién, algunas veces con formaciones
de placas e infiltracion subcutinea. Las le-
siones se presentan en la cara, adquiriendo
Csta, aspecto leonino, con presencia algunas
veces de extropion e inflamacién ocular; se
afectan, con formaciones de fisuras, la piel,
y la palma de las manos y pies. El sintoma
fundamental inicial es prurito severo y pue-
de haber linfadenopatia y hepatoesplenome-
galia. La frecuencia de este sindrome es
baja; en el curso de 14 afios en el Clinical
Center de Bethesda se observaron aproxima-
damente 13 casos (5). En nuestro pais he-
mos tenido ocasién de observar algunos pa-
cientes con esta entidad. En 1970, Cama-
cho (1) publicé una revisién del tema a
proposito de un caso estudiado.

El motivo de esta comunicacién es repor-
tar un caso mas, tipico del sindrome, que
ha sido estudiado en forma mis completa
cn la actualidad.

Reporte del caso clinico:

Paciente masculino, de 61 afios de edad,
de nacionalidad cubana, no tiene anteceden-
tes personales significativos salvo por pa-
ludismo a la edad de 28 afios y una her-
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mana muerta de leucemia aguda. Previa-
mente sano inicia su padecimiento en 1973
con eritema pruriginoso generalizado asocia-
do a edema de piernas y descamacién acen-
tuada de piel del cuero cabelludo que se ge-
neraliza posteriormente; la exposicion al sol
exacerba sus sintomas. Acompaifiado a este
cuadro hay disnea de grandes esfuerzos, as-
tenia y adinamia.

Al examen fisico los datos positivos re-
cogidos fueron lesiones eritemato-descamati-
vas generalizadas con fisuras de la piel, es-
pecialmente en palma de manos, extropion
bilateral y adenopatias medianas axilares
e inguinales no dolorosas. (Fig. 1-2).

Los eximenes de laboratorio normales o
negativos: F. Alcalina, Bilirrubinas, transa-
minasas electrolitos, VDRL, nitrégeno uréi-
co y creatinina, glicemia, t. protrombina,
heces, orina, cultivo de ganglio, EKG, ra-
riografia simple de abdomen.

Los exdmenes repetidos de citologia he-
mitica no revelan anemia pero si leucocito-
sis con niveles miximos de 30.000 leucocitos
con predominio de linfocitos hasta de 899,
anormales, de nicleo doblado sobre si mis-
mo y cromatina gruesa, otros de nicleo
grande indentado con escaso citoplasma y
otros de aspectos mds histoide. (Fig. 3).

La cuantificacién de proteina fue de
8.1 grs. con 3.8 grs. y 4.3 grs. de albimina
y globulinas respectivamente y la DHL de
800 u.

El estudio de médula ésea no mostr6
anormalidades significativas.

La biopsia de piel fue calificada como
eritema premicotico en 1973 y con infiltra-
cién de numerosas células mononucleares en
forma difusa a nivel de la dermis superficial
que pueden corresponder a estados premi-
coticos de las micosis fungoides en 1976.
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Fig. 1 y 2.

Lesiones tipicas del

Sindrome de Sézary
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Fig. 3.—Aspeclo microscopico de las células de Sézary. Notese la tendoncia de

los ndcleos a adoptar

Biopsia de ganglio:

Con presencia de numerosos histiocitos
cargados de abundante pigmento granular
que con tinciones especiales se identifica
como melanina y que se observa en lesiones
dérmicas con descamacion severa.

Estudio de cromosomas:

Cariotipo de células de aspirado de Mé-
dula dsea:

a) Cariotipo 46 XY
b) Células con 184 cromosomas.

Estas células eran el 109 de todas las
mitosis vistas y no fueron estimuladas con
fitohemaglutinina.

Discusion:

La evidencia histologica que tenemos en
este paciente es de un eritema premicético
y exfoliacion de piel. Conocemos que la mi-
cosis fungoide y el Sindrome de Sézary son
condiciones estrictamente relacionadas y se
ha sugerido que son parte de un aspecto
de los linfomas cutineos.

Hay sin embargo discusion sobre si el
sindrome de Sézary es una entidad clinica
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una configuracion

cerebriforme.

y patoldgica distinta, considerada como be-
nigna y no especifica asociada o no a estados
linfoproliferativos; o por el contrario como
una variente clinica de la micosis fungoi-
de, enfermedad maligna reconocida. El as-
pecto histolégico de estas dos condiciones
puede ser idéntico con infiltracion de célu-
las atipicas redondas bajo la epidermis y Ia
presencia de microabcesos de Pautrier.

Ll signo de mds trascendencia para el
diagnéstico es la presencia de las células de
Sézary, que son células mononucleares gran-
des, mayores en tamafio que un polimorfo-
nuclear, con nicleo irregular voluminoso,
que ocupa el 80% de la célula y citoplas:
ma en forma de corona delgada. Ultra es-
tructuralmente esta célula tiene nicleo ser-
penteado con un aspecto tridimensional de
nucleo convoluto y cerebriforme. La hetero-
cromatina se condensa en la periferia del ni-
cleo. En el citoplasma que parece normal se
ha reportado la presencia de fibrillas (15).
Estas células han sido descritas en nédulos
linfaticos. Sézary consideré estas células como
histo-monocitos gigantes y pens6 que eran
generadas en la piel (12) Clendenning,
Brecher y Van Scott (2) encuentran células
semejantes a las de Sézary en el 209, de
pacientes con micosis fungoide sugiriendo
que el Sindrome de Sézary es una fase leu-
cémica de esta enfermedad.
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