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RESUMO

Objetivo: Descrever um caso de Sindrome de Sézary (SS) em paciente com diagndstico de infeccao pelo
virus da imunodeficiéncia humana (HIV) e em uso de terapia antirretroviral (TARV). Detalhamento do caso:
Paciente do sexo feminino, 41 anos, com eritrodermia pruriginosa ha cinco meses, associada a
linfonodomegalia supraclavicular e infiltracao facial. Apresentava histérico de HIV com carga viral indetectavel
apos sete meses de TARV. Exames laboratoriais revelaram contagem elevada de células CD4 e
imunofenotipagem compativel com SS. O diagnéstico foi confirmado por histopatolégico e imuno-
histoquimica, com achados de proliferacdo clonal de linfocitos T CD4+ e presenca de células de Sézary no
sangue periférico. O tratamento incluiu fototerapia UVB-narrow band e quimioterapia sistémica, com melhora
clinica progressiva. Consideracfes finais: A SS é uma doenga rara e, quando associada com HIV, pode
apresentar mudancas em sua apresentac¢do e evolugdo clinica, o que dificulta o diagnéstico. O caso apresenta
um diagnéstico de SS, confirmado por histopatologia e imunofenotipagem, durante o uso de TARV, relatando
a melhora clinica significativa da paciente ap6s o manejo combinado com fototerapia UVB-narrow band e
guimioterapia. No entanto, destaca-se que o transplante de células-tronco é a Unica opg¢éo curativa.

Palavras-chave: Sindrome de Sézary, Micose fungoide, HIV.
ABSTRACT

Objective: To describe a case of Sézary Syndrome (SS) in a patient diagnosed with human immunodeficiency
virus (HIV) infection and using antiretroviral therapy (ART). Case details: Female patient, 41 years old, with
pruritic erythroderma for five months, associated with supraclavicular lymph node enlargement and facial
infiltration. He had a history of HIV with an undetectable viral load after seven months of ART. Laboratory tests
revealed an elevated CD4 cell count and immunophenotyping compatible with SS. The diagnosis was
confirmed by histopathology and immunohistochemistry, with findings of clonal proliferation of CD4+ T
lymphocytes and the presence of Sézary cells in peripheral blood. Treatment included UVB-narrow band
phototherapy and systemic chemotherapy, with progressive clinical improvement. Final considerations: SS
is a rare disease and, when associated with HIV, may present changes in its presentation and clinical evolution,
which makes diagnosis difficult. The case presents a diagnosis of SS, confirmed by histopathology and
immunophenotyping, during the use of ART, reporting significant clinical improvement of the patient after
combined management with UVB-narrow band phototherapy and chemotherapy. However, it is highlighted
that stem cell transplantation is the only curative option.
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RESUMEN

Objetivo: Describir un caso de Sindrome de Sézary (SS) en un paciente diagnosticado con infeccion por el
virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) y en tratamiento antirretroviral (TAR). Detalles del caso: Paciente
femenina, 41 afios, con eritrodermia pruriginosa de cinco meses de evolucion, asociada a agrandamiento
ganglionar supraclavicular e infiltracién facial. Tenia antecedentes de VIH con carga viral indetectable luego
de siete meses de TAR. Los examenes de laboratorio revelaron un recuento elevado de células CD4 e
inmunofenotipado compatible con SS. EI diagnéstico se confimé mediante histopatologia e
inmunohistoquimica, con hallazgos de proliferacion clonal de linfocitos T CD4+ y presencia de células de
Sézary en sangre periférica. El tratamiento incluy6 fototerapia de banda estrecha UVB y quimioterapia
sistémica, con mejoria clinica progresiva. Consideraciones finales: El SS es una enfermedad rara y al
asociarse al VIH puede presentar cambios en su presentacion y evolucién clinica, lo que dificulta su
diagnostico. Se presenta el caso de un diagnéstico de SS, confirmado por histopatologia e
inmunofenatipificacion, durante el uso de TAR, reportandose la mejoria clinica significativa del paciente luego
del manejo combinado con fototerapia de banda estrecha UVB y quimioterapia. Sin embargo, es importante
sefialar que el trasplante de células madre es la Gnica opcién curativa.

Palabras clave: Sindrome de Sézary, Micosis fungoide, VIH.

INTRODUCAO

A pele é o segundo 6rgdo extranodal mais envolvido nos cenarios de linfomas ndo Hodgkin, sendo
denominados linfomas cuténeos primarios (LCP). Dentre eles, ha a divisdo dos que acometem células B, T e
NK, onde cerca de 80% dos casos sdo linfomas cutdneos de células T (LCCT), majoritariamente
representados pela micose fungéide (MF). Diferentemente do curso indolente da MF, a Sindrome de Sezary
(SS), haja vista se tratar de uma variante leucémica rara dos LCCT responsavel por 3% dos LCP, possui um
prognostico varidvel devido ao seu carater agressivo, podendo apresentar o envolvimento extracutaneo de
forma precoce (VAIDYA T e BADRI T, 2023; SANCHES JA, et al., 2021).

A evolugdo da MF com SS é frequente, constituindo cerca de 50% dos casos de linfomas cutaneos
primarios, tendo na populacéo masculina e idosa sua maior prevaléncia. Por ambas envolverem a expanséo
clonal de linfécitos T em um ambiente de inflamacgéo cronica, além de fatores genéticos e ambientais, 0s
resultados da imuno-histoquimica nem sempre sdo esclarecedores, implicando a realizagdo de outras
investigacdes e prolongando a conclusdo do diagnostico, parametro avaliado pelo trabalho de AMORIM GM,
et al. (2020), o qual envolveu 102 pacientes e concluiu que o tempo médio entre o inicio dos sintomas e o
diagnéstico foi de 51,31 meses, corroborando o agravamento do quadro (MONTEZZO DE, 2023; VIANNA
CFB, et al., 2023).

Clinicamente, as lesbes podem ser diversas, assemelhando-se a eczemas, manchas, placas, distrofias
ungueais, queratose palmoplantar, alopecia e edema de membros inferiores acometendo, muitas vezes,
regibes nao expostas a luz solar normalmente (LOBATO, et al., 2021). No entanto, apresenta uma triade
clinica manifestada por eritrodermia, linfadenopatia e pela presenca de células de Sézary, mas também
envolve outras lesfes cuténeas polimérficas, além de uma evolucéo insidiosa e diagnostico complexo
(SANCHES JA, et al., 2021). Este trabalho teve objetivo de descrever um caso de Sindrome de Sézary com
apresentacdo exuberante em paciente com diagnéstico de infecgdo pelo virus da imunodeficiéncia humana
(HIV) e em uso de terapia antirretroviral (TARV) em acompanhamento no Servigo de Referéncia Especializada
em Dermatologia do Estado do Para.

DETALHAMENTO DO CASO

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP), conforme parecer n° 7.497.810
e CAAE 86751225.0.0000.8767, estando em conformidade com os preceitos éticos exigidos para pesquisas
envolvendo seres humanos. A participagdo da paciente ocorreu de forma voluntaria, mediante sua
concordancia expressa por meio da assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE), bem
como do Termo de Autorizacdo para Uso de Imagem. Paciente do sexo feminino, 41 anos de idade,
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procedente de Xinguara-PA, procurou o Servico de Referéncia Especializada em Dermatologia do Estado do
Para, na capital paraense, devido ao surgimento de prurido generalizado, associado a eritrodermia, ha cerca
de 5 meses.

Ao exame fisico dermatologico (Figura 1), foi observada pele xer6tica, com a presenca de placas
eritemato-infiltradas na face, pavilhdes auriculares e couro cabeludo, em aspecto de face leonina, com
descamagao fina e superficial, além de algumas pustulas na regido malar e importante acentuagéo de sulcos.
Nas demais areas corporais, foram encontradas placas eritematosas com descamacao fina e superficial, de
limites nitidos e contornos irregulares, sendo a menor medindo cerca de 0,2 cm e a maior medindo 10 cm. No
momento da avaliacdo, ndo foram observadas alteracdes ungueais ou linfonodomegalias.

Figura 1 — Alteracfes dermatolégicas presentes no primeiro atendimento. 1A: facies leoninas e madarose;
1B: acentuacéao de sulcos e alopecia; 1C: eritrodermia

4

Fonte: Ferreira LBMA, et aI.I, 2025.

Ademais, a paciente referiu diagndstico prévio de HIV h& onze meses, com carga viral de 3.218.782
cépias/ml no momento do diagnéstico, sendo iniciada, entdo, terapia antirretroviral (TARV) com dolutegravir,
lamivudina e tenofovir, evoluindo com carga viral indetectavel apds sete meses de tratamento. Além disso,
relatou diagnostico de tuberculose pulmonar apés trés meses da introducdo da TARYV, sendo tratada com
isoniazida, rifampicina e etambutol. Entretanto, no quinto més de tratamento, evoluiu com o quadro
eritrodérmico descrito anteriormente.

A paciente relatou que o quadro iniciou como eritema e prurido generalizados, de répida evolugéo,
acompanhados do surgimento de linfonodomegalia na regido supraclavicular esquerda, infiltracdo da face e
couro cabeludo, com acentuacdo dos sulcos e madarose. Além disso, durante o periodo de elucidacdo
diagnostica, foi avaliada por dermatologista, que levantou como hipéteses diagnésticas farmacodermia e
hanseniase, optando pela suspensdo da TARV durante seis dias e realizacdo de baciloscopia de linfa. No
entanto, ndo houve regressao do quadro clinico, e o resultado da baciloscopia foi negativo.

ApOs o insucesso diagndstico, a paciente realizou exames laboratoriais, incluindo sorologias para sffilis,
HTLV | e Il e hepatites B e C, todas negativas. Também foi realizada a contagem de células CD4 durante os
meses de uso da TARYV, que inicialmente era de 282 células/ u |, chegando a 25.872 células/ |, além de
relagdo CD4/CD8 > 10, no momento em que ja apresentava eritrodermia e prurido generalizado. Seguindo a
investigacao diagnostica, foi realizado exame histopatolégico da pele da face, com resultado compativel com
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proliferacéo linfoide atipica acometendo a derme (Figura 2). O infiltrado linfoide foi caracterizado na imuno-
histoquimica pelos seguintes achados: infiltrado linfoide atipico T (CD3+ e CD4+ positivos e negativo para
CD8, CD20 e CD30), predominantemente dérmico, com focos de epidermotropismo e foliculotropismo.

Devido a inespecificidade dos resultados, foi solicitada uma imunofenotipagem de sangue periférico, com
0s seguintes marcadores positivos: CD45+++/CD3+/CD4++/CD2+/CD5++/CD27++/CD28++/TCRab+/CD7
parcial (73%), além da presenca de 50,3% de linfocitos T CD4 positivos para TRBC1. A partir desse estudo,
concluiu-se que a amostra era compativel com micose fungoide em sangue periférico, tratando-se de um caso
de Sindrome de Sézary (SS).

Figura 2 — Imuno-histoguimica (seta: imunomarcacao mostrando células CD4+ na epiderme e derme).

Fonte: Ferreira LBMA, et al., 2025.

Dado o diagndstico, a paciente iniciou tratamento com fototerapia semanal em cabine de UVB-narrow
band, 250J, com aumento de 50J a cada sesséo. Essa conduta foi associada a quimioterapia com gencitabina
e cisplatina. Foi a partir de entdo que os sintomas apresentados até o momento foram amenizados, e a
paciente apresentou melhora clinica significativa do quadro descrito inicialmente.

DISCUSSAO

Foi relatado um caso de Sindrome de Sézary (SS) em paciente de 41 anos, do sexo feminino, o que,
inicialmente, contrapde a epidemiologia comumente descrita em literatura, a qual acomete em maior nimero,
pacientes homens e idosos, apesar de ser uma doenca com baixa incidéncia global, a qual gira em torno de
0,1 a 0,3 casos por 1.000.000 de habitantes (MIYASHIRO DM, 2021; ROCHA DI, et al., 2024). A suspeita
diagnostica da SS se inicia a partir da visualizacdo das manifestacdes clinicas tipicas marcadas pela triade
de eritrodermia difusa, linfadenopatia e presenca de células de Sézary no sangue periférico (VAIDYA T e
BADRI T, 2023).

Habitualmente, a eritrodermia apresenta carater esfoliativo e pruriginoso, sendo um dos sintomas iniciais
da SS. Muitas vezes, essa manifestacdo cutanea precede o diagnéstico em anos, dificultando a identificacéo
precoce da doenga. Além do comprometimento cutédneo extenso, a SS pode cursar com linfonodomegalia e
envolvimento hematoldgico, tornando essencial uma avaliacéo clinica detalhada. Durante a andlise inicial da
paciente, observou-se o acometimento de regifes expostas a luz solar com visualizagdo de eritrodermia difusa
em face, tronco e membros, o que diferencia dos demais casos relatados que apresentam principalmente
alterac6es cutaneas em areas nao expostas.

Associado a isso, houve a presenca de linfonodomegalia na regido supraclavicular esquerda, achado
compativel com a evolucéo tipica da doenca (SANCHES JA, etal., 2021; VAKITI A, et al., 2022). A SS envolve
uma patogénese ainda incerta e multifatorial, € baseada em uma proliferacédo clonal derivada de células T de
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meméria, produzindo linfécitos atipicos e neoplasicos de tamanho pequeno a médio com nlcleos
cerebriformes, citoplasma abundante, azuroéfilo e sem granulos, denominados células de Sézary ou Lutzner
(YAMASHITA T, et al., 2012). Essas células apresentam caracteristicas epidermotropicas, produzindo
infiltrados dérmicos difusos e profundos, com potencial para acometimento de linfonodos e,
consequentemente, implicando linfonodomegalias e de circulagdo em sangue periférico, demonstrando o
carater leucemizante desse raro subtipo de linfoma, além de ser um dos componentes diagnosticos da
sindrome (LEHLOENYA RJ, et al., 2013; VAIDYA T e BADRI T, 2023).

Variantes histolégicas sdo comumente visualizadas na presenca da MF, associada ou ndo a SS, podendo
ser divididas de acordo com a classificacdo WHO-EORTC, em forma foliculotrépica, na qual se enquadra a
paciente, granulomatosa e reticulose pagetoide, sendo a primeira variante associada a um pior prognéstico
(YAMASHITA T, et al., 2012). Variantes clinicas também sao possiveis, apresentando lesdes bolhosas ou
vesiculares, purpuricas, poiquilodermatoso e outras hipopigmentadas (VAIDYA T e BADRI T, 2023). Essa
proliferacdo clonal €, muitas vezes, atribuida a um contexto de inflamacéo crbénica do organismo, o qual
promove a ativagao de células T-helper tipo 2 (Th2) com o papel de supresséo da resposta imune fisioldgica,
principalmente voltada as células natural killer (NK) e células T CD8+ (DOBOS G, et al., 2022; LOBATO BAL,
et al., 2021).

A presenca do diagnéstico de HIV no caso clinico relatado, corrobora a produ¢éo de um contexto sistémico
para ativagao das células Th2, mas também sugere a possibilidade de o inicio dos sintomas relatados pela
paciente significarem uma Sindrome Inflamatéria de Reconstituicdo Imune (SIRI), haja vista que o inicio se
deu periodos ap0s a introducgéo da terapia antirretroviral (TARV), contribuindo para a exacerbacéo do quadro
clinico (LEHLOENYA RJ, et al., 2013). A realizacéo da imuno-histoguimica ap6s a biodpsia e o histopatol6gico
segue a propedéutica da investigacdo diagndstica desse linfoma.

Nela, espera-se encontrar um padrdo CD2+, CD3+, CD4+ com CD7- e CD8-, sendo a perda da expresséo
CD7 observada mesmo nas fases mais iniciais da doenca; excetuando-se a alta razao CD4:CD8 (=10), as
demais caracteristicas sdo praticamente indistinguiveis ao que é visualizado na MF, sendo necessério
prosseguir com a realizagdo da imunofenotipagem (ARAUJO MDGM, et al, 2022; DADOO AS e STEENKAMP
I, 2019; AMORIM GM, et al, 2020). Esse exame possibilita a visualizagdo, no sangue, de antigenos como o
TRBCL1 na superficie de linfocitos CD4, além da intensidade da presenca dos marcadores ja mencionado na
imuno-histoquimica. (LEHLOENYA RJ, et al., 2013). Uma outra alternativa diagndéstica possivel é a realizagao
da imunocoloracédo para MUM-1, um oncogene atrelado ao mieloma madltiplo, que apresenta resultado positivo
na SS e negativo na MF.

Assim como, um achado histopatoldgico especifico para MF envolve o encontro de um agrupamento dos
clones ao redor das células de Langerhans na derme, formando os microabscessos de Pautrier (VAIDYAT e
BADRI T, 2023). A farmacodermia surgiu como um dos principais diagnosticos diferenciais a serem
considerados a principio, no sentido da introdu¢do da TARYV, porém foi descartada ap6s manutencao clinica
ao suspender temporariamente os medicamentos. Estudos prévios apontam que a eritrodermia esfoliativa,
uma das caracteristicas clinicas marcantes da SS, € uma condicao estreitamente associada a pré-existéncia
de outras doengas inflamatérias cronicas dermatolégicas como psoriase, dermatite atopica e ao uso de
farmacos, sendo encontrada em cerca de 47% da populagdo da pesquisa em questdo, principalmente
envolvendo medicamentos anticonvulsivantes como a carbamazepina e outros antibidticos (KONDO RN, et
al., 2024).

A facies leonina, marcada pela infiltracdo da face, couro cabeludo e acentuag¢édo dos sulcos, além da
madarose, é descrita em literatura como infrequente nos casos de SS, mas que correspondem a infiltracdo
dérmica difusa na face, sendo um achado mais frequente na coexisténcia de SS e hanseniase, principalmente
na forma virchowiana de Madri, hiptese essa descartada a negativacao da baciloscopia (LEHLOENYA RJ,
et al., 2013). A exclusdo de infec¢gdes como HTLV-1 e HTLV-2 também é mencionada em literaturas como
obrigatoria devido ao carater endémico do retrovirus em paises tropicais como no Brasil, haja vista seu
potencial de malignidade, em razdo da presenca da proteina Tax nesses agentes, sendo responsavel pela
inducéo da proliferagdo desorganizada das células T CDA4.
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A paciente do caso descrito negativou essa e outras sorologias como sifilis e hepatites (RAMOS LG, et al.,
2023; BLANCO G, et al., 2023). Portanto, o diagnostico da paciente em questédo foi pautado na presenca da
triade clinica, na qual a eritrodermia atingiu > 80% de area corp6rea comprometida, na presenca das células
de Sézary no sangue periférico em quantidade > 1000/pl (25.872células/ul) e na relagdo CD4/CD8 210
(33,53), associado aos resultados compativeis da imunofenotipagem por citometria de fluxo relatados na
descricao do caso, e da exclusédo dos principais diagnosticos diferenciais avocados durante as avaliacdes
(VAKITI A, et al., 2022).

O tratamento da SS geralmente envolve uma abordagem terapéutica combinada, com estratégias
direcionadas tanto a pele quanto ao controle sistémico da doenca. A terapia cutanea inclui fototerapia PUVA
ou UVB, que pode reduzir a carga tumoral e aliviar sintomas como prurido e descamacédo. Ja a terapia
sistémica, envolve o uso de drogas quimioterapicas, imunoterapias e agentes bioldgicos, dependendo do
estagio da doencga e da resposta individual do paciente.

Entre as opc¢8es disponiveis, o transplante de células tronco hematopoiéticas (TCTH) é a Unica estratégia
com intencgdo curativa, sendo indicado para pacientes mais jovens e com bom desempenho funcional devido
a associag8o com altas taxas de morbimortalidade. Além do tratamento direcionado a doencga, o controle
sintomético é fundamental para melhorar a qualidade de vida dos pacientes. O uso de drogas sistémicas
como anti-histaminicos, inibidores da histona desacetilase e gabapentina, além da terapia topica com
emolientes e corticosteroides, auxilia no alivio do prurido. Outras opg¢des incluem farmacos de segunda linha,
como mirtazapina e inibidores da recaptacdo de serotonina, que podem ser eficazes em casos refratarios
(SANCHES JA, et al., 2021; FLORES NAG, et al., 2023).

O progndstico da condi¢do depende de fatores como carga tumoral na circulagdo, idade do paciente,
principalmente os maiores de 60 anos, envolvimento extra cutdneo (estagio IV) como o acometimento de
ndédulos linfaticos, capacidade funcional do sistema imunolégico do individuo, aumento de LDH e estagio da
doenca. Desse modo, apesar do tratamento especifico, a sobrevida global em 5 anos desses pacientes é de
78,1%, sendo maior em pacientes brancos (MANFRERE KCG, 2022).

Uma das principais causas de mortalidade associada a SS envolve o desenvolvimento de infec¢des
oportunistas, especialmente as cutdneas, que podem evoluir para sepse, sobretudo em pacientes
imunossuprimidos devido ao uso de agentes imunossupressores. Essas infec¢bes sédo frequentes e podem
ter origem viral, bacteriana ou flngica, exigindo vigilancia constante. Um estudo realizado por Cariti C, et al.
(2022) identificou que 77 pacientes (68%) apresentaram pelo menos uma infeccdo cutanea ao longo do
acompanhamento.

O agente infeccioso mais comum identificado foi o citomegalovirus, reforcando a necessidade de
estratégias preventivas e terapéuticas para reduzir complicagdes e mortalidade nesses individuos. Conclui-
se que a Sindrome de Sézary € uma doenca rara e que, apesar de dificil diagnéstico, realiza-lo de forma &gil,
assim como a abordagem terapéutica adequada sdo essenciais para otimizar o prognéstico da condicéo,
considerando seu carater agressivo e a possibilidade de envolvimento extra cutaneo precoce.

Dada a complexidade clinica e diagndstica dessa patologia, com muitas possibilidades de avaliacdes
diferenciais, é imprescindivel realizar uma investigacdo minuciosa que inclua exames histopatologicos e
imunofenotipicos, permitindo uma melhor definicdo do estagio da doenca e das opgdes terapéuticas. Além
disso, a associacdo com o HIV imp&e desafios adicionais, demandando monitoramento continuo para evitar
complicacfes e garantir a adeséo ao tratamento.

O manejo multidisciplinar e terapias combinadas, como fototerapia e quimioterapia, tem se mostrado
fundamental para o controle da doenca e a reducédo dos eventos adversos e desfechos negativos associados.
Ressalta-se a importancia do acompanhamento continuo e da reavaliacdo periédica, uma vez que a evolugao
clinica pode ser imprevisivel, exigindo ajustes terapéuticos ao longo do tempo para melhorar a qualidade de
vida do paciente. Adicionalmente, o avan¢o na compreensdo dos mecanismos moleculares da doenca, aliado
a necessidade de estudos adicionais se faz necessaria para possibilitar o desenvolvimento de terapias mais
eficazes e personalizadas, melhorando a sobrevida e qualidade de vida dos pacientes.
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