SINDROME DE SEZARY: EVOLUCAO CLINICA E RESPOSTA TERAPEUTICA A
FOTOAFERESE EXTRACORPOREA ASSOCIADA A TERAPIAS SISTEMICAS
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RESUMO

A Sindrome de Sézary ¢ uma variante leucémica rara e agressiva dos linfomas cutaneos de
células T, caracterizada por eritrodermia, linfadenopatia e presenca de linfocitos T atipicos
circulantes (células de Sézary), demandando abordagem terap€utica complexa e
frequentemente multimodal. O objetivo deste relato € descrever a evolugao clinica e a resposta
terapéutica de um paciente com diagndstico confirmado de Sindrome de Sézary, com énfase no
uso de fotoaférese extracorporea e terapias sistémicas associadas. Trata-se de estudo descritivo,
retrospectivo, baseado em revisdo de prontudrio, incluindo dados clinicos, laboratoriais,
anatomopatoldgicos e terapéuticos de paciente acompanhado entre 2023 e 2026. O paciente
iniciou o quadro com eritrodermia difusa pruriginosa e perda ponderal, sendo inicialmente
investigado com biopsia de pele e imunohistoquimica sugestivas de micose fungoide/linfoma
de células T. A confirmagdo diagndstica ocorreu por imunofenotipagem do sangue periférico,
evidenciando linfécitos T maduros andémalos CD4+ com relacio CD4/CD8 extremamente
elevada e presenga de células com nucleo cerebriforme, compativel com Sindrome de Sézary.
Inicialmente, foi instituido metotrexato, porém houve auséncia de resposta clinica e
desenvolvimento de hepatotoxicidade, levando a suspensdo do farmaco. O paciente evoluiu
com progressao laboratorial (leucocitose e linfocitose importantes) e persisténcia das lesdes
cutaneas, sendo indicada fotoaférese extracorpdrea, cujo inicio foi retardado por dificuldades
de acesso vascular e questdes logisticas. Apds inicio da fotoaférese, observou-se melhora
clinica e laboratorial significativa, com reducao da linfocitose, das lesdes cutaneas e do prurido,
configurando excelente resposta inicial. Ao longo do seguimento, o paciente realizou multiplas
sessoes, com periodos de melhora e recaida, incluindo intercorréncia infecciosa associada a
cateter. Ap6s um ano, houve progressao clinica da doenca, apresentando alteracdes laboratoriais
e piora das lesdes do paciente, de modo que foi indicada terapia combinada com reintrodugao
de metotrexato, corticoterapia e solicitacdo de brentuximabe vedotina, iniciada posteriormente
devido necessidade de judicializacdo. No momento, o paciente estd em uso de brentuximabe
vedotina, fotoaférese, metotrexato e corticoterapia ha 26 dias, apresentando excelente resposta
clinico-laboratorial. Os resultados demonstram que a fotoaférese extracorporea foi eficaz no
controle inicial da doenga, com impacto positivo nos sintomas e exames laboratoriais, embora
a evolucdo tenha sido marcada por recidivas e necessidade de intensificacdo terapéutica.
Conclui-se que a Sindrome de Sézary apresenta curso clinico cronico e desafiador, sendo a
fotoaférese uma estratégia terapéutica relevante, especialmente em casos refratarios ou com
contraindicacao a outras terapias, podendo ser potencializada com agentes sistémicos como o
brentuximabe vedotina, reforcando a importancia de abordagem individualizada e acesso
oportuno ao tratamento.
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