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Introducción
El linfoma cutáneo de células T es un tér-
mino general para identificar los linfomas 
no Hodgkin de células T que afectan prin-
cipalmente a la piel. Hay muchos subtipos 
de linfoma cutáneo de células T, entre los 
más comunes son: la micosis fungoide y el 
síndrome de Sézary (SS), pueden simular 
trastornos benignos de la piel convirtién-
dose en un desafío diagnóstico para los 
médicos dermatólogos1,2

El SS y la micosis fungoide son entidades 
íntimamente relacionadas, se considera la 

micosis fungoide la forma indolente y el SS 
su fase leucémica agresiva, por lo que exis-
te la hipótesis que el SS puede evolucionar 
gradualmente a partir de una micosis fun-
goide u ocurrir de forma espontánea, aun-
que actualmente algunos autores los consi-
deran entidades diferentes2.

El SS es una neoplasia maligna origina-
da en los linfocitos T, que compromete la 
piel y puede extenderse a la médula ósea, 
linfocitos sanguíneos, ganglios linfáticos y 
diversos órganos, se caracteriza por eritro-
dermia, adenopatías superficiales y célu-
las atípicas en sangre1.
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En cuanto a la distribución epidemioló-
gica de este síndrome se sabe que predomi-
na en hombres con una proporción 2:1, en 
las edades entre los 60 y 70 años1,3, tiene una 
tasa anual de incidencia de uno por cada 
diez millones, representando el 3  % de to-
dos los linfomas cutáneos4. Además, afecta 
en mayor medida a la población blanca en 
relación a los afroamericanos y no presenta 
predisposición genética2.

La prevalencia de linfomas cutáneos 
primarios registrada entre 1986 y 2002 en 
Holanda y Austria fue del 3  %5, lo que re-
presenta datos similares a los reportados 
por la Organización Mundial de la Salud, 
Organización para la Investigación y el Tra-
tamiento del Cáncer (WHO/EORTC por 
sus siglas del inglés)6. En Argentina, se re-
portó una prevalencia del 0,13  % en un 
centro dermatológico especializado, en el 
periodo de 2006 a 20167.

Presentación del caso
Una paciente femenina de 44 años, sin nin-
guna enfermedad de base preexistente, sin 
antecedentes familiares ni quirúrgicos. Con-
sultó con historia de diez meses de prurito 
generalizado, sin lesiones cutáneas eviden-
tes, acompañado de episodios febriles no 
cuantificados, fatiga y disminución del ape-
tito, con pérdida de peso aproximadamente 
de 15 kg, lo que originó múltiples consultas 
en las que le habían indicado pruebas de 
laboratorio y había recibido tratamiento 
con antihistamínicos orales. Además, te-
nía dos meses de haber iniciado con lesio-
nes cutáneas descamativas, pruriginosas, 
progresivas y generalizadas (Figura 1  y  2), 
recibió tratamiento con antihistamínicos 
orales y esteroides tópicos sin mejoría. En 
cuanto al examen físico se destaca: xerosis 

marcada, signos de grataje, eritema gene-
ralizado intenso y adenopatías cervicales 
e inguinales palpables.

Fue evaluada por un dermatólogo de 
la práctica profesional privada que decidió 
realizar una biopsia de piel de región dor-
sal y anterior de tórax. Los resultados de la 
biopsia de piel con valoración de inmuno-
histoquímica (IHQ) reveló: CD20 negativo, 
CD3 positivo, CD5 positivo, CD7 negativo, 
CD8 positivo en un 10  % con diagnóstico 
de neoplasia cutánea maligna de células 
T (Síndrome de Sézary).

Debido a la persistencia del proceso fe-
bril y al empeoramiento del estado gene-
ral de la paciente, se decidió trasladarla al 
Hospital Médico Quirúrgico del Instituto Sal-
vadoreño del Seguro Social (ISSS), donde las 
pruebas de laboratorio reportaron marcada 
leucocitosis (reacción leucemoide), en frotis 
de sangre periférica: línea eritrocitaria dismi-
nuida con anemia moderada, normocítica, 
normocrómica, células inmaduras del 8 % al 
10 % con características de células tipo lin-
focitos grandes con abundante citoplasma 
y núcleos irregulares (Tabla 1).

En la radiografía de tórax se describió en-
sanchamiento mediastinal sin evidencia de 
lesiones consolidativas en ambas cadenas 
yugulares, triángulos posteriores del cuello, 
supraclaviculares e inguinales sin asociarse 
con áreas de necrosis ni calcificaciones, es-
tos hallazgos generaron la sospecha de un 
síndrome linfoproliferativo (Figura 3).

A su ingreso en el servicio hospitalario 
fue evaluada por la unidad de hematología, 
donde se le indicó el aspirado de medula 
ósea para procesamiento de frotis y biopsia 
(Figura 4), que reportó la presencia de hiper-
celularidad con presencia de megacarioci-
tos, serie mieloide con 60 % a predominio de 
formas adultas, aunque con leve aumento 

Figura 1. Placas descamativas eritematosas con tendencia a confluir que se interca-
laban con áreas de piel sana, comprometiendo extensas áreas de la región anterior y 
dorsal del tórax 

Figura 2. Imágenes de rayos X de tórax que muestra el 
ensanchamiento mediastinal relacionado a un posible 
cuadro de neoplasia hematopoyética tipo linfoprolife-
rativa



95DOI: 10.5377/alerta.v6i2.16211
Granados Flores NA, et al.

95

de formas juveniles más granulación tóxica; 
la serie eritroide con forma y tamaño normal 
pero disminuida en 20 %; serie linfoide con 
20 % presentaban núcleos irregulares, algu-
nas con cromatina condensada y aspecto 
«cerebriformes» hallazgo patognomónico 
en esta enfermedad. La biopsia de médula 
ósea fue negativa para linfoma.

La citometría de flujo reportó que el 
76  % de todos los eventos son linfocitos, 
el 97 % de los linfocitos T son CD4 y expre-
san CD3, CD4, CD5, CD2, CD25 heterogé-
neo y CD7 negativo, CD34, CD10 y CD56 
negativos con lectura por inmunofenotipo 
de linfoma-leucemia de células T del adul-
to o linfoma anaplásico.

Intervención terapéutica
Se indicó el inicio del esquema quimiotera-
péutico disponible a nivel institucional, con 
ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina, 
etopósido y prednisona (CHOEP).

Cinco días posteriores al inicio de la 
quimioterapia, presentó picos febriles de 
38,5 °C y se reportó una leucopenia con 
neutropenia asociada a la quimioterapia, 
debido a esto, se implementó aislamiento 
invertido y se inició un esquema antibióti-
co profiláctico con 2  g de ceftriaxona, vía 
intravenosa cada día, más 900  mg de clin-
damicina, vía oral cada ocho horas; los picos 
febriles persistieron y de forma preliminar 
se identificó Acinetobacter baumannii, con 
sensibilidad a carbapenémicos, en los he-
mocultivos (Tabla 2), este dato se confirmó 
en el reporte definitivo. Posteriormente, se 
interconsultó con el servicio de infectología, 
que indicó el tratamiento por 14 días con 

Tabla 1. Resultados de las pruebas de laboratorio al 
ingreso 

Hemograma

Glóbulos blancos 54,0 x 106/mm3

Neutrófilos 33,6 %

Linfocitos 43,2 %

Monocitos 20,7 %

Hemoglobina 9,9 g/dL

Hematocrito 30,3 %

Plaquetas 362x103

Química sanguínea

Glucosa 84,5 mg/dL

Creatinina 0,59 mg/dL

Nitrógeno ureico 9,3 mg/dL

Urea 20 mg/dL

Sodio 133 mEq/L

Potasio 4,1 mEq/L

Proteína C reactiva 20,2

Velocidad de  
eritrosedimentación 

53 mm/h

Tiempos de coagulación

Tiempo parcial de 
tromboplastina

38,6 segundos

Tiempo de protrombina 13,3 segundos

Índice internacional 
normalizado (INR) 

1,2

Examen general de orina: color amarillo, densidad: 1020 
pH: 6; proteínas 0  mg/dl; leucocitos 10-15 por campo; 
esterasa leucocitaria y sedimento urinario: negativo. 
Hemocultivos y urocultivo tomados al ingreso: negativos. 
Electrocardiograma: sin anormalidades.

Figura 3. Corte axial de tomografía abdominal identificando múltiples 
conglomerados de adenopatías para aorticas retroperitoneales (flechas)

Figura 4. Frotis de aspirado de medula ósea, células 
mononucleares atípicas (linfocitos) con núcleo de 
aspecto “cerebriformes” también llamadas células de 
Sézary
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500 mg de imipenem, vía intravenosa, cada 
seis horas por 14 días. La fiebre cedió al se-
gundo día de tratamiento.

Evolución clínica
La paciente recibió el alta hospitalaria de-
bido a la mejoría clínica con un aumen-
to en el número de glóbulos blancos 
(Tabla 2). Además, se indicó el plan de se-
guimiento en consulta externa por la espe-
cialidad de hematología.

Transcurrido tres meses de tratamiento 
oncológico, la paciente consultó por una 
semana de episodios febriles no cuantifica-
dos, tos productiva y disnea. En el examen 
físico se encontró: estertores basales bilate-
rales y tiraje subcostal, debido a esto se de-
cidió realizar el manejo de la paciente en el 
área de máxima urgencia, donde presentó 
episodios de desaturación y franco distrés 
respiratorio, por lo que se decidió iniciar con 
ventilación mecánica, durante la inducción 
la paciente presentó un paro cardiorrespira-
torio que no se revirtió con las maniobras de 
reanimación y falleció.

Diagnóstico clínico
La presencia de lesiones cutáneas asociadas 
a las células de Sézary en frotis de aspirado 
de médula ósea y la expresión aberrante de 
marcadores en linfocitos T por citometría de 
flujo confirmaron el diagnóstico de síndro-
me de Sézary como variante de linfoma cu-
táneo de células T, finalmente complicada 
con una insuficiencia respiratoria.

Discusión
El SS fue descrito por primera vez en 1938, 
por Sézary y Bouvrian, quienes descri-
bieron la tríada del síndrome de Sézary 
caracterizada por: eritrodermia, adenopa-
tías generalizadas y presencia de células 
T neoplásicas en piel, ganglios linfáticos 
y sangre periférica6,8.

El SS corresponde a las etapas IVA2 e IVB 
del linfoma cutáneo de células T (T 1-4, N 0-3, 
M 0-1, B 0-2) según la estadificación y clasi-
ficación específica TNMB propuesta desde 
2007 por el consenso entre la Sociedad In-
ternacional de Linfomas Cutáneos y el gru-
po de trabajo sobre linfoma cutáneo de la 
Organización Europea para la Investigación 
y el Tratamiento del Cáncer (ISCL/EORTC)9-11.

En el SS los pacientes presentan eritro-
dermia extensa e infiltrativa manifestándose 
a menudo con facies leonina y prurito in-
tenso, pudiendo presentar también alope-
cia, ectropión, queratodermia palmo plantar 
leve y onicodistrofia ungueal2,9. Se reportan 

además adenopatías, hepatoesplenomega-
lia, asociado a más de 1000/mm3 (o >10 %) 
células mononucleares atípicas circulan-
tes en el torrente sanguíneo con núcleo 
de aspecto «cerebriformes» (células de 
Sézary), estas células pueden ser: CD4+, 
CD7-, CD26- con una proporción de célu-
las T CD4+/CD8+ >107,9.

En su etiopatogenia se han involucrado 
tanto factores genéticos, en particular, se 
presentan reordenamientos en la región 
6q23-27 que conducen a alteraciones en 
el proto-oncogén MYB y en el gen de la 
subunidad alfa-2 del receptor de la inter-
leucina-22 (IL22RA2)4; factores infecciosos 
como los virus linfotrópico de células T hu-
mano tipo 1, infección por virus de Epstein-
Barr, citomegalovirus y virus herpes humano 
tipo 8; factores inmunológicos entre los que 
se encuentra la falta de regularización de 
citocinas, las cuales influyen en las células 
tumorales, donde las células T CD4 (Th2) y 
sus clonas producen IL-4, IL-5, IL-6 e IL-10; y 
factores ambientales, sin embargo, su etio-
logía sigue sin aclararse7.

Los criterios de diagnóstico del SS son: 
eritrodermia en el 80 % de la superficie cor-
poral, recuento anormal de linfocitos, pre-
sencia de células de Sézary > 1000 células/
mm³ y aumento de células CD4+ en sangre 
periférica, tener un cociente CD4/CD8 > 
10,5 % a 35 %.7,11. La biopsia de la piel pue-
de no ser concluyente en un poco más de 
la mitad de los casos (60  %)12. También es 
considerado suficiente para el diagnóstico 
la evidencia de expansión clonal de CD4+/
CD7− ≥ 40 % o CD4+/CD26− ≥El 30 %9.

El diagnóstico diferencial del SS incluye 
la micosis fungoide, la psoriasis, la pitiria-
sis rubra pilaris, la dermatitis, el síndrome 
hipereosinofílico y la leucemia de células T 
del adulto, trastornos cutáneos primarios 

Tabla 2. Resultados de exámenes de laboratorio por 
proceso febril 

Proceso febril Al alta

Glóbulos 
blancos

3,28 x 106/mm3 4,08 x ,106/mm3

Neutrófilos 13,6 % 63,6 %

Linfocitos 23,1 % 27,2 %

Monocitos 10,2 % 7,7 %

Hemoglobina 9,8 g/dl 10,4 g/dL

Hematocrito 30,3 % 32,3 %

Plaquetas 368x103 211x103

Examen general de orina y urocultivo negativos.
Rayos x de tórax sin evidencia de ocupación alveolar.
Hemocultivos: aíslan Acinetobacter baumannii sen-
sible a carbapenémicos..
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como escabiosis, reacciones adversas a me-
dicamentos y enfermedad de injerto contra 
huésped2,7,13. Es frecuente el retraso en el 
diagnóstico (hasta seis años de su presenta-
ción inicial) ya que puede imitar enfermeda-
des inflamatorias benignas6.

La evaluación inicial de estos pacientes 
incluye: hemograma, función renal, pruebas 
de función hepática, lactato deshidroge-
nasa (LDH), radiografías del tórax, escáner 
(TAC), RM y PET-TAC, y una biopsia inicial de 
los ganglios linfáticos6.

El tratamiento depende del estadio de la 
enfermedad, los pacientes con estadio IA-IIA 
inician con terapias dirigidas a piel, como 
esteroides tópicos o fototerapia (psoraleno-
UV-A [PUVA] o UVB de banda estrecha). En 
aquellos con estadio IIB se puede utilizar ra-
dioterapia localizada si son lesiones únicas, 
o gemcitabina o doxorrubicina en monote-
rapia en lesiones múltiples2,7,9. En pacientes 
con etapas avanzadas puede considerarse la 
quimioterapia con doxorrubicina liposomal, 
gemcitabina o alemtuzumab y en caso de 
ser jóvenes, se debe considerar el trasplante 
de progenitores hematopoyéticos o terapia 
con mogamulizumab un anticuerpo mono-
clonal dirigido contra el receptor de quimio-
cinas C-C 4 (CCR4) un receptor de superficie 
celular transmembrana para las quimiocinas 
CCL17 y CCL22, que desempeñan un papel 
en la migración celular y el tráfico de varias 
subpoblaciones de linfocitos que se dirigen 
hacia la piel12,14,15.

El pronóstico es malo, se reporta una 
supervivencia aproximadamente de cinco 
años no mayores al 30-40 %9,11.

Aspectos éticos
Este informe de caso se realizó conforme a 
los principios de la Declaración de Helsinki. 
Se consideró la confidencialidad y no male-
ficencia de los pacientes.
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