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OZET

Bu galismada deride ddem, hiperpigmante eritrodermi ve eksfolyatif derma-
tit, palmo-planter keratodermi, onnikoz, lenfadenopati ve hepatomegali ile seyreden
bir Sézary Sendromu olgusu takdim edilmektedir. Cevre kaninda elekiron mikros-
kobu ile yapilan incelemelerle serebriform gekirdekli karakteristik Sézary hiicrele-
rinin varlig: gosterildi. Aywict tant tartigid: ve konu ile ilgili literatiir gbzden gegi-
rildi. o

SUMMARY
Sézary Syndrome

In this study it was reported a case of Sezary's syndrome characterized by
oedema, hyperpigmented erythroderma and exfoliative dermatitis of the skin,
palmo-plantar keratoderma, onycosis, Iymphadenopathy and hepatomegaly. In
the periferal blood smear the presence of characteristic Sezary's cells with cerebri-
form nuclei was demanstrated by electron microscopy. Differential diagnosis was
discussed and literature related tosubject review.

. XVI, Ulusal Hematoloji Kongresinde teblig edilmistir, 19-20 Kasim 1981,
Istanbul.
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Sézary sendromu, ilk defa 1938 yilinda Sézary tarafindan deride 6dem, yay-
gin eritrodermi, bazen pigmantasyon, palmoplanter keratodermi, tirnak bozukluk-
lan, yaygin alopesi, lenfadenopati, deride ve ¢evre kaninda atipik mononiikleer hiic-
relerle seyreden bir sendrom olarak tanimlanmistir’. Sézary sendromu ve mycosis
fungoides gerek klinik, gerek laboratuvar bulgulari agisindan biiyiik benzerlikler gos-
terir?. Her iki hastalikta goriilen malign hiicrelerin T-lenfosit kékenli ve genellikle
helper-inducer (yardimer-endiiktdr) fenotipi ozellikleri tasiyan hiicreler olduklar
anlasiimistir® - °. Bu benzerlikler nedeniyle bu iki hastalifmn "'T hiicreli deri lenfo-
malan'' ach altinda ortak bir terim ile ifade edilmesi Snerilmistir®. Bu hastaliklar
ile T-hiicreli kronik lenfositik 16semi, T-hiicreli Hodgkin-dis1 lenfomalar, non-epi-
dermotrofik T-hiicreli deri lenfomasi, lenfomatoid graniilomatoz ve lenfomatoid
papiiloz gibi deriyi tutan diger T-hiicre hastaliklar1 arasindaki iliski tam olarak
¢oziimlenememistir? .

Oldukca nadir goriilen blr hastalik olan Sézary sendromu, daha ziyade 50-60
yaslar arasinda ve siklikla erkeklerde goriiliir. Etyolojisi tam olarak bilinmemektedir.
Cesitli cevresel, genetik ve infeksiydz faktorler lizerinde durulmaktadir. Hastalarda
siklikla toksik kimyasal ve fiziksel ajanlarla veya ilaclarla temas anamnezi vardir. Bu
gozlemler malign transformasyona siiriikleyen kronik immunolojik bir uyarinin var-
hgm diisiindiirmektedir®. Son yillarda T-hiicreli deri lenfomal 2 hastanin taze ve
kiiltiirii yapilmig hiicrelerinden insan T-hiicreli lenfoma-l6semi virusu adi verilen yeni
bir retrovirus izole edilmigtir” +&.

Seyrek goriilen ve klinik olarak T-hiicreli kronik lenfositik 16semi, mycosis
fungoides, T-hiicreli Hodgkin-dist lenfomalar, eksfolyatif dermatit ve psoriasis erit-
rodermisi ile kolaylikla karigtirilabilen bir hastalik olmas1 nedeniyle, tarafimizdan
izlenen bir Sézary Sendromu olgusunu tipik klinik, hematolojik ve elektron mik-

roskopik bulgulan ile yayinlamay: ve literatiir verileri 1s1ginda tartismay1 uygun
bulduk.

OLGU

R.S., ciftci, 50 yasinda, Kestel-Bursa'h, erkek. Hastanin sikayetleri 9 yil 6nce
ayaklarda kasinti ve kizartilarla baglamis. Ekzema tamisiyla degisik fedaviler uygu-
landiktan 5 yil sonra yiiz dahil olmak lizere biitiin gévde ve ekstremitelerde kagintih
kizartilar ve deride pul pul soyulmalar gelismis. Kullandig1 ekzema ilaglarindan hig
fayda gormemis.

Oz ve soy gegmisinde bir 6zellik yok. Beden fonksiyonlar: normal. Genel du-
rum iyi. Her iki aksiller bdlgede 3 cm., sag sternokleidomastoid kas arkasinda iki
adet 1 cm., her iki inguinal bdlgede ise ¢aplari 1-3 cm arasinda degisen, sert, mobil
ve agrisiz adenomegaliler mevcut. Ayrica 2 parmak, sert agrisiz, kiint kenarl ve
iizeri diiz hepatomegali mevcut. Diger sistemlerde belirgin bir patoloji yok. Hastanin
dermatolojik muayenesinde yaygin eritrodermi ve lamell6z deskuamasyon '(Resim:
1), viizde 6dem ve melanodermik hiperpigmantasyon (Resim: 2), el ve ayaklarda

hiperkeratoz (Resim: 3, 4), el ve ayak tirnaklarinda deformiteler (Resim: 1, 5)
saptandi.
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; Resim: 1
Eritrodermi ve lamelldz deskuamasyon, ayaktirnaklarinde deformite.

Resim: 2 )
Yiizde ¢dem ve melonodermik hiperpigmantosyon.



Resim: 3
Ellerde hiperkeratoz.

Resim: 4
Ayaklardg hiperkeratoz.



Resim: 5
E! tirnaklarinda deformite.

Deriden alinan punch biyopsinin histopatolojik incelenmesinde "kronik der-
matitis'', lenf bezi biyopsisinin histopatolojik incelenmesinde ''Tiimoral evrede
mycosis fungoides” tanilan kondu.

Hematolojik incelemede, eritrosit, hemoglobin, trombosit, sedimantasyon sii-
rati normal sinirlarda bulundu. 10.400-16.800/mm? arasinda degisen 16kositoz sap-
tandi. Formiilde % 12 ¢omak, % 22 parcali notrofil, % 1 monosit, % 22 kiigiik
lenfosit, % 30 biiyiik lenfosit ve % 13 oraminda normal lenfositten daha biiyiik, si-
toplazmasi hafif bazofilik, c¢ekirdefi oval veya labule giriiniimde ve cekirdek kro-
matini heterojen yapida, niikleol ihtiva etmeyen atipik mononiikleer hiicreler (Sézary
hiicresi) saptandi (Resim: 6). Kemik iliginde % 1 oraninda atipik mononiikleer hiicre
ve olgun lenfositlerde artma saptandi. Kemik iligi, lenf bezi biyopsilerinden ve cevre
kanindan alinan ornekler tizerinde yapilan elektron mikroskopik incelemede, gekir-
degi sitoplazmaya oranla ¢ok biiyiik, ¢cekirdek kenarlar girintili ¢ikintili ve serebri-
form gériiniimde, kromatini koyu boyanmis ve sitoplazmasinda ¢ok sayida fibriller
iceren atipik mononiikleer hiicreler goriildii (Resim: 7). S€zary hiicresi olarak deger-
lendirilen bu hiicreler gevre kaninda ¢ok sayida olmalarina kargin kemik iligi ve lenf
bezi biyopsilerinde az sayida saptandi. _

Hastaya tedavi olarak topik kortikosteroidli merhemler yaninda Winkelmann® '-
in Onerdigi 2 mg/giinde chlorambucil ve 40 mg/giinde prednisolone kombinasyonu
uygunlandiktan 2 ay sonra derideki eritrodermi azaldi, sadece ayak sirtlarinda hafif
olarak sebat etti ve sol aksiller bolge disindaki adenomegaliler kayboldu. Hasta 5
ay siire ile remisyonda olarak takip edildi. Ancak daha sonraki kontrollerine gelmedi.
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Resim: 6
Cevre kanindaki kiigiik ve biiyiik sézary hiicrelerinin 151k mikroskobu ile
goriiniimii (May Grunwald-Giemsa, X100).

=
Resim: 7
Cevre kanindaki sézary hiicrelerinin elekron mikroskopik gériiniimii, (Uranil
* asetat ve kursun sitrat boyast, X 6300).
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TARTISMA

Sézary sendromu, genellikle 50-60 yaslar arasindaki, saglikli goriiniimlii eris-
kinlerde ve siklikla erkeklerde goriiliir. Hastalik sik tekrarlayan, ilerleyici eritematdz
ve ekzematiform lezyonlar seklinde baslar. Bu lezyonlar yillarca izole bir sekilde
kalabilir veya mycosis fungoides'teki gibi eritemli, 6dem!i ve enfiltre plaklar sekline
doniigiir. Birlikte genellikle giddetli bir kagint1 mevcuttur. Bu erken dénemde hasta-
lik siklikla ekzema, psoriasis, norodermatit, eritema, parapsoriasis-en plaque, poiki-
loderma ve mycosis fungoides ile kanstinlabilir? »! °, Zamanla hastada yaygin eritro-
dermi geligir. Eritrodermi hastalifin en 6nemli klinik bulgusudur'®. Mayo klinigin-
de izlenen 28 Sézary olgusunun hepsinde (% 100) eritrodermi mevcuttu' !, Eritro-
dermi koyu renkte, kuru ve skuamhidir. Bu eritrodermi siklikla 6dem ve infiltrasyon
ile birliktedir. Odem Mayo klinik vakalaninda % 100 oraminda bulunmustur'®.
Odem yaygin olabilir veya ekstremitelere lokalize olabilir. Yiizdeki eritemli 6demli
infiltre plaklar bufissiir goriinlimii verir ve gozlerde ektropion geligebilir. Eritem ve
odemle birlikte genellikle melanodermik bir pigmantasyon geligir. Mayo klinik va-
kalaninda bu pigmantasyon % 11 oraninda saptanmistir' !, &dem ve pigmantasyo-
nun bir arada goriilmesi Sézary sendromu i¢in patognomonik bir bulgu kabul edilir
ve mycosis fungoides ile diger nedenlere bagh eritrodermilerden ayirici tanisinda rol
oynar'®, 3

Diger klinik belirti ve bulgular arasinda, siklik sirasina gore, kasinti (% 100),
lenfadenopati (% 57), hepatomegali (% 36), alopesi (% 32), tirnak bozukluklan
(% 32), ekskoriasyon (% 7), kiiciik papiil veya nodiiller ve nadiren splenomegali
sayilabilir' ®~'2, 7

Genel durum genellikle iyi olup, bu durumunu yillarca korur.

Deri biyopsi materyelinin histopatolojik incelenmesinde iist dermada bant
seklinde histiyosit, lenfosit ve atipik hiperkromatik niiveli lenfoid hiicrelerden ibaret
infiltrasyon saptanir. Ayrica birlikte ekzematizasyon, spongioz ve akantoz dikkati
ceker' .13, _

Lenf bezi biyopsinde retikiiloz lipomelanik ve lenfoid serebriform hiicrelerin
profilerasyonu saptamr’ 2+13,

Otopside dalak, karaciger ve diger organlarda Sézary hiicrelerinden ibaret in-

filtrasyon gozlenir'®.

Hematolojik incelemelerde cevre kaminda Sézary hiicreleri adi verilen atipik
lenfositler goriiliir. Bu hiicreler genellikle 12-20 mikron capinda bazofil sitoplaz-
mal, ¢ekirdegi koyu ve heterojen kromatinli ve kenarlan girintili ¢ikintih, niikleol
ihtiva etmeyen hiicrelerdir. Sézary hiicrelerinin 8-10 mikron ¢apinda kiigiik tipleri

_ de olabilmektedir' °+'3.

Hastalarda 12.000-30.000/mm?> arasinda degisen orta derecede bir lokositoz
ve baslica Sézary hiicrelerinden olugan bir lenfositoz saptanir. Eritrosit ve trombosit
sayilan genellikle normal sinirlardadir. Sézary hiicreleri dolasan lenfositlerin % 10-
99'unu olusturur. Cevre kaninda ¢ok az sayida Sézary hiicresi mycosis fungoides
ve diger eritrodermilerde de gozlenebilir. Ayirici tanida eritrodermi ile birlikte cevre
kaninda % 10'dan fazla sezary hiicresinin varhig) Sézary sendromunu eritrodermi ile
seyreden diger hastaliklardan ayirt ettiren nemli bir kriter olarak kabul edilir’ °,
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Winkelmann ve ark.!* cevre kaninda % 10'dan daha az sayida Sezary hiicresi bulu-
nan durumlar icin pre Sezary sendromu terimini ileri siirmiiglerdir.

Sezary hiicresinin elektron mikroskopik zellikleri ilk defa 1968 de Lutzner
ve ark.!S tarafindan tanimlanmistir. Serebriforun goriiniimdeki gekirdek ¢ok sayida
girinti-cikintilar gostermekte, hetorojen yapidaki kromatini gekirdegin periferinde
yogunlagmaktadir. Sitoplazma ¢ok sayida fibriller ihtiva etmektedir!®.

Histosimik incelemelerde, Sezary hiicrelerinde Beta-gliikuronidaz aktivitesi-
nin normal lenfositlere ve kronik lenfositik 16semi lenfositlerine oranla daha yiik-
sek oldugu anlasilmistir’ 7. Ayrnica Sezary Sendromlu hastalarin serumunda ve hiic-
re siipernatanlarinda kuvvetli miktarlarda '‘makrofaj inhibitor faktor" (MIF) sap-
tanmigtir! ®.

tlerlemis Sezary sendromlu hastalarda kemik iligi de tutulur'®.

Sezary sendromunun tedavisinde, topikal nitrogen mustard uygulamasindan,
PUVA tedavisi, elektron 1s1mn tedavisi ve sistemik kemoterapiden yararlamllrz'”.

Winkelmann® chlarambucil ve prednisolone kombinasyonu ile basarih sonug-
lar elde ettigini bildirmektedir. Kemoterapiye direncli olgularda lokoferez yararh
olabilir?®. Hichir tedaviye cevap vermeyen olgularda ise antilenfosit globulin dene-
nebilir? !,

Yukarida ozetlenen literatiir verilerinin 15181nda, bizim olgumuz da yaygn
eksfolyatif dermatit, eritrodermi, yiizde melanodermik hiperpigmantasyon, palmo-
planter hiperkeratoz tirnak bozukluklari, adenopati, hepatomegali yaninda, gevre
kaninda lenfositoz ve % 13 oraninda Sezary hiicresi saptanmasi, kemik iligi ve lenf
bezi biyopsilerinin ve cevre kanimin elektron mikroskopik incelenmesinde serebri-

form gekirdekli Sezary hiicrelerinin gisterilmesi ile tipik bir Sezary sendromu olgu-
su olarak degerlendirilmistir.
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