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Mais um caso da sindrome da sulfona
One more case of Sulfone Syndrome

RESUMO

E apresentado o caso de um paciente que iniciou
tratamento de hanseniase e um més depois apresentou
febre, prurido, queda do estado geral e um quadro
cutaneo de eritrodermia esfoliativa que respeitava
maculas hipocrémicas no tronco anterior. Bidpsias das
lesdes mostraram uma dermatite epitelial regular e
infiltrado linfocitdrio pleomérfico com intenso epidermo-
tropismo e foliculotropismo. Em todas as bidpsias foram
detectados bacilos em nervos e em macrofagos. Os
exames laboratoriais mostravam anemia (3.300.000
hemacias/mm:; Hb= 9,2 g%) e leucocitose (20.800
leucdcitos/mm') com 40% de linfocitos e polimorfismo
dessas células.

Essas manifestagdes foram rotuladas como pertencentes a
Sindrome da Sulfona apesar de faltarem seus outros
componentes. Os autores consideram que a atipia
linfocitaria é uma caracteristica imprescindivel da sindro-
me e chamam também a atencdo para o pleomorfismo
linfocitario e o intenso epidermotropismo e foliculotro-
pismo observado nos exames histopatoldgicos que foram
realizados. Eles discutem o porque da eritrodermia
respeitar as maculas hipocrémicas da hanseniase e
consideram que o fato do paciente continuar exibindo o
quadro eritrodérmico apos a retirada da sulfona, agora
sem mais o infiltrado que agredia a epiderme, seria
devido a um fenémeno de autossensibilizagdo.

Descritores: Sindrome da Sulfona, Atipia linfocitaria,
Hanseniase, Eritrodermia.
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INTRODUCAO

Homem, branco, com 49 anos de idade, iniciou
tratamento para hanseniase indeterminada em fevereiro
de 2000. No més seguinte apresentou quadro de
eritrodermia esfoliativa associado a prurido, emagreci-
mento, febre e queda do estado geral. Um més apos o
inicio do quadro foi internado em nosso servico para
investigagdo. Ao exame fisico apresentava-se descorado,
hidratado, emagrecido e anictérico e sem adenopatia
palpavel. No exame cardio-circulatério, presenga de
sopro sistdlico mitral. No exame dermatoldgico apresen-
tava eritrodermia esfoliativa que poupava areas hipocro-
micas no abdome e coxa esquerda. Os exames
laboratoriais demonstravam: Hemdcias: 3,30 mi/mm?,
hemoglobina: 9,2g/di, hematdcrito: 27%, leucdcitos:
20800/ml, eosindfilos: 27%, linfocitos: 44% com
polimorfismo, glicemia: 77,4mg/dl, uréia: 77,6mg/dl,
creatinina: 1,08mg/dl, TGO: 34,2U/ml, TGP: 63,6U/ml,
Gama GT: 90,5U/1, fosfatase alcalina: 196,34U/I, Potassio:
4,8mEq/I, Sodio: 136mEq/I, Bilirrubina total: 1,41 mg/dl.
Foi verificada auséncia de células de Sézary no sangue
periférico. As bidpsias das areas eritrodérmicas mostrou
uma dermatite com hiperplasia epitelial regular e infil-
trado linfocitario com intenso epidermotropismo e
foliculotropismo. O infiltrado era discretamente pleomor-
fico e penetrava densamente tanto a epiderme como os
foliculos pilosebaceos, acompanhando-se de espongiose.
Observou-se esparsos queratindcitos necrdticos e
paraqueratose. Em todas as bidpsias foram detectados
bacilos em nervos e macrofagos, o que contraria o
diagnéstico inicial de hanseniase paucibacilar. Em uma
das bidpsias observou-se reagdo granulomatosa com
células epitelidides e gigantécitos ao longo de vasos do
derma médio.

A primeira medida terapéutica foi a retirada da
sulfona e instituido corticoterapia, com regressdo parcial
do quadro clinico-laboratorial.

Apés aproximadamente um més o quadro eritro-
dérmico regrediu parcialmente e nova biépsia mostrou
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uma dermatite crénica superficial com discreta
hiperplasia epitelial e hiperqueratose sem
epidermotropismo ou foliculotropismo linfocitario.

DISCUSSAO

O nosso paciente apresentou apds iniciar o trata-
mento com PQT um rash cutdneo com febre, anemia e
pleomorfismo linfocitario. Esses achados nos levaram a
considerar que se tratava de mais um caso de Sindrome
da Sulfona.

Lowe e Smith (1940)%*!! descreveram uma sindrome
que atribuiram a sulfona em casos que apresentavam um
quadro semelhante a mononucleose com aumento de
linfonodos cervicais, atipia linfocitaria, petéquias, rash
cutdneo e ictericia com aumento de bilirrubinas. Naquela
ocasido eles sugeriram que a sindrome fosse mesmo um
quadro de mononucleose desencadeado pela sulfona e a
eritrodermia um fen6meno de hipersensibilidade. Isso
porque na regido da Nigéria onde trabalhavam, haviam
muitos casos de mononucleose.

Depois disso Leiker!® descreveu a mesma sindrome
em uma regidao sem mononucleose, mostrando que a
sintomatologia estava relacionada com a droga em si
mesma.

A sindrome passou algum tempo sem ser mais
relatada. Quando a sulfona comegou a ser usada para
outras patologias dermatoldgicas, novos casos da sin-
drome voltaram a ser publicados. Foram Allday & Barnes
(1951)! que cunharam o nome de Sindrome da Sulfona
para esse processo reativo.

A partir dai passou a haver uma certa generalizagdo
do conceito da sindrome. Alguns autores consideravam
que esse quadro poderia ser representado pela eritro-
dermia*>®7%° enquanto outros sé o consideravam assim
quando a sindrome era completa.

Ha na verdade casos intermedidrios, mas parece
que quando houvesse somente a ocorréncia da eritroder-
mia, ndo se trataria da sindrome, mas sim de um
fendmeno isolado de hipersensibilidade.

A nosso ver para configurar a Sindrome da Sulfona,
ndo pode faltar a atipia linfocitaria.

No caso estudado além da eritrodermia havia
pleomorfismo linfocitario e febre. Apesar de ndo existirem
outros sinais que constam na descricdao original dessa
sindrome, como o aumento de linfonodos cervicais, a
ictericia e petéquias, achamos que o caso em apreco seja
realmente o de um paciente com Sindrome da Sulfona.

Do ponto de vista histoldgico chamou atengdo o

160

infiltrado linfocitario pleomoérfico com intenso epidermo-
tropismo e foliculotropismo, € ndo ha como, morfolo-
gicamente, diante deste quadro, afastar-se o diagndstico
de Micose Fungodide ou Sindrome de Sézary.

Algumas alteragdes como edema do derma papilar e
espongiose ndo sdo consistentes para afastarmos estes
diagndsticos. De maneira mais consistente falam contra
linfoma cutaneo epidermotropico, alguns achados como:

1. Auséncia de células de Sézary no sangue
periférico;

2. Relagdo do aparecimento da Eritrodermia e
introducdo da sulfona para tratamento da hansenfase;

3. Regressdo das células rapidamente com a reti-
rada do medicamento especifico e tratamento por
corticoesterodides.

Por outro lado esta intensidade de agressdo epidér-
mica e folicular ndo é comum nas variadas manifestacGes
eritrodérmicas, inclusive nas erupcGes eritrodérmicas
medicamentosas.

Ja haviamos observado em um paciente hanseniano
em tratamento por sulfona quadro semelhante, que
conduziu ao 6bito'?. Na autdpsia verificamos infiltrado
linfocitario pleomdrfico que se instalou em varias
localizagGes organicas. Na pele, embora ndo com a inten-
sidade observada no presente caso, o infiltrado
linfocitario penetrava a capa basal e espinhosa
albergando-se em lacunas, notando-se necrose isoladas
de queratinocitos e hiperqueratose. Nas mucosas o
infiltrado era muito mais epitéliotropico e formava figuras
muito semelhantes a Micose Fungdide. Neste caso
consideramos a possibilidade de uma reacao
medicamentosa pois havia relagdo de causa e efeito, e o
conjunto das manifestacGes lembrava os relatos iniciais
desta sindrome.

Um outro fato inusitado em nosso paciente foi a
eritrodermia ter respeitado as maculas hipocrémicas de
hansenfase que o paciente apresentava. Foi devido a
essa maculas que o paciente foi diagnosticado como
portador de Hanseniase Indeterminada mas que na
verdade ndo se tratava dessa forma clinica pois foi
achado um grande nimero de bacilos na bidpsia, dentro
de macréfagos. O infiltrado granulomatoso encontrado
nessas lesGes pode ter limitado de alguma maneira a
expansdo da eritrodermia como fazem algumas cicatrizes
em outros casos.

O paciente continua ainda com o quadro eritro-
dérmico sem outras manifestacGes além de uma grave
hipertensdo arterial. E possivel que em casos como esse,
as lesdes cutdneas continuem evoluindo de maneira
cronica devido a um fendmeno de autossensibilizacdo.



Figural. Eritrodermia respeitando maculas
hipocrémicas da hanseniase.
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Figura 03 - Bidpsia de lesdo eritematosa — infiltragdo
linfocitaria intensa em crista epitelial hiperpldsica com
discreto pleomorfismo linfocitario. HE: Aumento
original: 160x.
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Figura 02 — Bidpsia de lesdo eritematosa —
hiperplasia epitelial com paraqueratose; infiltrado
linfocitario denso agredindo a epiderme e foliculo pilo
sebaceo. HE: Aumento original: 40x

Figura 04 — Biopsia de lesdo eritematosa —
infiltragdo linfocitaria em revestimento epitelial e
foliculo pilo-sebaceo. HE: Aumento original:160x.

Figura 5 — Biopsia
de lesdo pos-
tratamento —
permanece
hiperplasia epitelial
com vascularizagao
residual e discreto
infiltrado
inflamatorio. HE:
Aumento Original:
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SUMMARY

A case of a patient was reported presenting fever, pruritus, malaise,
and erythroderma surrounding hypocromic macules in the
anterior aspect of the trunc after the beggining of the
leprosy treatment. Biopsies of lesions showed regular epitelial
dermatitis and pleiomorphic lymphocitic infiltrate with intense
epidermotropism and follicular involvement. Bacilli in nerves and
macrophages were detected in all the biopsies. Laboratory
examens demonstrated anaemia (erytrocytes- 3,300,000/mm’; Hb
- 9,2%) and leucocitosis (20,800 leucocytes/mm’) with 40% of
lymphocytes and polymorphism of these cells. .

These manifestations were labelled as "Sulfone Syndrom"
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