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Sézary syndroom: een vroege diagnose 
is	(letterlijk)	van	levensbelang
H. De Leye1, E. Coussens2, L. Brochez3, S. Lanssens2, K. Vossaert2

Casus
Een	65-jarige	patiënte	kwam	op	de	raadpleging	in	Maldegem	
wegens	een	progressief	beeld	van	erythrodermie	gepaard	met	
jeuk.	Ze	gaf	aan	dat	ze	op	korte	tijd	niet-intentioneel	6	kg	was	
vermagerd.	De	patiënte	was	tot	dan	elders	jarenlang	behan-
deld	met	topische	corticosteroïden	en	UV-therapie	omwille	
van	erythemateuze	plaques,	klinisch	beschouwd	als	een	
persisterend	eczeem.	Op	de	consultatie	vertoont	de	patiënte	
gegeneraliseerde	confluerende	erythemateuze	plaques	met	
diffuse	schilfering	(zie	afbeelding	1	t/m	4).	De	patiënte	heeft	
geen	atopische	constitutie	en	had	voor	deze	cutane	episode	
nog	nooit	eczeem.
Differentieel	diagnostisch	moet	bij	een	jeukende	erythroder-
mie	gedacht	worden	aan	psoriasis,	pityriasis	rubra	pilaris,	ato-
pische	dermatitis,	contacteczeem	en	toxisch	eruptie	naast	de	
gevreesde	diagnose:	het	Sézary	syndroom	(SS),	een	vorm	van	
cutaan	T-cellymfoom.
Vanwege	het	verhaal	van	een	lang	aanslepende	therapieresis-

tente	huidproblematiek,	en	het	opvallend	klinisch	beeld,	werd	
bij	onze	patiënte	met	erythrodermie	een	biopsie	en	een	bloed-
staal	voor	lymfocyten	typering	afgenomen.

Punch	biopsie	van	het	bovenbeen	toonde	een	exocytotische	
spongiotische	parakeratotische	dermatitis	met	alineatie	van	
lymfocyten	langs	de	junctie,	kleine	Pautrier	nestjes,	lymfo-
cytaire	atypie,	CD4	dominantie	en	PD-1	expressie.	Dit	beeld	
past	bij	de	diagnose	van	een	cutaan	T-cellymfoom	met	voor-
keur	voor	een	Sézary	syndroom	(SS).	Immuno-histologisch	
onderscheid	tussen	SS	en	Mycosis	Fungoïdes	(MF)	is	moeilijk	
te	maken.	Een	verhoogde	PD-1	expressie	wordt	frequenter	
gezien	bij	SS	dan	bij	MF	en	is	een	anatomopathologisch	diag-
nostische	aanwijzing.	[1,2]	Pautrier	nestjes	(intra-epidermale	
aggregaten	van	atypische	cellen)	zijn	typerend	voor	beide	
aandoeningen	en	worden	gevonden	in,	variërend	van	studie	
tot	studie,	13-64%	van	de	coupes.	[3]	Om	de	diagnose	definitief	
te	stellen	moet	bijkomende	moleculair	onderzoek	gebeuren.	
TCR	beta	en	gamma	genherschikking	toonde	een	polyclonale	
T-celpopulatie,	hetgeen	de	histopathologische	bevindingen	
van	een	cutaan	T-cellymfoom	ondersteunt.	Bloedafname,	
afgenomen	op	het	tijdstip	van	de	biopsie	toonde	een	verhoog-
de	CD4/CD8	ratio.	
Bij	doorverwijzing	naar	de	hematoloog	toonde	een	nieuwe	
bloedafname	met	TCR	genherschikking	de	aanwezigheid	van	
20%	CD4	T-cellen	(1449/µL)	aangetoond	met	een	ratio	van	65%
CD4+CD26-	cellen	(942/µL).	TCR-gamma	clonaliteitsanalyse	
op	het	perifere	bloed	toonde	een	monoclonale	T-cel	haard	in	
polyclonale	achtergrond	met	fragmentlengtes	identiek	aan	
het	huidbiopt.	Op	basis	van	de	diagnostische	criteria	passen	
de	bevindingen	zowel	klinisch,	immunohistochemisch	en	
moleculair	het	beste	bij	een	SS.

De	consensus	rond	de	diagnostische	criteria	voor	SS	is	de	vol-
gende:	[4]
Erythrodermie	omvat	>80%	van	de	het	totale	lichaamsopper-
vlakte.	Clonale	TCR	genherschikking	in	zowel	de	huidbiopsie	

Mycosis	fungoïdes	in	een	beginstadium	is	klinisch	vaak	niet	makkelijk	te	onderscheiden	van	een	
eczeem.	Nochtans	is	het	vroegtijdig	opsporen	van	een	cutaan	T-cellymfoom	van	groot	belang	voor	
de	prognose	van	de	patiënt.	Een	chronisch	‘eczeem’,	zonder	beterschap	met	ingestelde	therapie,	
moet	aanzetten	tot	verdere	oppuntstelling	met	onder	andere	een	(nieuwe)	biopsie.		
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als	bloedafname.	Abnormaal	aantal	Sézary	cellen	in	het	bloed	
≥	1000	cells/microL	of	één	van	de	volgende	twee	criteria:	ver-
hoogde	CD4+	of	CD3+	expressie	met	een	CD4/CD8	ratio	≥	10,	of	
verhoogde	aantal	CD4+	cellen	met	afwijkend	fenotype	volgens	
volgende	ratio:	CD4+CD7-	cellen	≥40%	of	CD4+CD26-	≥30	%.
Stadiëring	bij	cutane	T-cel	lymfomen	gebeurt	volgens	het	
TNMB-principe:	van	T0	(geen	laesies)	naar	T4	(erythrodermie),	
N0	(geen	lymfeklieraantasting)	tot	N3	(volledige	invasie	van	het	
lymfeklierweefsel)	en	M	waarbij	orgaanaantasting	optreedt.	De	
letter	B	wordt	ten	slotte	toegevoegd	en	gescoord	in	functie	van	
de	aanwezigheid	van	atypische	cellen	in	het	bloed.	[5]

Verdere	stadiëring	bij	onze	patiënte	toonde	geen	viscerale	
haarden	op	CT	thorax-abdomen.	Op	een	echogeleide	biopsie	
van	een	cervicale	klier	werden	aggregaten	van	atypische	cel-
len	met	bewaarde	lymfeklierstructuur	gezien.	Onze	patiënte	
bevindt	zich	dus	in	stadium	IVa1	(T4,	N2b,	M0,	B2).		Zij	wordt	
in	overleg	met	de	hematologen	en	prof.	dr.	Lieve	Brochez	
momenteel	behandeld	met	bexarotene	na	therapiefalen	
onder	Interferon	A,	en	lokale	corticoïden.	UVB-behandelingen	
konden	slechts	beperkt	toegepast	worden	wegens	snelle	irri-
tatie	van	de	huid.

SS	is	samen	met	MF	het	meest	voorkomende	subtype	van	
cutane	T-cel	lymfomen	(CTCL).	[6]	De	exacte	incidentie	van	SS	
is	niet	goed	gekend,	maar	wordt	door	Orphanet	en	een	andere	
epidemiologische	studie	in	de	Verenigde	Staten	geschat	op	
een	jaarlijkse	incidentie	van	1/10.000.000	bijkomende	diag-
noses.	[7]	Prognose	voor	SS	in	stadium	IVa1	is	somber	met	een	
mediane	overlevingsduur	van	ongeveer	3,8	jaar.	[8]	Voor	deze	
patiënte	is	de	5	year	survival	rate	52,5%	volgens	een	recente	
meta-analyse	naar	overall-survival	bij	MF	en	SS.	[9]
Het	vroegtijdig	opsporen	van	SS	en	vroege	start	van	de	the-
rapie	is	van	belang	omdat	het	de	prognose	van	de	patiënt	
kan	verbeteren.	[10,11]	In	een	vroegtijdig	stadium	(I-	IIa)	is	de	
5-year	survival	rate	minstens	80%,	in	een	later	stadium	(vanaf	
IIb)	is	dit	nog	maar	20-60%.	[11]	De	mediane	overleving	in	een	
vroegtijdig	stadium	is	tussen	de	35,5	-	15,8	jaar,	naar	minder	
dan	5	jaar	in	een	laattijdig	stadium.	[12]
Ondanks	de	lage	incidentie	moet	deze	diagnose	in	het	ach-
terhoofd	blijven	bij	een	volwassene	met	therapieresistent	of	
nieuw	ontstaan	eczeem.	Het	nemen	van	een	biopsie	en	verde-
re	uitwerking	zou	een	laagdrempelige	stap	moeten	zijn.

Afbeelding 3. Afbeelding 4. 

Samenvatting
Een 65-jarige dame met een jarenlange voorgeschiedenis van 
een therapieresistent klinisch beeld van eczeem, presenteert 
met een erythrodermie gepaard met gewichtsverlies. 
Lymfocytentypering, biopsie en TCR genherschikking leiden 
tot de diagnose van een Sézary syndroom (een vorm van een 
cutaan T-cellymfoom). Verdere stadiëring met beeldvorming 
classificeert de patiënt in een stadium IVa1 met een 5 jaar 
survival rate van ongeveer 53%. In een vroegtijdig stadium 
van deze aandoening is deze overlevingskans nog 80%. Met 
deze casus willen we het belang van een uitwerking van een 
therapieresistent eczeem bij een volwassene benadrukken.

Trefwoorden
sézary syndroom - cutaan T-cellymfoom

Summary
In this case we describe a 65-year-old patient with the clinical 
presentation of an erythroderma and subacute weight loss. 
The patient has a medical history of a treatment resistant 
‘eczema’. Blood sample with lymphocyte typing, biopsy and 
TCR gene rearrangement led to the diagnosis of a Sézary 
syndrome (a form of cutaneous T-cel lymphoma). Further 
staging classifies the patient as stage IVa1 with the prognosis 
of a 5-year survival rate of 53%. Detection in an earlier stage 
of this disease has a better prognosis with a 5-year survival 
rate of 80%. With this case we emphasize the importance of a 
diagnostic work-up in treatment resistant eczema in adults.
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