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RESUMO

Os autores alertam para o multiplo espectro de apresentagio
clinica da hanseniase, destacando as lesdes cutineas necrosantes
¢ manifestagdes articulares simulando doengas reumdticas,
confundindo o diagndstico e o tratamento correto. Nesses as-
pectos, sdo relatados dois casos do sexo feminino com hanseniase
virchowiana e dimorfa cujas manifestagdes iniciais foram de lesoes
eritémato-violdceas, necréticas e ulceradas, livedo reticular, oligo-
artrite, poliartralgias, mialgias e edema de membros inferiores, que
mimetizaram algumas doengas reumdticas como o lapus eritema-
toso sistémico ¢ a vasculite sistémica (poliarterite nodosa).

Palavras-chave: hanseniase, fendmeno de Licio, vasculite
sistémica, doengas reumdticas.

INTRODUGAO

A hansenfase ¢ uma doenga infectocontagiosa cronica
endémica no Brasil, causada pelo Mycobacterium leprae,
com afinidade por células do tecido cutineo e de nervos
periféricos). A partir de variagdes na resposta imune dos
pacientes, pode evoluir para cura ou diferentes formas de
apresentagao clinica: indeterminada, tuberculdide, dimorfa
ou virchowiana. Podem ainda ocorrer episédios inflamato-
rios agudos denominados “reagdes ou estados reacionais”.
As reagdes do tipo 1 ou reagio reversa sio mediadas pela
imunidade celular e se apresentam clinicamente por neurite
ou eritema e edema das lesdes da pele; as do tipo 2 envolvem
imunocomplexos® ¢ incluem o eritema nodoso hansénico,
o eritema multiforme, o fenbmeno de Licio e neurites®.

A artrite é uma manifesta¢io bem conhecida na hanse-
niase, e sua freqiiéncia nos relatos da literatura varia de 1%
a 78%*%). Ocorre principalmente na vigéncia de episédios
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reacionais, sobretudo na reagao tipo 2®. Entretanto, artrite
nio relacionada aos quadros reacionais € em todas as formas
da hanseniase foi descrita por véirios autores” .

O fendémeno de Licio foi descrito pela primeira vez por
Rafael Lucio e Ignédcio Alvarado, em 1852, no México, e
recebeu essa denomina¢io em 1948 por Latapi e Zamo-
ra’®. Representa uma variante da rea¢ao hansénica tipo 2
e histologicamente caracteriza-se como vasculite aguda
necrosante, tendo como sinonimia a expressio “eritema
necrosante”®.

Apresentamos dois casos de hanseniase com lesdo cuta-
nea necrosante e quadro articular como manifestagao inicial,
mostrando o maltiplo espectro de apresentagio clinica da
doenga, simulando doengas reumaticas.

CASO 1

MAF, 43 anos, sexo feminino, casada, doméstica, em
dezembro de 1999 iniciou com astenia, anorexia, mialgias,
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lesoes cutineas em face (Figura 1) violaceas e livedo reticu-
lar, evoluindo com pépulas ¢ pastulas em ambas hemifaces,
edema nos membros inferiores (MMII) com algumas dreas
ulceradas e necréticas (Figuras 2 e 3). Na ocasido, fator
antinuclear (FAN) em Hep-2 1:320, padrio pontilhado
fino; anticardiolipina IgG 4,1 GPL ¢ IgM 7,0 MPL. Foi
iniciado prednisona 40 mg/dia com diagnéstico presuntivo
de lapus eritematoso sistémico (LES).

Em dezembro de 2000, ndo havendo melhora, foi enca-
minhada ao dermatologista e submetida a biépsia das lesoes
com a hipétese diagnéstica de vasculite a esclarecer, mantida
prednisona. A paciente relatou, ainda, ser portadora de
hipertensdo arterial sistémica e de diabetes melito.

Em janeiro de 2001, retorna com o laudo da biépsia

virchowiana reacional: infiltrados de histiécitos ¢ polimor-

a1

Figura 2 - Lesdes ulceradas e necréticas em MMII.
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Figura 3 - Lesdes ulceradas e necréticas em MMII.

fos nucleares, numerosos bacilos dlcool-acido-resistente
(BAAR) integros e fragmentados, isolados e em globias.
A pesquisa de BAAR na linfa foi positiva. Ao exame fisico,
nota-se importante lesio ulcerada em abdémen (Figura 4),
com infec¢io secunddria associada, vérias lesdes necroti-
cas ¢ ulceradas em membros superiores (MMSS), MMII
e madarose bilateral. Foi iniciado tratamento especifico
para hansenfase multibacilar-PQT-MB-24 meses (dapso-
na 100 mg/dia; rifampicina 600 mg,/més; clofazimina
300 mg/més ¢ 50 mg/dia) ¢ solicitados exames. Na se-
gunda consulta, retornou apresentando melhora do quadro
de livedo reticular e do eritema facial, persistindo a lesao
ulcerada com dreas de tecido granulomatoso em abdémen e
as lesoes violaceas em MMII. Estabeleceu-se o diagnéstico
de hanseniase virchowiana reacional com lesdes cutineas

Figura 4 - Lesdo com necrose e ulceracdo no abdomen.
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compativeis com FL, mantida a terapia multidroga para
hansenfase e a prednisona. Ao final de fevereiro foi obser-
vada melhora acentuada das lesdes dos MMSS e MMII, da
tlcera abdominal e desaparecimento do livedo reticular.

Em mar¢o de 2001, a paciente foi internada para o
tratamento de pneumonia e esclarecimento das lesdes
necroticas e ulceradas, que haviam reaparecido. Na admis-
sdo, apresentava-se em regular estado geral, afebril; exame
cardiovascular sem alteragdes; aparelho respiratério com
murmurio vesicular diminuido e estertores crepitantes em
bases pulmonares; abdémen globoso com leve distensio,
indolor a palpagdo, auséncia de visceromegalias e presenga
de lesdo ulcerada extensa com dreas de necrose em abdo-
men inferior, com algumas lesdes ulceradas e necréticas;
¢ edema em MMII. As tlceras abdominais estavam em
lento processo de cicatrizag¢do, surgindo novas lesdes
ulceradas em regido glatea direita. Laboratorialmente,
apresentava anemia (hematdcrito: 25,3%; hemoglobina:
8,4 g/dl); velocidade de hemossedimenta¢io (VHS):
56 mm; glicemia: 212 mg/dl, sem demais alteragoes
laboratoriais. A radiografia de térax apresentava imagem
sugestiva de abscesso pulmonar de lobo médio direito.
Iniciada antibioticoterapia; talidomida 200 mg/dia e
aumentada a dose de prednisona (40 mg/dia para 80
mg/dia) e clofazimina (100 mg/dia para 300 mg/dia).
Com base nos dados clinicos, laboratoriais, na boa res-
posta a terapéutica instituida e com a segunda bidpsia,
com laudo de MHV-reacional: infiltrados de histidcitos
e neutroéfilos, numerosos BAAR granulosos, foi estabe-
lecido o diagnéstico com fenémeno de Licio. Houve
resolugdo completa do quadro infeccioso ¢ gradual das
lesdes cutaneas, ¢ a paciente recebeu alta hospitalar.

Em abril de 2001, apés abandono do tratamento, foi
novamente internada por recidiva das lesdes cutineas e
infec¢io secundiria associada, evoluindo com sepse que a
levou ao 6bito.

CASO 2

VCSC, 30 anos, sexo feminino, em fevereiro de 2000
iniciou artrite em tornozelos, poliartralgia simétrica em
mios, punhos, cotovelos, ombros, joelhos e pés, fraqueza
muscular e parestesia em MMII, além dos sintomas gerais
como astenia, anorexia, perda ponderal de aproximadamente
8 kg. Negava febre. A paciente procurou o reumatologista,
o qual solicitou exames ¢ iniciou prednisona 40 mg/dia.
Porém, evoluiu com piora do quadro clinico, com livedo
reticular, e surgiram mdculas avermelhadas na face plantar
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do pé esquerdo, cianose de mios e pés e dor intensa do 4°
¢ 5° pododaictilos a esquerda.

Internada dia 30 de maio de 2000 para avaliacio diag-
nostica, com as hipoteses de poliarterite nodosa (PAN) e
LES. Ao exame fisico, apresentava-se em regular estado ge-
ral, afebril; abddémen, aparelho cardiovascular e respiratorio
sem alteragdes; pressao arterial de 130,/90 mmHg; pulsos
palpaveis ¢ com boa amplitude; dor em maos, punhos,
tornozelos, pés, eritema violiceo em pés ¢ mios, cianose
em polpas digitais com necrose de 4° ¢ 5° pododictilos a
esquerda, diminui¢do da for¢a muscular em MMII, princi-
palmente a esquerda. A dose de prednisona foi aumentada
(40 mg/dia para 80 mg/dia) devido ao quadro de lesoes
isquémicas e dor incapacitante. Sem melhora, optou-se pela
realiza¢io de pulsoterapia com metilprednisolona 1 g/dia
por trés dias, com melhora parcial.

Exames laboratoriais: hematdcrito 43%; leucograma de
12.900/mm?; glicemia 81 mg/dl; uréia 28 mg/dl; crea-
tinina 0,7 mg/dl; VHS 58 mm; anticardiolipina (IgG:3.0
GPL e IgM:1.5 MPL); anticoagulante lapico, fator
reumatéide (FR), FAN HEp-2, anti-DNA, anti-ENA,
anti-SSA, anti-SSB: ndo-reagente; e sorologias para HIV,
HbsAg, HVC e VDRL: todos negativos. Radiografia de
térax e ecocardiograma normal, ultra-sonografia abdominal
(estudo de grandes vasos e artérias renais) com Doppler
colorido nio visualizando aneurismas. Realizados mielo-
grama (sem alteragao) e bidpsia de pele e nervo sural. Com
alta hospitalar em junho.

A paciente retorna somente em setembro de 2000, usan-
do prednisona 20 mg/dia e carbamazepina 200 mg/dia,
referindo as mesmas queixas e com resultado das bidpsias:
pele (vasculite leucocitoclastica) e nervo sural (infiltrado
inflamatério mononuclear e areas de granulomas constitui-
dos por histiécitos e linfécitos ao redor de dreas de necrose
— neurite granulomatosa). Apesar de a coloragio especial
nio ter evidenciado BAAR, a paciente foi encaminhada para
avalia¢do dermatolégica com hipétese de hanseniase.

Apbs avaliagio com dermatologista em reunido clinica
no Alfredo da Matta (centro de referéncia de hansenfase em
Manaus-AM), foi estabelecido o diagnéstico de hanseniase
dimorfa (MHBT) baseado no quadro clinico, exame neu-
rolégico (diminui¢io da for¢a muscular em MMII, amio-
trofia de perna mais acentuada a esquerda; nervos fibular
comum e tibial posterior espessados bilateralmente; nervo
radial e ulnar espessados a direita sem neurite, paresia da
abdugio do polegar a esquerda; dorsoflexdo do pé a direita
e extensio dos dedos), exames laboratoriais, pesquisa de
BAAR em linfa negativa e nos resultados das biopsias, ini-
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ciando-se a poliquimioterapia multibacilar - PQT-MB-12
meses associada a prednisona 40 mg/dia e a paciente foi
encaminhada a fisioterapia.

Os sintomas permaneceram ainda por varios meses
ap6s a institui¢do da terapéutica, entretanto, por ocasiio
da alta, a paciente encontrava-se com remissio total
da sintomatologia.

DISCUSSAO

A hansenfase na forma virchowiana ¢ dimorfa apresenta
similaridades tanto clinicas como sorolégicas com as doen-
¢as reumaticas, principalmente LES e artrite reumatdide
(AR). Essas manifesta¢des clinicas incluem desde lesoes
cutineas (ulceracoes, necrose isquémica, vesiculas ¢ bolhas
parpura, nédulos ¢ rash malar) até altera¢oes sistémicas,
como hepatoesplenomegalia, artralgia e poliartrite. Entre
as anormalidades sorolégicas estio FR, FAN, anticorpo
anticardiolipina (aCL), anticorpo anticitoplasma de neu-
tréfilos (Anca), entre outrosV.

O fenoémeno de Licio representa reagio cutinea ne-
crosante grave que pode ocorrer na lepra de Lucio, forma
lepromatosa pura e primitiva, ¢ em outras formas de hanse-
nfase virchowiana'?. Acomete, em geral, os pacientes nio
tratados, devido a auséncia de diagnéstico?.

Na lepra de Lucio, o fenémeno de Licio caracteriza-se
por surtos de maculas eritematosas dolorosas, que evo-
luem com necrose central e posterior ulcerago. As lesdes
acometem preferencialmente as extremidades, deixando
cicatriz atréfica®.

Na hanseniase virchowiana, o fenémeno de Lucio ca-
racteriza-se por necrose em lesoes de eritema nodoso ou
de eritema polimorfo surgidos na evolugao de uma reagao
hansénica, em pacientes com ou sem hansenomas (hansenia-
se virchowiana reacional nio-nodular)'». Embora o Brasil
ocupe o segundo lugar do mundo em niimeros de casos de
hanseniase, relatos de FL sdo raros (121415,

No eritema nodoso hansénico, a ulceragdo ¢ rara, as
lesdes se localizam em face ¢ membros, mas os sinais e
sintomas sistémicos sio comuns ¢ hd a presenca de poucos
bacilos. As lesdes podem ser também necrotizantes e graves,
aumentando o risco de seqiielas neuromusculares. Ja no
FL, a ulceragdo é a regra, nio acomete o rosto, a sintoma-
tologia geral é escassa ou inexistente e, na histopatologia,
hé proliferagio endotelial, trombose, necrose isquémica ¢
um infiltrado mononuclear discreto ¢ numerosos bacilos
ao redor e nas paredes vasculares. As necroses cutineas sio
atribuidas a tromboses vasculares induzidas pela invasio
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direta das paredes dos vasos e do endotélio pelos bacilos
de Hansen. Porém, autores admitem que a leucocitoclasia
poderia ocorrer na primeira fase da reagio imunoldgica,
ndo sendo evidencidvel posteriormente?.

O eritema nodoso e as vasculites sdo as alteragdes cuta-
neas que mais comumente podem fazer parte do diagnés-
tico diferencial da hanseniase com as doengas reumaticas,
podendo também encontrar outras manifesta¢des menos
freqiientes como fendmeno de Raynaud, livedo reticular, es-
pessamento cutineo, 7ash malar, edema periorbital®!11:19),

No primeiro caso relatado, as lesdes cutineas associadas
a presenga de auto-anticorpos direcionaram o diagnéstico
inicial para o LES. Apds bidpsia de pele, confirmando o
diagnéstico de hansenfase virchowiana reacional, foi insti-
tuida terapéutica apropriada (PQT-MB), porém a paciente
permanecia com piora das lesdes de pele e do estado geral,
surgindo divida quanto a etiopatogenia das lesdes cutineas,
ou seja, se o quadro estava relacionado a hanseniase com FL.
ou se havia associagdo de hanseniase e LES. A freqiiéncia da
associagio de hanseniase e LES ¢ baixa, talvez pela sobrepo-
si¢do clinico-laboratorial entre as duas patologias, segundo
relatos da literatura®”-'®. Embora os auto-anticorpos sejam
considerados marcadores de doengas auto-imunes, também
tém sido detectados em doengas infecciosas, inclusive a
hansenfase’*?». Ha controvérsias na literatura quanto ao
tratamento do FL; alguns autores acreditam que, por ser
considerada uma forma reacional, deveria ser tratada com
corticéide sistémico e talidomida, mantendo o tratamento
especifico para hansenfase multibacilar'>!). Outros julgam
que o tratamento deve ser o da hanseniase multibacilar
(PQT-MB) acompanhado de cuidados locais®V). Saoji et
al.??) verificaram que o tratamento com corticosterdide
sistémico nio foi de grande beneficio. Nessa paciente, apds
instituirmos a terapéutica com talidomida e aumentarmos
a dose de prednisona e clofazimina, as lesdes ulceradas
comegaram a apresentar sinais de cicatrizagdo, conforme
descrito na literatura’®*). Com o resultado da segunda
bidpsia ¢ a boa resposta clinica ao tratamento, confirmou-se
o diagnéstico de MHV com fendémeno de Lacio.

A segunda paciente iniciou o quadro com manifestagdes
sistémicas, articulares e lesdes necroticas de extremidades
com VHS elevado, simulando o diagndstico de LES ou
poliarterite nodosa. Os exames laboratoriais nio foram con-
clusivos, entretanto a bidpsia do nervo sural evidenciando
granulomas foi sugestiva de hansenfase. O que refor¢ou o
diagnéstico da paciente foi espessamento dos nervos periféri-
cos, observado posteriormente. Apesar de a paciente estar na
quinta dose de tratamento (PQT-MB) e usando prednisona,
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ainda persistia com artrite e cianoses de extremidades, queixas
ndo muito compativeis com hanseniase.

O diagnéstico da hanseniase ¢ relativamente simples,
definido pela presenga de alteragdes dermatoneuroldgicas
(placas hipocromicas com alteragio da sensibilidade, espes-
samento neural) e baciloscopia positiva. As dificuldades e o
erro de diagndstico surgem particularmente nos pacientes em
rea¢do, nos quais as manifestagoes sistémicas predominam, e
os exames laboratoriais (VHS, FR e auto-anticorpos) podem
estar alterados, assemelhando-se a doengas reumiticas.

Considerando a raridade das vasculites como forma de
apresentag¢io inicial na hanseniase e a dificuldade de diag-
nostico desta e tendo em vista, também, que os exames
complementares para vasculite nio sio especificos, mas
apenas auxiliam na avalia¢io das fun¢oes organicas, devemos
realizar bidpsia do tecido clinicamente envolvido, que ¢
essencial para o diagnédstico de vasculite®.

O uso de corticosterdide na hanseniase tem sua indi-
cagdo nos quadros de rea¢io, principalmente nas neurites
em que o processo inflamatdrio pode ocasionar lesdes
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