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RESUMO

Pacientes com Mal de Hansen (MH) podem se apresentar com quadro clinico e laboratorial sugestivo de doengas reu-
maticas, o que exige um exercicio cuidadoso de diagnosticos diferenciais. Descreve-se aqui o caso de uma jovem com
MH que se apresentou com lesdes cutdneas sugestivas de vasculite, obstrucdo de vasos fibulares, FAN e anticorpos
antifosfolipides positivos sem muitos estigmas da doenga cutanea, ilustrando essa dificuldade.
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INTRODUCAO

Doengas infecciosas fazem parte da lista de diagnosticos dife-
renciais das doengas reumaticas. Além da superposicdo de si-
nais e sintomas, a pesquisa de autoanticorpos pode ser positiva
em ambas as situa¢des. Dentre as doencas infecciosas, o Mal
de Hansen (MH) encontra-se entre os principais diagndsticos
a serem lembrados, uma vez que pode cursar com achados
clinicos e laboratoriais semelhantes ao de uma vasculite de
doencas autoimunes.'?

Neste trabalho ¢ descrito o caso de uma paciente que foi
encaminhada para o servico de reumatologia para tratamento
de vasculite, cuja investigagdo mostrou se tratar de MH.

RELATO DE CASO

Paciente feminina, 23 anos, branca, foi encaminhada para
esclarecimento diagnostico de lesdes de pele em membros
inferiores Essas lesdoes eram de cor vermelho-violacea, com
formagdo de ulceras, e haviam se iniciado ha cinco anos, com
periodos de melhora e de exacerbagdo. Segundo a paciente,
ela tinha sido internada em outro servigo um ano antes pelas
mesmas queixas, tendo sido submetida a bidpsia de pele que
ndo esclareceu o diagndstico. Oito meses antes da consulta atu-

al notou aparecimento de febre de até 38°C. Negava cirurgias,
internamentos e transfusoes. Existia historia de um acidente de
motocicleta ha 3 anos, com fratura do septo nasal, resultando
em uma deformidade do nariz em sela. Referia, também, uma
gestagdo a termo, sem complicagdes, quatro anos antes. Entre-
tanto, durante o pré-natal, foi encontrado um VDRL positivo,
e a paciente recebeu seis doses de penicilina benzatina.

Na anamnese dirigida negava a existéncia de tlceras
orais, nasais ou genitais, alopécia, fenomeno de Raynaud,
fotossensibilidade, perda de peso, alteragdo no apetite, quei-
xas respiratorias, cardiacas ou qualquer alteracdo em cor e
volume urinario.

Ao exame apresentava-se subfebril, hipocorada, hidratada,
com nariz em sela. Existiam lesdes de pele eritemato-violaceas
com Ulceras em ambos os membros inferiores (Figura 1).
Nao tinha espessamento de troncos nervosos a palpagdo ou
alteragdo da sensibilidade. Exame de pulmdes, coragdo e
abdome eram sem anormalidades. Pulsos pediosos presentes,
mas fracos. Na investigacdo verificou-se hemograma com
hematdcrito de 36,5%, 13.800 leucdcitos/mm?, fungdo renal
normal, SGOT e SGPT normais, gama GT de 145,2U/1 (VR
=9-36 U/l), sorologias para HIV, hepatite A, B e C negativas.
Um VDRL foi reagente no titulo de 1:2 com FTA abs negativo.
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Figura 1. Lesdes eritemato-violaceas com formagao de ulceras em membros
inferiores da paciente descrita.

ANCA-p e ANCA-c foram negativos. O FAN estava positivo
(titulo de 1/160, padrao pontilhado fino) com anti-Ro e anti-La
negativos; anticorpo anticardiolipina (aCl) IgG = 24,5 GPL
(VR =até 15 GPL), IgM = 121,20 MPL (VR = até 15 MPL);
pesquisa de anticoagulante lapico (LAC) pelo teste dRVVT
foi positivo. Os complementos eram: CH50 (dosado por
Complement Activity Enzyme imunnoassay) = 108 CAE U/
mL (VR =60-144U CAE U/mL), C4=37,2 mg/dl (VR = 10-40
mg/dl), C3 =227,9 mg/dl (VR =90-180 mg/dl). Radiografia
de torax e ecocardiograma foram normais. Uma angiografia
de membros inferiores mostrou oclusio de artéria fibular em
terco distal bilateralmente (Figura 2).

Baciloscopia de Ziehl-Gabbet em linfa de orelha revelou
90% de bacilos integros. Bidpsia de pele mostrou lesdo granu-
lomatosa com BAAR positivo. A paciente recebeu o diagnds-
tico de MH, forma lepromatosa, interrogando-se a presenca
de uma sindrome do anticorpo antifosfolipide secundaria. Foi
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anticoagulada e recebeu rifamicina, dapsona e clofazimina com
desaparecimento das lesdes cutaneas. Cerca de seis meses apos
o tratamento as sorologias foram repetidas, encontrando-se
aClIgG <11 GPL; aCl IgM =161 MPL. O LAC nao pode ser
avaliado porque a paciente estava anticoagulada.

DISCUSSAO

Autoanticorpos e queixas musculo-esqueléticas aparecem
tanto em MH como em muitas das doengas reumaticas. No
MH, a queixa articular ¢ a terceira mais comum (superada
apenas pelas manifestagdes cutaneas e neuriticas) e esta pre-
sente em até 84% dos casos.'? Entre elas temos as artralgias
e artrites dos surtos reacionais, as artrites ndo relacionadas ao
surto reacional, a sindrome das méos inchadas, miosites ¢ a
articulagdo de Charcot.'?

As artrites relacionadas aos surtos reacionais sao estéreis,
envolvem grandes e pequenas articula¢des e t€ém um liquido
sinovial que pode ser nao inflamatorio, inflamatério ou até
purulento. Respondem a talidomida e corticdide.’ Sao descri-
tos casos de acometimento de sacroiliacas' e envolvimentos
com padrdo semelhante ao da artrite reumatoide.*> Ja as ndo
relacionadas ao surto reacional sdo em grande maioria infec-
ciosas, ou seja, o bacilo esta presente em tecidos sinoviais.>*
Essas ultimas tendem a ser monoarticulares, indolentes,
cronicas e com resposta pobre ao uso de anti-inflamatdrios
ndo hormonais e tratamento especifico para o MH.* Entesites
também sdo descritas.’

Figura 2. Angiografia mostrando obstrugdo da artéria fibular.
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Outra forma de acometimento musculo-esquelético é a
sindrome das maos inchadas, na qual existe uma inflamag¢ao
granulomatosa do tecido subcutdneo, mais comum em surtos
reacionais, dando @ mao um aspecto suculento, em luva, se-
melhante ao visto em casos de SR3PE.¢ Por ultimo, miosites
também sdo encontradas, assim como a articulagdo de Charcot,
que ¢ vista em casos mais avangados, sendo secundaria ao
dano neurologico.!

Além das queixas relacionadas ao aparelho musculo-
esquelético, outras manifestagdes que simulam as doencgas
reumaticas podem ser encontradas, como as de vasculites,
que ocorrem ou pela presenga de crioglobulinas ou pelo fe-
ndémeno de Lucio.”® No fendmeno de Lucio existe uma carga
muito grande de bacilos que sdo vistos nas células endoteliais.®
Trata-se, portanto, de uma vasculite infecciosa, que cursa com
proliferagdo focal de células endoteliais, necrose ¢ consequente
isquemia da epiderme subjacente.® Gangrena de tecidos pro-
fundos ou de extremidades ndo ¢ comum nessa entidade.®

Dentre os autoanticorpos que podem ser encontrados em
MH estéo o fator reumatoide (FR),” o FAN,” 0 ANCA'’ ¢ os
antifosfolipides.'"'* Em um trabalho envolvendo120 pacientes
(77 da forma lepromatosa ¢ 43 da forma tuberculoide) viu-se
a presenca de FR em 35% e FAN em 55,8% dos pacientes.’ A
presenca do ANCA foi estudada em 68 pacientes com han-
seniase, encontrando-se 0 ANCA-p em 31% dos com forma
lepromatosa e 16% dos com forma borderline; o ANCA-c foi
visto em 5% daqueles com a forma lepromatosa. Nenhum dos
pacientes com forma tuberculoide tinha qualquer dos padrdes
de ANCA.'° Anticorpos anticardiolipina sdo encontrados em
8,3% nos pacientes paucibacilares e 80,7% dos multibacilares,
sem mudanga nos titulos com o tratamento.'?

No caso descrito, alguns aspectos chamaram a atengao.
O primeiro deles foi o do aparecimento de lesdes cutineas
de aspecto semelhante ao de lesdes vasculiticas em membros
inferiores sem historia prévia de outras manchas ou infiltra-
¢des cutaneas. Dentro das formas de apresentagdo do MH,
uma delas, denominada, lepra bonita de Latapi, cursa sem as
infiltragdes nodulares caracterististicas, dando ao paciente um
aspecto saudavel, o que dificulta o diagnostico.

O segundo foi a presencga de autoanticorpos (FAN e anticar-
diolipina) que poderiam apontar para uma entidade reumatica
como causa da enfermidade. Além da presenga de anticorpos
anticardiolipina positivos, o achado de obstru¢ao de vasos fi-
bulares levantou a possibilidade de uma sindrome do anticorpo
antifosfolipide (SAF) secundaria. Vasculites como Takayasu e
Granulomatose de Wegener com SAF secundaria'>'® poderiam
ser incluidas no diagnoéstico diferencial.
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Anticorpos antifosfolipides tém sido associados com nu-
merosas infecgdes bacterianas e virais.''® Embora, nesse con-
texto, anticardiolipinas do isotipo IgM sejam as mais comuns,
anticardiolipina IgG também tem sido detectada.' Descrigdes
iniciais associaram infec¢des com formagdo anticorpos anti-
fosfolipides ndo patogénicos e ndo ligados a B2-glicoproteina
I (B2GPI).* Todavia, a reatividade desses autoanticorpos com
a B2GPI foi demonstrada mais tarde e clinica associada com
SAF tem sido observada em algumas situagdes.'® Para explicar
por que os anticorpos antifosfolipides podem permanecer no
organismo mas causar eventos trombodticos s6 em determi-
nadas situa¢des, uma teoria de ativagdo em duas etapas tem
sido proposta por Shoenfeld ef al.'” Numa primeira etapa, os
anticorpos antifosfolipides seriam formados por mimetismo
molecular entre estruturas microbianas ¢ a B2GPI. Cria-se
assim um ambiente propicio a tromboses. Todavia essas s6 vao
acontecer se houver um segundo estimulo. Esse novo estimulo
— que poderia ser um outro encontro com agentes infecciosos —
ativaria receptores foll-like (principalmente o tipo 4), os quais
atuariam de maneira sinergistica com o anti-B2GPI ligado as
estruturas celulares endoteliais,” desencadeando o evento
trombotico. Animais geneticamente deficientes de receptores
toll like tipo 4 estdo protegidos contra a a¢do trombogénica
dos antifosfolipides.?!

No caso descrito, além da possibilidade de SAF, existem
outras explicacdes possiveis para o achado da oclusdo vascular.
Como ja foi comentado anteriormente, as lesdes endoteliais
do fendmeno de Lucio podem causar obliteragdo. Anormali-
dades arteriograficas de oclusdo, estreitamento, tortuosidade,
dilatagdes, irregularidades de parede e falhas de enchimento
sdo descritas na circulagdo digital de pacientes com MH em até
94% dos casos.'" A literatura mostra casos de SAF que foram
diagnosticados como fendmeno de Lucio e vice e versa, assim
como casos em que se julgou coexistirem os dois processos.®!!
Loizou et al. descrevem que, em MH, o isotipo mais comum
de antifosfolipide é o IgA,?* o que ndo foi pesquisado na pa-
ciente em questdo. Na situacdo descrita, optou-se por manter
a paciente anticoagulada.

MH deve sempre ser lembrado em pacientes com lesdes
cutaneas que lembram vasculite, como no caso apresentado. A
presenca de autoanticorpos e queixas articulares podem servir
como fatores de confusdo, sendo a biopsia de pele de grande
auxilio para diagnostico. Em um pais como o Brasil, em que
MH ¢ uma doenga considerada comum, existindo 45 mil novos
casos por ano,? o reumatologista deve estar sempre vigilante
para essa possibilidade.
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