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RESUMO

A doenca de Hansen, vulgarmente conhecida como lepra, € uma doenca infecciosa causada por Mycobacterium leprae. Sendo rara nos paises desen-
volvidos, configura uma doenga de importacdo cada vez mais frequente considerando o fluxo migratério de paises onde é endémica. Apresentamos o
caso de um homem de 21 anos que recorreu ao servico de urgéncia por poliartralgias de carater aditivo envolvendo grandes articulagdes, papulas e
placas eritematosas nos membros com bolhas e necrose central e febre com calafrio com uma semana de evolugao. Foi realizada bidpsia cutanea que
revelou infiltrado neutrofilico com granulomas de distribuigéo perineural e baciloscopia com detecéo de bacilos acido-alcool resistentes. Foi estabelecido
o diagnéstico de DH multibacilar com reagéo lepromatosa tipo 2 (eritema nodoso leproso), apresentando melhoria clinica sob corticoterapia. O eritema
nodoso leproso cursa habitualmente com lesdes dolorosas, configurando uma apresentacéo atipica de lepra, sobretudo na presenca de bolhas e ne-
crose, tornando este diagndstico altamente desafiante. O estigma social é frequentemente limitativo na aceitagdo da doenca e adeséo ao tratamento.
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ABSTRACT

Hansen’s disease, commonly known as leprosy, is an infectious disease caused by Mycobacterium leprae. Being rare in developed countries, it is an
increasingly common imported disease due to the migratory flow from countries where it is endemic. We present the case of a 21-year-old man who went
to the emergency department with complaints of additive polyarthralgia involving large joints, papules, and erythematous plaques on the limbs with bullae
and central necrosis and fever with chills for one week. Skin biopsy was performed revealing neutrophilic infiltrate with perineural granulomas. The bacil-
loscopy detected acid-alcohol resistant bacilli. The diagnosis of multibacillary HD with type 2 lepromatous reaction (erythema nodosum leprosum - ENL)
was established, showing clinical improvement under corticosteroid therapy. ENL usually presents with painful lesions, being an atypical presentation of
leprosy, especially in the presence of bullae and necrosis, making diagnosis difficult and challenging. Social stigma is often present making it difficult to
accept the disease as well as adherence to treatment.
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INTRODUGAO

A lepra associa-se a infegédo crénica por bacilos do complexo Mycobacterium leprae, envolvendo primariamente a pele
e nervos periféricos.’ Contrariamente ao senso comum, ndo € uma doenga de elevada contagiosidade e o tratamento é
eficaz, exigindo, porém, diagndstico e abordagem precoce por forma a evitar complicagbes e sequelas.**

DESCRIGAO DO CASO

Homem, 21 anos, de nacionalidade Brasileira e residente em Portugal ha dois anos, pedreiro, foi admitido no servigco
de urgéncia por poliartralgias de carater aditivo e simétrico envolvendo grandes e médias articulagdes, nomeadamente
tibiotarsicas, joelhos, cotovelos e metacarpofalangicas, com duas semanas de evolugéo. Referia febre com calafrio, aste-
nia, anorexia e sudorese noturna. Negava cefaleia, odinofagia, dor abdominal, alteragdo das caracteristicas da urina ou
fezes, viagens recentes, comportamentos sexuais de risco, consumo de produtos artesanais, contacto com animais sel-
vagens, picada de insetos ou carracas. Negava historia de doenca ou terapéutica habitual, apurando-se habitos tabagicos
e consumo ocasional de canabis.

A admissao apresentava-se orientado, febril, normotenso, eupneico, evidenciando sinais inflamatérios e dor intensa
das articulagdes tibiotarsicas, joelhos, cotovelos e metacarpofalangicas (Fig. 1), flutuagdo a palpacéo da interlinha geni-
cular e sinais de entesopatia aquiliana bilateral.

Ao exame neuroldgico salientava-se pé esquerdo pendente com diminuicdo assimétrica da forga muscular na dorsi-
flexdo (grau 4/5), sem outros défices focais, hipostesia ou ingurgitamento nervoso periférico. Destacavam-se papulas e
placas eritematosas de conformacao circular e bordo bem definido, dolorosas, com bolhas e necrose central, sem des-
colamento epidérmico (sinal de Nikolsky), de distribuicdo simétrica nas superficies articulares afetadas, nomeadamente
joelhos e cotovelos. Nao se identificaram alteragdes oftalmolégicas, adenopatias ou alteragdes ao exame anorectal.
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Do estudo destacava-se eletrocardiograma em ritmo sinusal, radiografia térax e ecografia abdominal sem alteragdes
e ecocardiograma transtoracico negativo para endocardite. Analiticamente, apresentava leucocitose 15,4 x 10° com neu-
trofilia 12 400 /mm?3, PCR elevada (31,9 mg/dL) e citocolestase hepatica sem hiperbilirrubinémia. A nivel das serologias
virais, autoimunidade, doseamento de ECA e IGRA, destava-se apenas elevacgao ligeira dos niveis de ECA (73,47 mcgl/L;
N < 40 mcg/L) e fator reumatéide (16 U/mL; N < 14 U/mL). Foi pedida colaboragéo de Dermatologia, tendo sido realizada
biodpsia cutéanea para estudo histopatoldgico, imunofluorescéncia e microbiologia. Apos colheita de hemoculturas e urocul-
tura iniciou antibioterapia empirica com ceftriaxone 2 g/dia.

Apos oito dias de antibioterapia sem resposta clinica significativa, e considerando a hipotese de dermatose neutrofi-
lica (sindrome de Sweet), iniciou prednisolona 40 mg/dia PO com evolucéo favoravel, resolugdo das queixas articulares
e febre, melhoria significativa dos sinais inflamatorios cuténeos e cicatrizes residuais (Fig. 2) e redugao sustentada de
parametros inflamatérios.

As bidpsias realizadas ao décimo dia de internamento revelaram intenso infiltrado inflamatério linfohistiocitario com
granulomas nao-caseosos de distribuicdo perineural e presenga de bacilos acido-alcool resistentes (BAAR) (Figs. 3 e 4).
Foi efectuada baciloscopia no exsudado nasal e linfa dos I6bulos auriculares que confirmou presenga de BAAR, estabe-
lecendo-se o diagnéstico de lepra, forma multibacilar com reagdo imunoldgica tipo 2 (eritema nodoso leproso).

O doente teve alta ao décimo sétimo dia de internamento sob corticoterapia oral, referenciado a consulta especifica de
Dermatologia, ndo tendo iniciado antibacilares por abandono daquela consulta.

DISCUSSAO

A maioria dos casos de lepra sdo provenientes de paises em vias de desenvolvimento, encontrando-se o Brasil entre
0s paises que mais casos reportam, a par da india, Indonésia, Nepal e Bangladesh.'

A DH afeta igualmente ambos os sexos, sendo a forma lepromatosa duas vezes mais frequente nos homens.* Apre-
senta pico de incidéncia na segunda e terceira décadas de vida, sendo rara em criangas.® Relativamente a sua via de
transmissao, a hipétese mais aceite relaciona-se com o contacto com secre¢des orais ou nasais de um individuo infecta-
do, admitindo-se também transmissao por vetores.**

O diagnéstico de lepra exige pelo menos um dos seguintes critérios: perda de sensibilidade numa area hipopigmenta-
da ou eritematosa da pele; nervo periférico ingurgitado com perda de sensibilidade ou diminui¢do da forga do musculo por
ele inervado; presenga de BAAR na baciloscopia.®’

Ridley e Jopling classificaram a DH conforme a resposta do hospedeiro a infecgédo: forma tuberculdide, associada a
forte resposta imunitaria e menor carga bacilar; e forma lepromatosa, associada a resposta imunitaria ténue e maior carga
bacilar, lesbes mais graves e geralmente simétricas.>® Ha ainda formas intermédias designadas como formas borderline-
-lepromatosa, borderline-borderline e borderline-tuberculéide.?*

Vérios padrdes de resposta imunoldgica podem preceder, acompanhar ou suceder a lepra, levando a atrasos diag-
nosticos, elevada morbilidade ou interpretagédo errénea como faléncia terapéutica. No decurso da doenga pode ocorrer
resposta imunoldgica tipo 1 (de hipersensibilidade ou tipo 1V) caracterizada por exacerbacéo de lesdes cutaneas pré-
-existentes ou nevrite; reagéo tipo 2 (eritema nodoso leproso, mediada por imunocomplexos ou tipo Ill), com papulas eri-
tematosas eventualmente ulcerativas nas superficies extensoras dos membros e na face, descritas sobretudo apés inicio
de terapéutica antibacilar. A apresentagéo inaugural de lepra com eritema nodoso leproso necrético, como neste caso, &
infrequente e atipica.>® O diagndstico diferencial envolveu exclusdo de fenémeno de Lucio (apresentagéo rara e severa)
caracterizado por lesdes ulceradas, dolorosas e generalizadas com frequente sobreinfe¢cdo e evolugao para sépsis. O
diagndstico é histologico, demonstrando necrose isquémica da epiderme, elevada carga bacilar e proliferagcdo endotelial
com formacgao de trombos, assemelhando-se a quadro vasculitico.

A hipétese de infegdo gonocdcica disseminada, evocada pelo quadro febril de dermato-artrite aguda, foi excluida pela
escassa resposta a terapéutica antibiética e resultados microbiologicos negativos. A auséncia de historia sugestiva de
infecdo gastro-intestinal ou génito-urinaria recente tornou a hipétese de artrite reactiva menos provavel. Foi ainda equa-
cionada a hipétese de sindrome de Sweet, uma dermatose neutrofilica frequentemente acompanhada de febre alta. O
estudo histolégico e baciloscopia compativeis estabeleceram o diagnéstico de lepra.

A Organizagado Mundial da Saude recomenda uma abordagem terapéutica multifarmacolégica combinada com dapso-
na, clofazimina e rifampicina por seis a 12 meses, dependendo da carga bacilar identificada.” Habitualmente a resposta
a terapéutica antibacilar € demorada e pode exigir corticoterapia prolongada. O ENL deve ser abordado consoante a
exuberéancia clinica, optando-se por tratamento sintomatico nos casos ligeiros ou ciclos curtos de corticoterapia oral se
se verificar maior envolvimento cutaneo ou febre. Nos casos graves ou refratarios, a talidomida revelou elevada eficacia,
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sendo o tratamento de escolha.’

O diagnéstico de lepra deve ser equacionado na presencga de lesdes cutaneas sugestivas refratarias a terapéutica,
especialmente em individuos provenientes de areas endémicas. O estigma social encontra-se ainda muito presente e é
frequentemente limitativo na aceitagdo da doenga e adesao ao tratamento.
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Figura 2 — Joelho direito ao segundo (A) e sétimo (B) dia de corticoterapia. Observa-se melhoria significativa dos aspetos inflamatorios,
regresséao parcial de placas e maculas com cicatrizes residuais
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Figura 3 — Microfotografia da derme evidenciando infiltrado linfohistiocitario perifolicular (seta). Hematoxilina-eosina, 100x
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Figura 4 — Microfotografia evidenciando bacilos acido-alcool resistentes (setas). Ziehl-Neelsen, 400x
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