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RESUMO - A hanseniase é uma doenca granulomatosa crénica, causada por um bacilo dlcool-dcido resistente, o Mycobacterium
leprae, que afeta primariamente a pele e os nervos periféricos. Apesar da implementacdo de uma terapia antibiética altamente
efetiva, a taxa de detecg@o de novos casos continua alta. O tipo de hanseniase que o paciente desenvolve é determinado pela sua
resposta imune celular & infecgdo. Reagdes imunolégicas podem ocorrer no curso da doenca e, frequentemente, acelerar o dano
neurolégico. O fenémeno de Licio é um tipo de reagd@o imunolégica rara e potencialmente grave. Descrevemos o caso de um pa-
ciente masculino de 71 anos, com diagnéstico de hanseniase lepromatosa e fenémeno de Licio, que apresentou lesées cutdneas
e neuropatia periférica durante seis anos, evoluindo com resolugéo do quadro apés o inicio da terapia adequada.
PALAVRAS-CHAVE - Lepra lepromatosa; Mycobacterium leprae.

LUCIO PHENOMENON

ABSTRACT - Leprosy is a chronic granulomatous disease caused by the acid-fast bacillus Mycobacterium leprae, which primarily
affects the skin and peripheral nerves. Despite implementation of effective multidrug therapy, the new case detection rate remains
high. The type of leprosy that patients develop is determined by their cell-mediated immune response to infection. Immunological
reactions can occur throughout the disease course and often rapidly accelerate the nerve damage. Lucio phenomenon is a rare and
potentially severe type of immunological reaction. We present a 7 1-year-old male patient diagnosed with lepromatous leprosy and
Lucio phenomenon, presenting skin lesions and peripheral neuropathy during six years, that showed resolution of the lesions with
appropriate therapy.
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INTRODUCAO

A hanseniase continua sendo um desafio para a satde
publica em todo o mundo, com cerca de 250000 novos
casos sendo detectados a cada ano.! Apesar da implemen-
tacdo de uma terapia antibidtica altamente efetiva, reduzin-
do a prevaléncia da doenca, a taxa de deteccdo de novos
casos ndo diminuiu.?

Causada pelo Mycobacterium leprae, um bacilo élcool-
-4cido resistente que afeta primariamente a pele e os nervos
periféricos, a hanseniase pode resultar em deformidades fisi-
cas importantes.? Apés o advento do tratamento com multi-
plas drogas antibidticas, estima-se que 15 milhdes de pessoas
foram tratadas, e que evitou-se incapacidades em 2 milhées
de doentes.!

A maioria das pessoas infectadas pelo Mycobacterium le-
prae ndo desenvolve doenca clinica, embora atualmente ndo
existam ferramentas para o diagnéstico de infeccdo subclini-
ca. O M. leprae apresenta crescimento lento e o periodo de
incubagé@o da doenca é longo, em torno de 2 a 12 anos.” O
contdgio ocorre de individuo para individuo e a elimina¢do
dos bacilos se d& principalmente através das vias aéreas su-
periores e de dreas da pele e/ou mucosas erosadas.®

Na parede do M. leprae existe o glicolipideo fendli-
co-1 (PGL-1- Phenolic glicolipid 1), caracterizando-o como
a Unica micobactéria neurotrépica, pois o PGL-1 serve de
receptor da laminina alfa-2 da célula de Schwann do siste-
ma nervoso periférico. Como a célula de Schwann néo tem
capacidade fagocitica, o bacilo permanece protegido dos
mecanismos de defesa do hospedeiro e ainda pode multipli-
car-se continuadamente, o que torna a célula de Schwann a
hospedeira ideal, na qual o bacilo pode persistir no sistema
nervoso periférico e causar a lesdo neurolégica.®

O tipo de hanseniase que o paciente desenvolve é de-
terminado pela sua resposta imune celular & infecgéo. Em
1981, o Grupo de Estudos para tratamento da Hansenia-
se da Organizacdo Mundial da Sadde classificou a doenca
como Multibacilar (MB) e Paucibacilar (PB), de acordo com
a graduacdo de positividade dos esfregacos de pele, sendo
uma classificacdo apenas operacional, para servir de base
na escolha do tratamento. Em 1993, o Segundo Grupo de
Estudos para tratamento da Hanseniase da Organizagdo
Mundial da Satde concluiu que as abordagens baseadas
na classificacdo clinica podem ser utilizadas em locais que
ndo dispbée de exame bacteriolégico.* Séo categorizados
como PB (hanseniase tuberculéide) os pacientes com 1 a 5
lesbes de pele, pois apresentam boa resposta imune celular,
e como MB (hanseniase lepromatosa ou virchowiana) aque-
les com mais de 5 lesées cutdneas, com grande quantidade
de bacilos, pois sdo anérgicos ao M. leprae.

Reagdes imunolégicas podem ocorrer no curso da doen-
ca e, frequentemente, acelerar o dano neurolégico. Dois
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tipos de reacdo afetam 30 a 50% dos pacientes com hanse-
niase, quais sejam, reagdo tipo 1 (ftambém chamada reagéo
reversa) e reacdo tipo 2 (eritema nodoso hansénico). Existe
ainda um terceiro tipo de reagdo, conhecido como fenéme-
no de Lucio, que é relativamente raro? e pode estar relacio-
nado com a reagdo tipo 2.5

Relatamos um caso clinico de fenémeno de Lucio, em pa-
ciente do sexo masculino, de 71 anos, que apresentava lesdes
cuténeas e sinftomas neuroldgicos caracteristicos hd 6 anos
sem, contudo, ter recebido o diagnéstico correto anteriormente.

RELATO DE CASO

Paciente masculino de 71 anos, caucasiano, aposenta-
do, alcodlico em abstinéncia desde a década de 90, com
complicagdes decorrentes do etilismo crénico, como cirrose
compensada e hipertenséo portal com varizes eséfago-gds-
tricas de fino calibre.

Apresentou as primeiras manifestacdes cutdneas em 2008,
com lesdes vésico-bolhosas recorrentes, formacéo de Ulceras e
crostas em ambos os membros inferiores, associada & neuro-
patia periférica bilateral em botas e luvas, que foram diagnos-
ticados incialmente como Glcera venosa e neuropatia periférica
de efiologia alcodlica, respectivamente. Fazia acompanha-
mento em Unidade Bdsica de Satde e com o servigo de Cirur-
gia Vascular, porém néo apresentava melhora clinica, tendo
sido internado previamente em hospital tercidrio devido & in-
fecg@o secunddria das lesdes cutdneas e osteomielite de hdlux.

Fig 1 - LesGo eritemato-violdcea, com centro ulcerado,
em membro inferior.
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Fig 2a - Lesdo eritemato-violdcea ulcerada, no dorso de
antebraco e méo, previamente ao tratamento do Fenémeno
de Licio.

No ano de 2014, evoluiu com amputacdo do quarto
dedo do pé esquerdo, devido & necrose deste. Apés uma
semana da amputagéo, surgiram lesdes em membros supe-
riores, além do agravamento das leses em membros infe-
riores |& existentes, sendo internado para investigagéo.

Ao exame fisico, apresentava lesées eritematosas e irre-
gulares, com centro violdceo ulcerado, em ambos os mem-
bros inferiores (Fig. 1), tronco e regi@o cervical, além de
Ulcera profunda com éreas de necrose e fibrina em joelho
esquerdo, extensas lesdes erosadas eritemato-violdceas as-
sociadas a bolhas e secregé@o sero-sanguinolenta no dorso
dos antebracos e maos (Fig.s 2a e 2b); e ainda necrose seca
dos l6bulos das orelhas.

As sorologias para HIV, hepatite B e C eram negativas,
assim como crioglobulina, p e c-Anca, FAN e fator reuma-
téide. VDRL era reagente na titulagdo 1:2, com pesquisa de
anticorpos anti-Treponema pallidum negativo.

Foi solicitada revisdo do exame anatomopatolégico do
quarto dedo do pé esquerdo amputado previamente, que
mostrou vasculite granulomatosa acometendo arteriolas e
artérias de pequeno calibre. Procedeu-se bidpsia cutdnea de
lesées localizadas na coxa direita e braco esquerdo, reve-
lando infiltrado dérmico granulomatoso difuso, com pesqui-
sa de BAAR positiva e presencas de globias. Estes achados,
associado ao exame clinico, confirmaram o diagnéstico de
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Fig 2b - Lesdo em dorso de antebraco e méo apés 3 me-
ses de tratamento do Fendmeno de Lucio.

hanseniase multibacilar, com fenémeno de Lucio associado.

Diante da presenca de secrecéo fétida e de aspecto pu-
rulento nas lesdes, optou-se por tratar infeccdo bacteriana
secunddria com Oxacilina por 10 dias. Nao foi coletada
cultura desta secrec@o e as hemoculturas foram negativas.
Apds o término do tratamento, evoluiu novamente com se-
crecdo purulenta nas lesdes, sendo necessério segundo
curso de terapia antimicrobiana, com Meropenem associa-
do & Vancomicina, por 7 dias, apresentando melhora da
infeccdo secundéria.

Com o diagnéstico confirmado de hanseniase multiba-
cilar, o referido paciente realizou tratamento com esquema
alternativo, devido & presenca de cirrose hepdtica. Ini-
ciou rifampicina 600 mg, minociclina 100mg e ofloxacina
400 mg em doses mensais supervisionadas, associado & mi-
nociclina 100 mg, ofloxacina 400 mg e prednisona 20 mg,
em doses didrias auto-administradas. Recebeu alta hospi-
talar com consulta agendada para seguimento da doenca.
Diante da melhora apenas parcial das lesées com o esque-
ma acima, associou-se uso de talidomida 200 mg diaria-
mente, evoluindo com resolucdo das lesées cutdneas ativas
com o tratamento proposto.

DISCUSSAO
O fenémeno de Licio ou “lepra manchada” foi descrito
pela primeira vez por Lucio e Alvarado no México, em 1852,
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e detalhado por Latapi e Zamora em 1948.67 E mais comu-
mente encontrado na América Central, embora casos tenham
sido relatados na Europa e Asia. A ocorréncia do fenémeno de
Licio é limitada a pacientes com hanseniase lepromatosa. As
manifestagdes podem ser dramdéticas, com desenvolvimento
de lesdes necréticas difusas.?

Os exames laboratoriais sé@o inespecificos. O paciente em
questdo apresentou VDRL falso positivo, em baixas titulagdes,
condicdo que pode estar presente na hanseniase e em outras
doencas, como hepatite crénica, colagenoses, mononucleose
e leptospirose, além de em idosos e gestantes.®

O diagnéstico clinico deve ser confirmado através de bidp-
sia cuténea, pois o fenémeno de Licio pode ser confundido
com as ulceracdes usuais da hanseniase lepromatosa.? As al-
teracdes histopatolégicas consistem em proliferacéo endotelial
com obliteragéo luminal, podendo ser observada associacdo
com trombose de vasos dérmicos e subcutdneos. Ha infiltra-
do inflamatério mononuclear e densos agregados de baci-
los dlcool-acido resistente na parede endotelial (Fig. 3). Pode
também apresentar-se como vasculite leucocitocldstica de pe-
quenos e médios vasos, com alta carga de bacilos integros no
endotélio vascular, traduzindo-se pelo aparecimento de lesées
maculares equiméticas, evoluindo com ulceracdes superficiais
de contornos irregulares que, ao cicatrizar, déo lugar a cicatri-
zes atréficas.”

As lesées podem ocorrer em pequeno ndmero ou serem
numerosas e acometer grandes dreas do tegumento. Nesses
casos, o paciente se comporta como um grande queimado,
sendo necessdria a monitorizagéo para evitar infecgéo se-
cunddria.™

Apés diagnosticado com fenémeno de Licio, o pacien-
te deve iniciar o tratamento com esquema de primeira linha

Fig 3 - Parede vascular com dano endotelial e den-
sos agregados de BAAR (Ziehl-Neelsen modificado,
40X/0.65).
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para hanseniase lepromatosa (multibacilar), que consiste em
dapsona 100 mg, rifampicina 600 mg e clofazimina 300 mg
em doses mensais supervisionadas, além de doses didrias de
dapsona 100 mg e clofazimina 50 mg auto-administradas,
o qual deverd ser mantido por 12 meses, associado a corticos-
teroides, se ndo houver contra indicagdes. Para aqueles que
persistirem com a reacdo, apesar dessas medidas, Talidomida
ou plasmaférese podem ser boas opgdes terapéuticas.?

CONCLUSAO

As reacées imunoldgicas que ocorrem na hansenia-
se podem ser de dificil diagnéstico, além de piorarem dra-
maticamente o curso clinico da doenga. Neste caso clinico,
a dificuldade no diagnéstico se deve & presenga de outras
comorbidades, levando ao equivoco inicial de que as lesées
cut@neas e neurolégicas eram simplesmente relacionadas as
doencas subjacentes, como insuficiéncia vascular e neuropatia
de etiologia alcodlica.

Associada & dificuldade no diagnéstico, confirmado so-
mente apds exame anatomopatolégico, ocorreu demora no
inicio do tratamento, contribuindo para aumentar as incapaci-
dades e cicatrizes cuténeas deixadas pela doenca.
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