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RESUMO

O fendbmeno de Lucio € um subtipo de hanseniase virchowiana caracterizada
por uma vasculite necrosante de pequenos vasos, a qual pode mimetizar outras
vasculites, particularmente em idosos. Descrevemos o caso de um homem de 74
anos com histoéria de 12 meses de parestesias dolorosas distais e lesdes purpuricas
nas pernas e pés que progrediram para Ulceras necroticas, além de apresentar
uma perfuracdo do septo nasal com lesdes crostosas associada a madarose
e hipertrofia do lobo auricular. As hipéteses diagnoésticas iniciais privilegiaram
eventuais vasculites, no entanto o fenémeno de Lucio foi definido com base
em bidpsias das lesdes na pele e na baciloscopia de cotovelos que revelou alta
carga bacilar. Sabe-se que a imunossenescéncia pode alterar a expressao clinica
da hanseniase tornando este diagnostico mais desafiador, todavia ele deve ser
sempre lembrado antes da introdugéo de terapias imunossupressoras.

Descritores: Hanseniase; Reagbes Hansénicas; Vasculite; [doso; Relato de Caso.

ABSTRACT

Lucio’s phenomenon is a subtype of Virchowian leprosy characterized by necrotizing
vasculitis of small vessels, which can mimic other vasculitides, particularly in the
elderly. We describe the case of a 74-year-old man with a 12-month history of
distal painful paresthesias and purpuric lesions on his legs and feet that progressed
to necrotic ulcers. He also presented with nasal septum perforation with crusted
lesions associated with madarosis and hypertrophy of the earlobes. Initial diagnostic
hypotheses favored possible vasculitides. However, Lucio’s phenomenon was defined
based on biopsies of skin lesions and a smear of elbows which revealed a high
bacillary load. Immunosenescence can alter the clinical expression of leprosy, making
this diagnosis more challenging. Nonetheless, it should always be remembered before
the introduction of immunosuppressive therapies.

Headings: Leprosy/Immunology; Vasculitis; Aged; Case Reports.

INTRODUCAO

A hanseniase € uma doenga infecciosa crénica caracterizada
por lesdes cutaneas e envolvimento de nervos periféricos. E causada
por bacilos alcool-acido resistentes (BAAR) que pertencem ao género
Mycobacterium leprae e M. lepromatosis’. No Brasil, esta doenga ainda
€ um desafio em saude publica, resultado do baixo nivel socioecondmico
da populagéo e sua baixa literacia em saude, haja vista que se trata
de uma doenca curavel. Quando diagnosticada tardiamente, porém, a
hanseniase pode levar a incapacidades fisicas graves?.
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A resposta imune contra o bacilo pode estar alterada
em idosos, facilitando a infeccdo e o surgimento de
manifestagdes incomuns®. Em alguns casos, ocorre
uma inflamacdo tecidual aguda denominada reacéo
hansénica*, contexto ao qual pertence o fenbmeno de
Lucio, descrito como uma reagdo hansénica com alta
carga bacilar, relacionada aos pacientes com hanseniase
virchowiana ndo tratada ou inadequadamente tratada**.
Particularmente em idosos, o diagndstico deste fenémeno
pode ser dificil, pois os seus sintomas inespecificos
frequentemente se sobrepdem ao de outras condigoes,
como doengas degenerativas, malignidades e vasculites®”.

Quando uma manifestagcdo cutdnea é erroneamente
interpretada como sendo uma vasculite autoimune
primaria, o paciente pode ser submetido inadvertidamente
a esquemas de imunossupressao, 0 que por sua vez pode
implicar em progressao da carga bacilar, piora das lesbes
cutaneas e risco aumentado de complicagdes sistémicas®s.

Este relato de caso visa ilustrar os desafios clinicos
enfrentados no diagnéstico e no tratamento do fendbmeno
de Lucio, incluindo os possiveis diagndsticos diferenciais
habitualmente atribuidos a esta reagao hansénica.

RELATO DE CASO

Trata-se de um paciente do sexo masculino, 74 anos,
natural do estado de Goias, pardo, casado, carpinteiro
aposentado. Tinha como antecedentes uma hipoacusia
bilateral ha cinco anos, era ex-etilista e ex-tabagista
com alta carga tabagica até ha cerca de um ano, sem
outras comorbidades conhecidas. Sua queixa inicial
eram parestesias dolorosas nos membros inferiores
que evoluiram ao longo de um ano com o surgimento
de lesbes purpuricas na pele, acompanhadas da perda
do equivalente a 10% do seu peso corporal. Ha dois
meses teve um episddio de epistaxe, tendo sido avaliado
ambulatorialmente em servigos de otorrinolaringologia
e reumatologia que identificaram perfuragdo do septo
nasal com lesbes crostosas associadas, aventando-se
a hipétese de vasculite sisttmica ou paraneoplasica.
Foi programada bidpsia da ulcera nasal; contudo, no dia
do procedimento, o paciente apresentou quadro agudo
de confusdao mental, taquicardia, febre e taquipneia,
sendo admitido com diagndstico de sepse de provavel
foco cutdneo. Apods estabilizagéo clinica e término de
antibioticoterapia, optou-se por manté-lo internado devido
a sua fragilidade socioeconémica e dificuldade de acesso
a consultas ambulatoriais, sendo transferido para a
enfermaria da geriatria para continuidade da investigagao
diagndstica e terapéutica, onde permaneceu internado
por 22 dias. Nesta ocasido, além do emagrecimento,
constatou-se madarose e hipertrofia de Idbulos
auriculares. As lesées cutaneas (Figura 1) apresentavam-
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Figura 1A. Livedo reticular em joelho que evoluiu para lesdes
ulceradas recobertas por crostas com descamacgao na periferia.

Figura 1B. Livedo reticular em padrao estrelado nas regides
plantares.

se como placas eritematosas com didmetro variando
entre 1 e 3 cm, areas centrais ulceradas recobertas por
tecido necrotico e crostas com descamacéao na periferia,
localizadas principalmente em ambos os joelhos. Ao
redor destas lesbes, notavam-se manchas avermelhadas
a arroxeadas compativeis com livedo de padrao reticular.
Em regido plantar e dorso dos pés foram identificadas
lesdes purpuricas, algumas palpaveis com ulceragao
central e também recobertas por crostas, distribuidas
em padréo estrelado. Havia ainda xerodermia acentuada
com a pele atréfica, sobretudo em regides plantares,
onde a sensibilidade tatil superficial ao teste do algodao
seco mostrava-se bilateralmente reduzida. N&o se
constatou espessamentos ou alteracdes sugestivas
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de neurite a palpagdo dos principais trajetos nervosos
periféricos, incluindo-se os nervos ulnar, radial, fibular
e tibial posterior. As principais hip6teses diagndsticas
inicialmente levantadas foram algum tipo de vasculite
local ou sistémica, reagdes de hipersensibilidade a
farmacos ou mesmo paraneoplasicas, além de possiveis
causas infecciosas como tuberculose e leishmaniose
tegumentar. Por se tratar de um paciente idoso,
procedeu-se a tomografias computadorizadas de térax
e abdome que nao revelaram alteragdes compativeis
com neoplasias sélidas ou linfoma ocultos. Em termos
laboratoriais, o hemograma de entrada evidenciou
uma anemia microcitica (hemoglobina de 8,9g/dL) sem
atipias ou citopenias. Outros exames de interesse foram
velocidade de hemossedimentagéo (VHS) de 125 mm/h
para um valor de referéncia (VR) entre 0 e 25mm/h, fator
antinuclear (FAN) ndo reagente, fator reumatoide de 46
Ul/ml (VR entre 0 e 20 Ul/ml), eletroforese de proteinas
dentro dos limites da normalidade e sem evidéncia
de picos monoclonais, auto-anticorpos anticitoplasma
de neutrdfilos (ANCA) e anti-mieloperoxidase e anti-
proteinase 3 negativos, dosagem sérica normal do
antigeno prostatico especifico (PSA livre de 0,16 ng/
ml para um VR entre 0 e 0,5ng/ml e PSA total de 0,65
ng/ml para VR de 0 a 4 ng/ml), pesquisa negativa
de sangue oculto nas fezes, GeneXpert® no escarro
negativo e sorologias negativas para leishmaniose,
sifilis, paracoccidioidomicose, virus da imunodeficiéncia
humana, hepatite B e C. Indicou-se, assim, bidpsia das
lesGes.

O estudo histolégico da ulcera em mucosa do
septo nasal revelou infiltrado inflamatério agudo sem
identificagéo de fungos ou parasitas. Nas lesdes da regido
plantar, observou-se epiderme com area central necrética
e vasculite aguda na derme superficial, caracterizada
por necrose endotelial, deposicao de material fibrinoide
e leucocitoclasia. Na derme superficial e profunda havia
ainda intenso infiltrado inflamatério predominantemente
histiocitico, cujo citoplasma amplo continha globias que,
a coloragdo especial, corresponderam a fragmentos
de BAAR também observados no interior de células
endoteliais. Abiépsia da lesdo em joelho mostrou achados
semelhantes aos da regido plantar, exceto pela auséncia
de necrose epidérmica, mantendo-se o0 padrao de
infiltrado histiocitico e positividade para BAAR (Figura 2).
Os resultados histopatoldgicos destas bidpsias definiram,
assim, o diagndstico de hanseniase no padrdo do
fendébmeno de Lucio. O servigo de dermatologia procedeu
ainda a baciloscopia de raspados cuténeos coletados
dos I6ébulos auriculares e cotovelos, a qual revelou indice
baciloscopico de 4+, correspondente a uma carga bacilar
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Figura 2A. Corte histolégico corado em hematoxilina e
eosina (HE) mostrando necrose em epiderme, alteragbes
vasculopaticas, infiltrado de histiocitos e neutrofilos com
leucocitoclasia.

Figura 2B. Corte histoldgico corado em Fite-Faraco mostrando
bacilos fragmentados no endotélio e em regi&o perivascular.

estimada entre 10 e 100 bacilos por campo microscopico,
caracterizando o paciente como portador de hanseniase
multibacilar.

Foi instituido tratamento com poliquimioterapia
unica (PQT-U) prevista para 12 meses, definida por
uma dose mensal supervisionada de rifampicina 600
mg + clofazimina 300 mg + dapsona 100 mg, além de
doses diarias autoadministradas de clofazimina 50 mg +
dapsona 100 mg, associadas a prednisona na dose de
20 mgl/dia. A avaliagado de contactantes intradomiciliares
foi realizada, sem identificacdo de outros casos. No
seguimento ambulatorial, apdés 21 dias do inicio do
tratamento, observou-se piora da anemia e decidiu-se
substituir a dapsona por ofloxacino 400 mg, alcangando-
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se a normalizagao dos niveis da hemoglobina (12,6g/
dL) depois de um més desta troca. Houve progressiva
melhora das lesGes cuténeas ao longo do tratamento,
constatando-se a regressao total das Ulceras, do livedo
reticular purpurico e do eritema ja depois de cinco meses.
A perda bilateral da sensibilidade tatil nos pés ficou
mantida, sem deformidades. A avaliagdo funcional pelo
escore OMP (olhos, maos e pés)? foi de 2, pontuando
apenas pelos pés.

DISCUSSAO

O Brasil ocupa a segunda posicdo em numero
de casos de hanseniase no mundo, com uma taxa de
detecgao de 8,59 por 100 mil habitantes®. Neste cenario,
ha um aumento na proporgdo de casos multibacilares
(80,5%) e de casos em idosos (25,1%)>'°, numa maior
proporgéo em homens (60,1%).

Alteragcdes imunoldgicas relacionadas a idade,
tais como o declinio funcional das células T e o estado
inflamatério crdnico de baixo grau descrito na literatura
como inflammaging, podem favorecer uma resposta
imune desregulada e ineficaz frente ao Mycobacterium
leprae®'**, contribuindo para uma maior carga bacilar e
a agressao vascular observadas no fendmeno de Lucio
relatado neste caso.

O fenémeno de Lucio corresponde, de fato, a
uma vasculite necrosante em vasos da derme no
contexto de uma reagdo hansénica*S. A expressdo
clinica da hanseniase depende da resposta imune do
hospedeiro™': No polo virchowiano, ha auséncia de
imunidade celular especifica e predominio de resposta
imune Th2 com expresséo de citocinas como IL-4, IL-6
e IL-10". A produgdo de autoanticorpos como o fator
reumatoide (aumentado no nosso caso) € comum na
hanseniase virchowiana, e fatores predisponentes sdo
idade mais avangada, doenga mais prolongada e eritema
nodoso hansénico recorrente®. A suspeita diagnostica do
fenébmeno de Lucio baseia-se no quadro clinico™, sendo
que as lesbes cutaneas costumam comegar pelos pés
e progridem para pernas, bracos e face®'. Maculas ou
manchas eritemato-violaceas podem surgir, evoluindo
com infiltragdo, necrose, ulceragdes dolorosas e cicatriz
atréfica estelar®™ ', traduzindo a vasculopatia livedoide
distal que evolui para vasculite necrosante por infiltragdo
macrofagica da parede vascular®. A confirmagdo do
fendbmeno de Lucio, portanto, depende da biépsia da lesdo
constatando necrose epidérmica com envolvimento de
vasos subpapilares, escassez de neutrdéfilos e a presenga
de inUmeros BAAR"'617 assim como foi no caso aqui
relatado. Esta vasculopatia reacional crbnica e insidiosa
associada a ulceronecrose cutanea progressiva esta bem
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descrita na literatura e representa um risco aumentado de
desfechos desfavoraveis, especialmente em pacientes
imunossenescentes'? 1317,

Os diagndsticos diferenciais que também podem
cursar com sintomas constitucionais, lesdes livedoides
e ulceragdes (além de apresentarem epidemiologia
compativel com a faixa etaria do nosso paciente) &'
considerados neste casoforam principalmente as etiologias
infecciosas (em especial leishmaniose tegumentar,
tuberculose e sifilis) e as vasculites cutaneas érgao-
especificas. Estes diagndsticos foram progressivamente
afastados mediante analise integrada dos dados clinicos,
laboratoriais e histopatologicos, a saber: ANCA negativo
e auséncia de acometimento do trato respiratorio inferior
tornaram improvavel a hipétese de granulomatose
com poliangeite”®; a auséncia de sororreatividade para
hepatite B e C contribuiu para afastar, respectivamente,
os diagnésticos de poliarterite nodosa cutanea e vasculite
crioglobulinémica’®; ndo havia uso de medicagbes para
explicar uma vasculite por hipersensibilidade a farmacos;
e nao foram encontradas neoplasias ocultas para justificar
vasculites paraneoplasicas.

Quanto ao tratamento, o esquema adotado nesse
caso foi 0 padronizado pelo Ministério da Saude brasileiro
para a hanseniase multibacilar?®. A associacdo da PQT-U
a corticosteroides visa reduzir a inflamagéo vascular e
limitar a extensdo da necrose cutanea, além de ajudar
no controle da dor e na prevengao de sequelas?™. O uso
de anticoagulantes também tem sido descrito em alguns
relatos com o objetivo de reduzir o componente trombatico
da vasculite tipica do fenémeno de Lucio®. Deve-se
atentar, no entanto, a maior possibilidade de interagao
medicamentosa pela polifarmacia e consequente risco de
efeitos adversos nos idosos.

CONCLUSAO

Este relato reforga a importdncia de considerar
etiologias infecciosas no diagndstico diferencial de
vasculites em idosos antes do inicio de tratamentos
potencialmente inadequados. A diferenciagcdo entre
vasculites inflamatérias e a vasculopatia infecciosa do
fendmeno de Lucio neste caso nao foi apenas académica,
mas impactou diretamente na seguranga e no prognadstico
do paciente. Atrevemo-nos a recomendar, portanto, que
em regides endémicas para hanseniase, todo paciente
idoso com vasculite cutanea necroética seja submetido a
baciloscopia e/ou biépsias da pele, especialmente antes
da introducao de terapias imunossupressoras.

“Este relato de caso goza de uma declaragdo oficial de sua instituigdo de origem
com a devida ciéncia e aprovagdo ética, além de ter sido submetido a revisdo por
pares antes da sua publicagdo. Os autores declaram néo haver nenhum tipo de
patrocinio ou conflito de interesses. Vale ressaltar que os relatos de caso sGo um
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valioso recurso de aprendizado para a comunidade cientifica, mas ndo devem
ser utilizados isoladamente para guiar opgbes diagndsticas ou terapéuticas
na prdtica clinica ou em politicas de satde. Este é um artigo de livre acesso,
distribuido sob os termos da Creative Commons Attribution License (CC-BY),
0s quais permitem acesso imediato e gratuito ao trabalho e autoriza qualquer
usudrio a ler, baixar eletronicamente, copiar, distribuir, imprimir, procurar,
estabelecer um link para indexagdo, ou utilizé-lo para qualquer outro propdsito
legal, sem solitar permissdo prévia a Editora ou ao autor, desde que a origem de
sua publicagdo e autoria sejam devidamente citadas.”
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