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SECAO ANATOMO-CLINICA

HANSENIASE VIRCHOWIANA DIFUSA E
O DIAGNOSTICO DIFERENCIAL COM
OUTRAS DOENCAS SISTEMICAS

Lepromatous leprosy and the differential diagnosis with other
systemic diseases

RESUMO

A Hanseniase é uma doenca causada pelo Mycobac-
terium leprae, com manifestacdées cutaneas acompa-
nhadas de perda da sensibilidade e envolvimento de
sistema nervoso periférico, podendo acometer visce-
ras e mucosas. O Brasil ocupa o 2° lugar no ranking de
prevaléncia da doenca. A classificacdo prépria da han-
seniase evidencia sua complexidade clinica e polimor-
fismo; e possibilita interseccées com patologias como
o linfoma ndo Hodgkin. Este é uma neoplasia maligna
de linfonodos, e pode manifestar-se primariamente na
pele. Paciente masculino, 51 anos. Procurou o servico
com queixa de “pele rachada’, lesdes em boca e lingua,
e emagrecimento. Ao exame fisico, presenca de pla-
cas em palato, formacgdes esbranquicadas em dorso
de lingua e infiltragcdo em lébulo de orelha. Identifica-
ram-se ainda, alteracdes sensitivas em extremidades,
rash cutaneo eritemato-descamativo generalizado,
tumoracdo em cotovelo, e lesdes eritemato-infiltradas
com exulceracdes em membros inferiores. As hipo-
teses diagnésticas foram: hanseniase, leishmaniose
cutaneo-mucosa, SIDA, Sifilis secundaria e linfoma
nao Hodgkin. Durante a investigacao, obtiveram-se
resultados negativos para todas as sorologias, exceto
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a pesquisa de BAAR e bidpsia sugerindo Hanseniase
Virchowiana. Iniciou-se tratamento poliquimioterapi-
co e houve remissao completa das lesdes. Na hanse-
niase virchowiana, notam-se lesées solidas papulosas,
nodulares, ou em placas com caracteristicas variaveis.
Além disso, é possivel encontrar espessamento de pa-
vilhdo auricular, madarose e obstrucdo nasal. Lesdes
em cavidade oral, também sdo descritas nestes casos.
Os linfomas nao Hodgkin de apresentacdo cutanea
primaria, podem se assemelhar a formas difusas de
Hanseniase virchowiana, pois sao neoplasias linforre-
ticulares que se manifestam durante a histéria natural
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da doenca em tecidos extranodais, dentre eles, a pele.

Palavras-chave: Hanseniase; Linfoma; Hanseniase
Virchowiana; Mycobacterium leprae; Linfoma Cuta-
neo de Células T; Linfoma nao Hodgkin

ABSTRACT

Leprosy is a disease caused by Mycobacterium leprae,
with skin manifestations accompanied by loss of sensa-
tion and involvement of the peripheral nervous system
that can also affect mucous membranes and viscera.
Brazil ranks 2nd in the ranking of disease prevalence.
The classification of leprosy itself shows its clinical poly-
morphism; and allows intersections with diseases such
as non-Hodgkin lymphoma. This is a malignant neo-
plasm of lymph nodes, and may manifest primarily in
the skin. A 51 years-old male patient came to us com-
plaining of “chapped skin’, lesions in the mouth and the
tongue and weight loss. On physical examination there
was the presence of plaques on the palate, whitish for-
mations on back of tongue and ear lobe infiltration. We
identified sensory changes, widespread erythematous
rash, a tumor in the elbow, and infiltrated erythema-
tous lesions with exulcerations in lower limbs. The diag-
nostic hypotheses were: mucocutaneous leishmanio-
sis, AIDS, secondary syphilis, leprosy and non-Hodgkin
lymphoma. During the investigation, all serological test
were negative, however, acid fast bacilli staining and
biopsy suggested lepromatous leprosy. After multi-
drugtherapy treatment there was complete resolution
of the lesions. In lepromatous leprosy solid nodular,
papular lesions or plaques with variable characteristics
may be noticed.

Additionally, thickening of the pinna, madarosis and
nasal obstruction can be found. Lesions in the oral ca-
vity are also described in cases of lepromatous leprosy.
Non-Hodgkin lymphomas with primary cutaneous
presentation, may resemble indeterminate forms of le-
prosy, since they are characterized as lymphoreticular
neoplasms that arise during the natural history of the
disease, in extranodal tissues, including the skin.

Keywords: Mycobacterium leprae; Lymphoma; Lym-
phoma, Non-Hodgkin; Lymphoma, T-Cell, Cutaneous;
Leprosy; Leprosy, Lepromatous
INTRODUCAO

Conhecida por ser uma patologia milenar de alta

infectividade e baixa patogenicidade, a Hanseniase
ou lepra, figura até hoje como uma doenca de con-
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sideravel espectro de casos, principalmente no Brasil,
pais que permanece em 2° lugar no ranking de preva-
[éncia da doenca. A distribuicdo de novos casos man-
tém-se heterogénea, sendo mais comum nas regioes
Norte, Nordeste e Centro-Oeste, onde permanece
como doenca endémica. Com isso, objetiva-se uma
prevaléncia menor que 1 caso por 10000 habitantes,
meta preconizada pela OMS desde 1999 '2. Apesar da
desaceleracdo na producdo de novos casos, os coefi-
cientes significativos de deteccao da doenca ainda a
tornam um problema de saude publica®*>.

Sendo uma micobacteriose ainda prevalente em
nosso pais, observa-se grande variedade de apre-
sentagdes clinicas até mesmo sugestivas de outras
afeccdes, ampliando-se a gama de diagnésticos di-
ferenciais. Além do conhecido comprometimento
cutaneo e de nervos periféricos, o Mycobacterium le-
prae também acomete visceras e mucosas. A cavidade
oral, apesar de ser pouco evidenciada em publica¢des
recentes, figura como local de possivel contaminacao
bacilar, uma vez que a principal porta de entrada do
microorganismo € a via aérea superior, sendo a mu-
cosa nasal a primeira a ser acometida®. Porém, o com-
prometimento da cavidade oral permanece enigma-
tico devido a auséncia de lesdo que determine sinal
clinico especifico para o diagnostico, podendo até en-
contrar-se com a mucosa alterada microscopicamen-
te mesmo sem alteracdes macroscépicas’. No que diz
respeito a pele, devido ao seu polimorfismo, a hanse-
niase necessitou de taxonomia prépria como aquela
criada por Ridley e Jopling®que defende a existéncia
de estimulo do sistema imunecelular o qual direciona
a doenca para variadas formas polares como as se-
guintes: indeterminada, tuberculoide (TT), Virchowia-
na (VV) e borderline que por sua vez, se ramifica em
borderline borderline, borderline tuberculéide e bor-
derline virchowiana'®. Ja as classificacdes da OMS e
de Madri, as mais utilizadas atualmente, determinam
apenas os espectros paucibacilares (indeterminada e
tuberculéide) e multibacilares (borderline e vircho-
wiana), conforme a reacdo de Mitsuda’.

As subdivisdes criadas para as formas clinicas da
hanseniase aumentam a sua complexidade diagnés-
tica e possibilitam intersec¢des com patologias igual-
mente intrincadas como o linfoma nao Hodking, que
pode manifestar-se primariamente na pele, principal-
mente quando se apresentam em forma de lesées in-
filtrativas, nodulares e em placas®. Torna-se entao, im-
portante ter em mente as doencas linfoproliferativas
como diagnésticos diferenciais de hanseniase, tanto
pela prevaléncia de casos diagnosticados da mesma,
quanto pela dificuldade de associar um quadro infec-
cioso a um neoplasico. Este artigo revela mais um dos
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poucos relatos encontrados na literatura de hansenia-
se simulando linfoma'™.

2. HISTORIA CLINICA:

Paciente WMC, branco, 51 anos, natural de Séo
Paulo e procedente de Sao Bernardo do Campo ha 40
anos, casado e mecanico. Procurou ambulatério de
dermatologia da Faculdade de Medicina do ABC em
2014 com a queixa de “pele rachada” e lesdes na boca
e lingua had 9 meses. No periodo referiu surgimento
abrupto de lesées de aspecto ictiosiforme em pele de
tronco e membros associada a acometimento assinto-
matico de cavidade oral. Relatava ainda em interroga-
torio sobre a histéria pregressa da moléstia atual, sur-
gimento de edema em membros inferiores, de carater
progressivo ha 2 anos, sensacao inicial de obstrucao
nasal, além de emagrecimento estimado de 10 kg em
9 meses. Ao exame fisico, notaram-se a inspecao da
cabeca e pescoco, placas em palato (imagem 1), for-
macoes esbranquicadas em dorso de lingua (imagem
2) que ndo apresentaram melhora apds bochechos
com solucdo de nistatina e infiltracao em lébulo de
orelha esquerda (imagem 3). Em tronco, identificou-
-se rash cutaneo eritematodescamativo em todo o te-
gumento toracico e em abdome anterior e posterior
(imagens 4 e 5). J& em membros superiores consta-
tou-se pele xerdtica de aspecto “rachado” (imagem 6)
além de tumoracao em cotovelo esquerdo (imagem
7). Em membros inferiores foram predominantes le-
sdes eritemato infiltradas com exulcera¢des (imagens
8 e 9). Observou-se em exame dermatoneuroldégico,
espessamento de nervo ulnar direito e esquerdo bem
como diminuigao da sensibilidade térmica e dolorosa
em toda a sua topografia acompanhada de sudore-
se reduzida em regides palmares. Em teste sensitivo
com monofilamentos de Semmes- Weinstein houve
positividade para aquele de cor violeta nesta localiza-
¢ao. Em membros inferiores, notou-se discreto espes-
samento de nervo tibial posterior direito e esquerdo
associado a diminuicdo da sensibilidade térmica e
dolorosa em plantas onde houve resposta para o mo-
nofilamento violeta. Ja em territério de nervo fibular
comum esquerdo, verificou-se leve espessamento
nervoso além de amiotrofia da musculatura de regiao
tibial anterior. Ao exame fisico geral, o paciente en-
contrava-se em boa condicao fisica e nao foram verifi-
cadas hepatoesplenomegalia ou linfonodomegalias a
palpacdao. Negou comorbidades, etilismo, tabagismo
ou uso habitual de medicamentos.

Algumas hipoteses diagnésticas foram levanta-
das como hanseniase, leishmaniose cutaneo mucosa,
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SIDA, Sifilis secundaria e linfoma nao Hodking. No en-
tanto, apos investigacao, obtiveram-se; teste de Mon-
tenegro e ELISA para Leishmaniose negativos, sorolo-
gia para HIV (ELISA e Western Blotting) negativos, VDRL
1:4, FTA-Abs e pesquisa em campo escuro de trepo-
nema palidum negativas. Em hemograma nao foram
detectadas alteragées em hematimetria e leucometria.
Ja a pesquisa de BAAR pelo método de Ziehl-Neelsen
resultou fortemente positiva (4+) e a bidpsia cutanea
sugeriu Hanseniase Virchowiana pela presenca de ma-
créfagos vacuolizados e de globias (imagem 10).

Feito o diagnéstico, iniciou-se tratamento poli-
quimioterapico para pacientes multibacilares com
Dapsona, Clofazimina e Rifampicina, convocaram-
-se possiveis contactantes para vacinacao com BCG,
realizou-se avaliacao oftalmolégica e adequada noti-
ficacdo do caso. Em seguimento ambulatorial, apre-
sentou remissdao completa das lesdes iniciais.

E preciso citar que houve permissdo do paciente
para a publicacdo das imagens reveladas, sem identi-
ficacdo do mesmo, de acordo com os principios éticos
exigidos.

3. DISCUSSAO:

O que norteia o raciocinio diagnéstico para han-
seniase é, entre outras caracteristicas, a presenca de
um ou mais aspectos clinicos: lesdes ou areas cutane-
as com perda da sensibilidade, envolvimento nervoso
periférico (espessamento) ou baciloscopia positiva
para o Mycobacterium leprae Na hanseniase vircho-
wiana, costumam-se notar lesdes sélidas papulo-
sas, papulo-nodulares, nodulares, placas isoladas ou
agrupadas com distribuicao simétrica. Além disso, é
possivel encontrar espessamento de pavilhdo auricu-
lar e madarose’. Afec¢des a nivel otorrinolaringolégi-
co sao igualmente importantes, porém muitas vezes
negligenciadas pelos dermatologistas, dentre estas,
hipertrofia de conchas nasais, hiperemia de mucosa,
atrofia de conchas ou até perfuracdo de septo e na-
riz em sela. Obstrucdo nasal figura-se como uma das
queixas mais frequentes, principalmente em hanseni-
ase tipo virchowiana. O paciente descrito neste caso
apresentava como queixa congestao nasal, o que vai
de encontro aos dados achados na literatura de que
aproximadamente 36,25% de uma populagdo de 80
individuos possuia ao exame otorrinolaringoldgico,
hipertrofia de conchas®.

Lesdes em cavidade oral, também sdo descritas
em 20 a 60% dos casos de hanseniase virchowiana
podendo ser diagndstico diferencial para uma série
de patologias, inclusive tumorais'%. As manifestacdes
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podem apresentar-se como maculas hipocrémicas ou
eritematosas, enantema, fissuras, nédulos, infiltracdao
e edema, de forma a caracterizar a inespecificidade
do exame fisico. A auséncia de alteracdo macrosco-
pica, também pode ocorrer principalmente em fases
iniciais de doenca ja que parece haver resisténcia
da mucosa oral aos bacilos provenientes da rinofa-
ringe’. As justificativas mais plausiveis para a manu-
tencao do bacilo em cavidade oral sédo: temperatura
local, renovacao epitelial acelerada em relacédo a pele
e caracteristicas imunolégicas regionais'. E possivel
concluir que, nosso paciente possuia penetragao de
bacilos em mucosa devido a bacilemia causada pelo
diagnostico tardio de hanseniase lepromatosa. Des-
sa forma, prioriza-se a andlise histopatolégica para o
diagnostico especifico de lesdes orais ou de mucosa
aparentemente normal’.

O comprometimento nervoso é caracteristico em
todas as formas de hanseniase’'e sempre deve ser
pesquisado devido as potenciais deficiéncias funcio-
nais progressivas e sequelas tardias permanentes’s,
Como método de maior sensibilidade para avalia-
¢do encontram-se os monofilamentos de Semmes-
-Weinstein'. Estes consistem em filamentos de néilon
de cores verde, azul, violeta, vermelho e preto com os
quais se exerce forca especifica na area testada cor-
respondente a variagao de peso de 0,05 a 300g. Para
0 paciente em questédo a resposta ao monofilamento
violeta em membros superiores representou sensibi-
lidade protetora diminuida na mao, incapacidade de
diferenciar textura e dificuldade para discriminar for-
mas e temperaturas, revelando certo grau de acome-
timento'.

J& na pele, linfomas nao Hodking (LNH) de apre-
sentacao cutanea primdria, muitas vezes asseme-
Iham-se clinica e patologicamente a algumas formas
de Hanseniase. Caracterizam-se como neoplasias
linforreticulares de origem em células T e NK (mais
comuns) ou de células B (mais raros), que se manifes-
tam durante a histéria natural da doenca em tecidos
extranodais, dentre eles a pele, segundo 6rgao mais
envolvido apds o trato gastrointestinal. E preciso des-
tacar, porém, que se considera um LNH como sendo
cutaneo primario apenas se nao houver qualquer ma-
nifestacdo sistémica da doenca'”'®. Rocha V.B et AL®,
contudo, indicaram um caso em que lesdes esclero-
dermiformes disseminadas, infiltracdes e placas ictio-
sicas revelavam-se como manifestacdes secundarias
de um linfoma ndo hodking linfoblastico leucemiza-
do, levando-nos a refletir a respeito da importancia do
exame fisico acurado bem como criteriosa interpreta-
¢ao de achados anatomopatolégicos e ambulatoriais.
Em contrapartida, apesar da ictiose exuberante, ema-
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grecimento significativo e lesdes infiltrativas sugeri-
rem outros diagnésticos como linfoma ndo Hodgkin,
observa-se que na forma difusa da hanseniase vircho-
wiana, o curso clinico é insidioso, ha envolvimento
de extensas areas cutaneas® e pode estar presente
quadro consumptivo e infiltrativo. No caso relatado,
o edema de membros inferiores e a obstrucao nasal
precederam por anos o quadro tegumentar, possibi-
lidade ja constatada por Araujo MG™. O diagnostico
tardio de Hanseniase tornou o paciente bacilifero,
levando cronicamente a perda ponderal bem como
ao aspecto ictiosiforme da lesdo devido a alta afinida-
de bacilar pelas glandulas sudoriparas e sebaceas®.O
acometimento do sistema nervoso periférico, tipico
da Hanseniase virchowiana pelo neurotropismo baci-
lar, corroborou ainda mais para a elucidacdo do caso.

Podemos subdividir os LNH cutaneos primarios
em varios subtipos como Micose fungoéide, Sindrome
de Sézary, linfoma/leucemia de célula T do adulto,
doenca linfoproliferativas CD30+ cutaneas primarias,
linfoma cutaneo de células T paniculite simile, linfo-
ma extranodal de célula T/NK tipo nasal, linfoma cuta-
neo primario de célula T periférica ndo especificado
e linfoma cutaneo de célula B. A depender do esta-
gio evolutivo e do tipo de neoplasia, as varias formas
relatadas apresentam amplo prognéstico'®, variando
de um comportamento clinico indolente até um mais
agressivo cujos maiores representantes sao, respecti-
vamente, a micose fungdide e a Sindrome de Sézary"’.
A micose fungoéide, neoplasia de carater benigno, fi-
gura como um dos principais diagndsticos diferen-
ciais de moléstia de Hansen tipo virchowiana' devido
a presenca de lesdes de aspecto infiltrativo ou sob a
forma de placas, tumorac¢des e nédulos'. Dentre suas
variedades, reticulosepategoide, cutis laxa granulo-
matosa e foliculotrépica', a ultima, pode apresentar
além de lesées nodulares deformantes, a rarefacao
distal de sombrancelhas, também conhecida como
manifestacdo clinica da hanseniase lepromatosa’.
Sdo encontrados na literatura relatos de hanseniase
mimetizando micose fungdide, coexisténcia de linfo-
ma/leucemia e doenca de Hansen, micose fungoide
falsamente diagnosticada como doenca lepromatosa
e de desenvolvimento de doenca maligna apds diag-
noéstico de hanseniase, totalizando aproximadamente
24 achados em pesquisa realizada em base de dados
pubmed. Em nosso caso, a suspeita foi levantada por
aspectos morfoldgicos de apresentacao de hansenia-
se virchowiana, nao houve diagndstico de neoplasias
concomitantes ou evolu¢do para quadro maligno. Até
entdo, ndo se comprovou uma relacdo causa e efei-
to entre hanseniase e linfoma, apesar da presenca de
ambas as doencas ndo ser rara no meio cientifico’®,
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4. CONCLUSAO:

Em vista da grande variedade morfoldgica de le-

sbes apresentadas na Hanseniase, é fundamental
estar atento aos possiveis diagndsticos diferenciais e
nao negligenciar a possibilidade de doencas malig-
nas com manifestacdes primarias ou secundarias na
pele. O paciente em questao, pelo diagndstico tardio
da doenca, tornou-se bacilifero com sinais e sintomas
caracteristicos da Hanseniase Virchowiana que, no en-
tanto, poderiam sugerir malignidade.
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Imagem 1 Placas em palato Imagem 3 Lobulo de orelha esquerda

Placas eritematosas bem delimitadas em palato assintoma- Nota-se infiltracdo em [6bulo de orelha esquerda.
ticas.

Imagem 2 Placa fixa em dorso da lingua

Formacdes em placas esbranquicadas em dorso da lingua ~ Tronco com Rash cutaneo eritématodescamativo em todo
que nao apresentavam melhora ap6s bochechos com so- o tegumento toracico e abdome anterior.

lucdo de Nistatina.
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Imagem 5 Dorso com Rash cutaneo Imagem 7 Cotovelo esquerdo com tumoragao

T g R ST S

Nota-se Rash cutaneo eritématodescamativo em todo o te- Nota-se tumoracao em cotovelo esquerdo, além de xero-
gumento do dorso, similar ao da regido anterior de tronco. dermia.
Imagem 6 Braco esquerdo apresentando xerodermia Imagem 8 Regido anterior de pernas com eritema e

exulceragdes
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Nota-se em braco esquerdo xerodermia acentuada de as-

" u H H H s . ~ CPN .
pecto “rachado” e ictiosiforme. Nota-se predominio de lesbes eritémato infiltradas com
exulceragdes e edema em regido anterior de pernas.
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Imagem 9 Regido posterior de pernas com eritema e  Imagem 10 Anatomo patol()gico de pele
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Nota-se, por meio da pesquisa de BAAR pelo método de
ZiehINeelsen, presenca de macréfagos vacuolizados e de
globias, sugerindo fortemente o diagndstico de Hanseni-
ase Virchowiana.

Nota-se em regido posterior de pernas, padrdo semelhante
de acometimento em relacdo a area anterior, com lesdes
eritémato infiltradas, exulceragdes e edema.
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