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RESUMO — Um paciente idoso de cor negra com diagnostico de hanseniase
virchowiana e tuberculose ganglionar, apds apresentar surtos de eritema nodoso no }f)rimeiro
ano de tratamento é internac?o com surto reacional caracterizado por difusa infiltracao
eritematosa cutanea, edema intenso de maos e pés e lesdes necréticas, tipo vasculite, nos
membros inferiores que evoluem para ulceracoes e extensas necroses dos segmentos ante-
riores dos pis. Falece em choque. Os achados de autopsia permitem demonstrar reagdao
granulomatosa tuberculéide, disseminada nas localizacbes cutineo-neurais, mucosas e viscerais
normalmente envolvidas na hanseniase virchowiana, chamando aten¢do o comprometimento
quase generalizado dos vasos nestas localiza¢des por rea¢do granulomatosa em todos os
niveis da parede vascular. Nas extremidades ha nitida correlacdo entre estas vasculites
que envolvem veias e artérias de pequeno calibre e as necroses cutianeas. A interpretagdo
para estes achados ¢ de que este paciente apresentou na vigéncia do tratamento um surto
reacional do tipo pseudo-exacerbagdo ou "reversal reaction" que caprichosamente envolveu
pequenos vasos. A etiologia hansenica destas vasculites foi confirmada pelos seguintes
fatos: 1. As vasculites manifestaram-se apenas nas localiza¢bes habitualmente envolvidas
pela hansenfase. 2. Havia, concomitantemente, comprometimento dos filetes nervosos
adjacentes por granulomas com as mesmas caracteristicas. 3. Foram encontrados bacilos
em granulomas de parede vascular, em segmentos vasculares nio comprometidos e em
vasos ndo envolvidos pela reacdo granulomatosa. E levantada a hipétese de que o quadro
de tuberculose ganglionar possa ter alterado o estado imuno-alérgico e propiciado uma
reacdo granulomatosa com caracteristicas fortemente tuberculéides e com grande capacidade
lesiva sobre vasos e nervos.
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1. RELATORIO CLINICO:

Um paciente de cor negra, do sexo
masculino, 82 anos, internou-se em
Hospital Geral em abril de 1978. Apre-
sentava na ocasido lesdo dolorosa na
axila direita com secrecéo purulenta.
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que mostrava periodos de melhora e
piora. O exame fisico evidenciou fistula
na axila direita com drenagem sero-
purulenta, massas nodulares aderentes
em torno do trajeto fistuloso e cicatriz
sugestiva de fistula na regido sub-man-
digular. Foi realizada biépsia do linfo-
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nodo axilar cujo exame andtomo-pato-
légico revelou hanseniase virchowiana em
lintonodo. O paciente foi cuidadosa-
mente examinado por dermatologistas que
apenas sugeriram a existéncia de uma
infiltracao difusa pouco percepti- vel e
discutivel. A baciloscopia cutanea foi
ositiva em varias areas (+ granulosos).
om o diagnéstico de hansenfase, foi
encaminhado para tratamento ambulatorial
em Posto de Sadde.

Em outubro de 1978, foi internado no
Hospital "Lauro de Souza Lima" com
reacao tipo eritema nodoso. Nesta
internacao foram realizados os seguintes
exames: Parasitologico de fezes: negativo;
urina I: normal; uréia: 44.8; creatinina: 1,90;

licemia: 73; hematdcrito: 45;
emoglobina: 15,6; leucécitos:  7.900;
bastonetes: 15% ; seg.: 73%; eosinofilos:
1%; basofilos: 0; linfécitos : 7,0; mondcitos
: 0; Machado Guerreiro: negativo ; Raio X
joclhos : aspecto osteoarticular normal.
asos calcificados nas pernas.

Foi medicado para reagio e recebeu alta
no dia 2 de dezembro de 1978. Rein-
ternou-se dois dias apos a alta com queixa
de febre e vomitos. Ao exame fisico
apresentava-se com noédulos entematosos

olorosos nas pernas ; febril, pulmdes
livtes, bulhas normofonéticas, sem
sopros, PA: 140/80 mm Hg, abdémen
flacido, indolor, figado nao palpavel. Um
RX de térax mostrou velamento de tipo
pneumonico em ambas as bases, ectasia da

aorta.  Outros exames  subsidiarios
mostraram : Raio X esofago: calibre e
transito normais ; torax velamento

épneuménico) de am- bas as bases, ectasia
e aorta ; pernas : articulagdes tibiotarsicas
: normais, va- sos das pernas calcificados ;
eletroforese- proteinas: albumina : 3,1;
ama : 1,76, demais normais ; glicemia :
%,2; ureia

27,6; ctreatinina : 1,30
hematéerito : 34; hemogloblina : 10,5
(anisocitose, hipo- cromia micro e
macrocitose) ; leucdci-  tos'.  6.300;

bastonetes: 2; seg.: 78%o;
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cosinofilos : 4%; linfécitos : 16%; he-
mossedimentac¢io 43 mm na 1.a hora.

Durante esta internaciao foi exami-
nado por oftalmologista que encontrou
reagao uveal e depodsitos ceraticos no
endotélio corneano. Foi medicado nova-
mente para rea¢io tipo eritema nodoso.
Recebeu alta em 17-01-79. Apresentou
nova internacao por eritema nodoso em
21-11-79. Em 23-11-79 apresentou ede-
ma de mios com caracteristicas suges-
tivas de mao reacional e as radiogra-
gias demonstraram alteracbes compa-
tiveis com artrite reumatdide incipiente.
Vinte dias apds a internacao passou a
mostrar intercorrencia caracterizada
por tosse produtiva, hipertermia de di-
ficil controle e estertores crepitantes no
terco médio dos pulmoes. Contactuava
mal, com raros periodos de lucidez. No
vigésimo segundo dia de internacdo o
paciente mostrava aspecto infiltrado e
eritematoso de todo o tegumento, com
pele normal se restringindo As regides
axilares e ingilinais. Ao mesmo tempo
observavam-se lesGes sugestivas de vas-
culites no dorso dos pés, mais evidentes
e extensas A esquerda, enquanto as maos
e pés mostravam-se edemaciados. Neste
mesmo dia o exame fisico evidenciou
estertores subcrepitantes no pulmao es-
querdo, PA: 130/80, figado e¢ bago nao
palpados e diminuicao de amplitude dos
pulsos de membros inferiores que eram,
no entanto, bem palpaveis. Os exames
subsidiarios mostraram: Htc: 27 —
leuc. 5700 — bast. 7% — seg. 78%
eos. 3% — linf. 11%. Demais exames
inalterados em relacio aos anteriores
(exceto discreta proteinaria).

Foram colhidas biépsias de pele do
tronco e outra de uma area sugestiva
de vasculite. Os diagnésticos foram de
hanseniase dimorfa e necrose extensa
da pele, nio foram observadas vasculi-
tes. 0 paciente evoluiu mal com claudi-
cacdo cerebral importante e extensio
das areas isquémicas e necroticas dos
pés, que comprometiam todo o dorso dos
mesmos e quase todos os pododactilos.
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Permanecia febril, alimentando-se pou-
co. Surgiu quadro inflamatério de joe-
lhos, tendo sido realizada uma puncéao
de liquido sinovial e biépsia de sindvia.
Os resultados foram os seguintes:

Liquido sinovial: turvo; viscosidade
moderada ; teste de mucina ++ grupo
mole; cristais ausentes; fagdcitos 10%;
contagem: 76 leucécitos; 85% neutro-
filos € 15% mononucleares ; proteinas:
2,40%; latex positivo ++++ Gram:
niao foram visualizadas bactérias ; Ziehl-

Neelsen: nao foram visualizados B.A.
AR.

Biépsia de sindvia hanseniase di-
morfa. Houve progressiva piora do
estado  geral, com hipertermia,
presenca de extensas Areas de necrose
cutanea  nas  extremidades  com
transudacao. Desidratava-se facilmente,
apesar de permanente reposicao de
volume (cristaléide e coldide). No 36.°
dia de interna- ¢ao mantendo o quadro
acima descrito passou a responder mal a
expansao do volume plasmatico com
sinais de vaso constricao periférica. Os
pulmoes mostravam roncos disseminados,

ruidos estertorosos evidentemente
altos (laringotraqueais) e
hif)oventilagﬁo ifusa. Neste dia
faleceu.

2. RELATORIO ANATOMO-
PATOLOGICO

No ato da autépsia tinhamos um in-
dividuo do sexo masculino, de cor preta
e em regular estado geral de nutricao.
Pela coloracio da }f)ele e pelas condi¢bes
post-mortem nao foi possivel a visuali-
zacdo das alteracoes cutaneas difusas
observadas em vida. Havia intenso
edema das extremidades superiores e
inferiores e, nestas ultimas, lesdes bas-
tante sugestivas de gangrena seca en-
volvendo principalmente os pododacti-
los, além de multiplas necroses super-
ficiais e ulceragcbes sugestivas de vas-
culites. A regido axilar direita mos-
trava linfonodos aumentados de volume
e trajetos fistulosos para a superficie

Hansen. Int. 5(1):44-52, 1980

cutanea, envolvidos por fibrose nos pla-
nos adjacentes. Os linfonodos apresen-
tavam nas superficies de corte Areas
amarelas e cavidades ocupadas por te-
cido pastoso, também de cor amarela.
O musculo reto anterior direito do
abdoémen mostrava, logo abaixo da cica-
triz umbilical, aumento de volume,
aspecto tumefeito e densa infiltracao
hemorragica. O exame das cavidades
corpéreas € das visceras mostrou os se-
guintes achados macroscopicos: 1. Ar-
teriosclerose, "état lacunaire" e amole-
cimento focal na ponte cerebral. 2. Hi-
drot6rax bilateral discreto e hidroperi-
cardio discreto. 3. Congestdo e edema
dos pulmdes. 4. Arteriosclerose corona-
ria. 8. Arteriosclerose da aorta e seus
principais ramos. 9. Ulceras agudas de
esofago. 10. Bocio coléide multinodular.
11. Calculose vesicular. 12. Espleno-
megalia com caracteristicas infecciosas.
13. Arteriosclerose dos rins, que mos-
travam multiplas Areas cicatriciais e
pequenos nédulos brancos na zona me-
dular. Hiperplasia nodular da préstata
e hipertrofia de parede vesical.

O exame microscopico confirmou os
achados patolégicos observados na ma-
croscopia. Quanto ao substrato da infil-
tracdo cutanea observada em vida, no-
tamos nos varios cortes de pele exami-
nados, multiplos focos de reag¢io granu-
lomatosa tuberculéide em situa¢do pen-
vascular e peri-anexial em pele, tecido
celular subcutaneo e intersticio mus-
cular subjacente. Chamava atencéo, no
entanto, nestas localizag¢oes, que os gra-
nulomas além de se instalarem no inte-
rior de filetes nervosos, desarranjando
sua estrutura, também comprometiam
intensamente a parede dos vasos, toman-
do todas as camadas, tanto de pequenas
artérias como veias, levando a -intenso
espessamento da parede e reducdo da
luz vascular. Nao notamos tromboses
vasculares. Esta reacdo vascular era
intensa e generalizada, e a pesquisa de
bacilos foi positiva tanto nos segmentos
nao comprometidos dos vasos, como nas
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areas de granuloma e em vasos parcial-
mente preservados. Esta alteracdo gra-
nulomatosa vascular, neural e intersti-
cial se repetiu em todas as localizacoes
organicas habitualmente envolvidas na
hanseniase, ou seja vias aéreas superio-
res, linfonodos, testiculos, sinewia, figa-
do, bago e troncos nervosos periféricos.
Os linfonodos mostravam infiltracao di-
fusa por células histiocitarias volumo-
sas, com nucleos vesiculosos, tendo de
permeio células gigantes e apresentando
areas com esboco de arranjo tubercu-
loide. Estas caracteristicas foram obser-
vadas nos linfonodos axilares, ingiiinais,
cer,vicais e justa aorticos, no entanto a
infiltracdo ndo era tdo extensa e gene-
ralizada como na hanseniase virchowia-
na e raramente encontramos pequenos
grupamentos de células histiocitarias
multivacuolizadas. Estes grupamentos
de células histiocitarias multivacuoliza-
das com caracteristicas de células de
Virchow também foram observados em
figado e bago, alternando-se com os gra-
nulomas tuberculdides. A baciloscopia
em todas estas localizagoes, com excecao
do figado, foi positiva com escassos ba-
cilos granulosos, em células histiocita-
rias, parede vascular e filetes nervosos.
Observou-se um granuloma tuberculéide
no intersticio renal, constituindo-se a
unica localizacdo organica envolvida pela
reacdo granulomatosa, onde habitual-
mente ndo se observa comprometimento
especifico. Acompanhando as vasculites
cutaneas havia extensos focos de ne-
crose da pele; em nivel muscular obser-
vamos necroses disseminadas de fibras
musculares estriadas e aspectos regene-
rativos. Nas restantes localizacbes nao
conseguimos detectar alteracoes isque-
micas ou necréticas decorrentes deste
tipo de comprometimento vascular.

A necrose e infiltracdo hemorragica
da musculatura abdominal anterior apa-
rentemente nao estava relacionada com
as alteracoes vasculares granulomato-
sas, mesmo porque estas eram ausentes
nesta localizacdo. Nao conseguimos de-
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finir a natureza desta lesdo necrotizante
e hemorragica muscular que se acompa-
nhava de intensa reacdo histiocitaria
com fagocitose de fibras musculares e
algumas vasculites ndo especificas de
tipo necrotizante e proliferativo.

Nos linfonodos axilares, alem das
areas de infiltracdo histiocitaria difusa,
encontramos linfonodos com granulo-
mas mais nitidamente tuberculéides,
contornados por fibrose ou confluindo
em noédulos com porcao central caseifi-
cada e em continuidade com trajetos
fistulosos periganglionares ocupados
por necrose caseosa. A baciloscopia nas
Areas de necrose era positiva com raris-
simos bacilos. Também foram encontra-
dos noédulos caseosos, na auséncia de in-
filtrado histiocitario hansenico, em lin-
fonodos mediastinais e com baciloscopia
positiva (rarissimos bacilos na massa
necroética). Ha, pois, aspectos bastante
sugestivos da concomitancia de 2 com-
prometimentos granulomatosos diferen-
tes nos linfonodos. Pode ocorrer necrose
caseosa em hanseniase, mas em geral
relacionada com hanseniase tubercu-
loide e comprometendo filetes nervosos
cutaneos ou troncos nervosos periféri-
cos, nao havendo descricdo desta even-
tualidade nos linfonodos. Além disso, a
associacao de linfadenite
granulomatosa e necrotizante, com
baciloscopia positiva, em mediastino,
axila e provavelmente em situacdo
submandibular (vide historia) em
individuo de <cor negra, com
fistualizacdo e febre, € altamente
sugestiva de tuberculose ganglionar
mesmo na auséncia de comprometi-
mento especifico tuberculoso dos pul-
moes.

Ficaria uma interrogacao se a gra-
nulomatose vascular sistémica nao po-
deria ser também de origem tubercu-
losa. Cremos que nao baseados nos se-
guintes pontos : 1. Nao é referido este
tipo de comprometimento para a tuber-
aulose. 2. As vasculites se restringiram
As localizacoes organicas habitualmente
comprometidas na hanseniase. 3. Sem-
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FIGURA 1 Linfonodo axilar. Difuso infiltrado histiocitario para-cortical com redug¢io do componente linfocitario.
H.E. 16 aumentos.

FIGURA 2 Detalhe da figura anterior, mostrando as caracteristicas das células histiocitarias com esbog¢o granuloma-
toso tuberculdide e células gigantes. H.E. 100 aumentos.
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FIGURA 3 Linfonocio axilar. Extensa rea¢do granulomatosa, fibros,mte e caseosa com extensdo aos tecidos peri-ganglio-
nares. Tuberculose produtivo — caseosa de linfonodo. H.E. 16 aumentos.

FIGURA 4 Aspecto do derma profundo em Area de necrose da pele. Reag¢do granulomatosa envolvendo parede venosa,
arterial e filetes nervosos. H.E. 40 aumentos.

Hansen. Int. 5(1):44-52, 1980
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FIG URA 5 Epididimo. Vasculites granulomatosas entre ductos epididimarios. H.E. 40 aumentos.
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1G URA 6 Nervo tibial posterior. Vasculite granulomatosa no intersticio. H.E. 40 aumentos.

Hansen. Int. 5(1):44-52, 1980
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FIGURA 7 Parede de veia do derma profundo. Escassos granulos bacilares no interior de vacUolo em célula muscular.

Fite-Faraco 400 aumentos.

pre notou-se concomitancia de lesoes
vasculares com lesdes neurais e em
am- bas o encontro de bacilos
granulosos com disposicdo propria
do bacilo de Hansen.

Aceitando-se a natureza hansénica
das reacoes vasculares como
podemos explica-las? A literatura

descreve muito bem o
comprometimento vascular na
hanseniase virchowiana, inclusive

com envolvimento de veias periféricas
calibrosas. Por outro lado, quando
pesquisamos bacilos em pacientes
virchowia- nos ou dimorfos em fase
de regressao, temos notado que até
em casos onde os proprios filetes
nervosos nao contém mais bacilos,
estes sdo encontrados em pequenos
grupamentos na parede de vasos
cutaneos (arteriais ou venosos) e em
musculo eretor do pelo, enquanto
nas fases de maior atividade da
infec- gdo a invasao bacilar da
garede vascu- lar pode ser intensa.

endo a parede vascular, em todos
seus niveis, um local onde os bacilos
podem se albergar nas
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formas mais baciliferas da doenca é
possivel que em determinadas
condicoes ai se instalem reacoes
histiocitarias granulomatosas tipo
tuberculoide. observamos este fato,
principalmente em biopsias
profundas (subcutaneo, fascias,
musculo esquelético) em pacien- tes
dimorfos. No caso atual a extensao
do comprometimento cutaneo-
neural, muscular e visceral sugere
ue este pa- cliente em uma
eterminada” fase de sua evolucao

tenha  desenvolvido, or uma
deficiéncia de imunidade celular,
uma maior proliferacao e
disseminacao baci- lar. Esta

acarretou alteracdes histioci- tdrias
muito semelhantes its encontradas
na hanseniase virchowiana como de-
monstram os focos de células
multiva- cuolizadas encontrados nos
linfonoclos, figado, baco e supra-
renais, bem como a instalacao do
bacilo em locais como vasos e nervos
onde permaneceu quies- cente, sem
ser atingido pela reacdo his-
tiocitaria. Os surtos reacionais tipo
eritema nodoso referidos
clinicamente Su-
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gerem que este paciente mostrou em sua
evolucao caracteristicas proprias de pa-
cientes virchowianos, e/ou de pacientes
dimorfos proximos do polo virchowiano.
Pois bem, por qualquer razao (trata-
mento) este paciente apresentou uma
alteracao em sua reatividade que clini-
camente se manifestou pela difusa infil-
tracio eritematosa e histologicamente
pela reacdo granulomatosa tuberculéide.
Esta alteracao da reacdo imune celular
tem interpretacoes diversas que nio
vamos discutir aqui, mas propicia o apa-
recimento de reacdo granulomatosa em
todas as Areas onde o bacilo esteja pre-
sente. No caso presente esta reacao foi
intensissima e com caracteristicas tu-
berculdides muito semelhantes A propria
hanseniase tuberculéide com toda a ca-
pacidade lesiva que esta reacéo provoca
nas estruturas onde incide. Justificam-
se pois, as inumeras lesOes
necrotizantes e ulcerativas, do tipo
vasculite observa- das nas extremidades
inferiores, sendo que a grande extensao
das lesdes necro- tizantes ao nivel dos
pododactilos talvez possa ser explicada
pela potencializa¢ao do efeito isquémico
das vasculites em decorréncia da
intensa arteriosclerose periférica, ja

post mortem pelo exame dos feixes
vasculo-nervosos periféricos.

Em resumo estamos diante de um
caso de um paciente hanseniano do gru-
o dimorfo, que apresentou em sua evo-
ucio um surto reacional intenso, prova-
velmente de tipo pseudo-exacerbaciao ou
"reversal reaction" que mostrou a pe-
culiaridade de provocar panvasculites
granulomatosas, ao lado de lesoes neu-
rais em todas as Areas habitualmente
envolvidas pelo infiltrado hansenico.
Para o lado cutaneo as lesdes se mani-
festaram de maneira preponderante nas
extremidades, provavelmente potencia-
lizadas pela arteriosclerose periférica
intensa, gerando extensas necroses
ponto de partida para uma série de al-
teracoes hidroeletroliticas e hemodina-
micas, responsaveis pelo obito. Talvez a
associacdo de tuberculose produtivo-
caseosa de linfonodos tenha influencia-
do as condi¢oes imuno-alérgicas, levan-
do a um surto reacional ate com gra-
nulomas proptios dos encontrados no
tipo tuberculdide, em um paciente cujas
caracteristicas clinicas e histopatologi-
cas prévias sugeriam tratar-se de um
dimorfo mais préximo do podlo vircho-

observada em vida por exames wiano.
radiograficos e confirmadas no
ABSTRACT — An aged black patient diagnosed as having Virchowian

hanseniasis as well as ganf]iar tuberculosis, after presenting an outbreak of Erythema

nodosum in his first year o

treatment, is interned with a reaction characterized by diffuse

infiltration of cutaneous erythema, intense edema of the hands and feet, and necrotic
lesions of the vasculites type in the lower members which later evolve into extensive
necrotic ulcers in the anterior segments of the feet. The patient died in shock. The findings
of the autopsy showed a %ranulomatous tuberculoid reaction spread in neural-cutaneous
mucous and visceral areas affected by Virchowian hanseniasis. Especially remarkable is the
almost generalized involvement of the veins the affected areas as a result of
granulomatous reaction in all levels of the vascular wall. In the extremities there is a clear
correlation between these vasculites which affect small veins and arteries and the
cutaneous necroses. The explana- tion given for these findings is that during treatment this
patient Presgnted a reactional outbreak of the Eseudo—exqcerbanon type or a "reversal
reaction” which arbitrarily affected small veins. The hansenic etiology of these vasculites
was confirmed by the following facts: 1 The vasculites appeared only in areas usually
affected by hanseniasis. 2 There was, concomitantly, an involvement of the adjacent nerve
endings bf' granulomas with the same characteristics. 3 Bacilli were found in granulomas of
the vascular wall, in non-affected vascular fragments and in veins untouched by the
granulomatous reaction. The hypothesis raised is that the ganglionar tuberculosis may have
altered the patient's immuno-allergic state thus favoring a granulomatous reaction Laving
strong tuberculoid characteristics and with a great capability of harming veins and nerves.

Key words: Hanseniasis. Tuberculosis. Vasculitis.
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