EDUCACAO CONTINUADA EM HANSENIASE

O PACIENTE COM SUSPEITA DE HANSE-
NIiASE PRIMARIAMENTE NEURAL

José Anténio Garbino'

The patient with suspicion of primarily neural leprosy

ABSTRACT

The author presents the definition of primarily neural
leprosy, describes it clinically and exposes the differen-
tiation among the similar neuropathies. The main causes
of mononeuropathies, multiple mononeuropathies and
polineuropathies that can be misinterpreted as leprosy
were discussed. The role of nerve biopsy in the diagnosis
confirmation and its prevailing findings were presented.
And finally, there were suggestions of the procedures for
health workers when facing these patients on the field.
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DEFINICAO E PREVALENCIA

Os clinicos que atendem os programas de satude
publica, com alguma freqiéncia, se deparam com pa-
cientes com comprometimento nervoso sem apresen-
tar lesdes de pele cuja principal suspeita € a hanseniase
neural"Nesta forma de hansenfase o comprometimento
de pele ndo ¢ identificavel clinica e laboratorialmente,
logo de inicio, por isso, foram denominadas “lepra pri-
mariamente neural”, “neuritica pura” ou “neural pura” de
acordo com a Classificacdo Indiana de 19552,

A prevaléncia é pequena, mas pode ser superesti-
mada em duas situacoes: a) quando a investigacao das
lesdes de pele nao é completa®“ e b) quando ndo sdo
consideradas as doencas de diagnéstico diferencial com
a hansenfase primariamente neural (HPN).

Recebido em 01/07/08.
Ultima correcdo em 05/08/08.
Aceito em: 15/08/08..

Garbino J A. O paciente com suspeita de han-
senfase primariamente neural. Hansen Int 2007,
32 (2): 203-206.

No Ambulatério do Instituto Lauro de Souza Lima
(ILSL), 162 pacientes foram submetidos a bidpsia de
nervos entre 1985 — 2005. Neste grupo diagnosticou-se
34 casos de HPN, isto é, menos de dois casos por ano.
Considerando que 30% dos encaminhamentos relacio-
nados as neuropatias da hanseniase sédo atendidas no
ILSL® esses dados indicam uma baixa prevaléncia dessa
forma de manifestacdo da doenca.

COMO A HPN SE APRESENTA?

Os aspectos mais relevantes sao clinicos, que devem
ser investigados com conhecimento bdsico da semiolo-
gia neuroldgica, ou seja, das caracteristicas das queixas
relativas as neuropatias periféricas. Assim devem ser
identificados sintomas e sinais como hipoestesia, pares-
tesias e queimor continuos, que ocorrem e se agravam
a noite; sensacdo de choques e fisgadas paroxisticas;
perdas motoras, distUrbios da sudorese, deixando a
pele seca e alteracdes de cor nas extremidades, cor-
relacionando os achados clinicos com a distribuicdo em
territérios de nervos periféricos. A palpacdo de nervo
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alterada auxiliard muito o diagnoéstico, mas pode estar
normal ou ser duvidosa. Tais alteracdes podem ser evi-
denciadas somente em um nervo (mononeuropatia)
ou em multiplos nervos (mononeuropatia multipla),
caracterizando-se as duas sindromes neuroldgicas tipicas
da hanseniase®.

Contudo um interrogatorio bem elaborado, pelo cli-

nico, permitira diferenciar as queixas musculoesqueléti-
Cas mais comuns como as dores musculares, miofasciais,
tendinosas e articulares das queixas neuroldgicas. Ha
autores que referem como importante diagndstico di-
ferencial as doencas reumatoldgicas: artrite reumatdide
e esclerodermia, com acometimentos das articulacoes e
tecidos periarticulares; visto que estes, quando agudos,
sdo semelhantes ao comprometimento osteoarticular
das formas virchovianas da hansenfase”®. Quando cré-
nicas, as retracdes de partes moles e deformidades ar-
ticulares das colagenoses simulam as seqUelas das neu-
ropatias, que sdo possiveis diagnostica-las clinicamente
com um exame neurolégico adequado. Entretanto, as
colagenoses, quando cursam com neuropatia periférica,
o diagnéstico diferencial com hanseniase torna-se difi-
cil, exigindo métodos semioldgicos adicionais”®,.
Na maioria das vezes os casos referenciados para o
ambulatério apresentam comprometimento nervoso
similar ao da hanseniase, ou seja, uma mononeuropatia
ou mononeuropatia multipla ou mesmo a polineuro-
patia. Outras vezes, sdo casos, cujo exame neuroldgico
demonstraré diferencas, tais como as atrofias de origem
medular: amiotrofias espinhais adquiridas ou heredi-
tarias e siringomielias. A histdria e a pesquisa clinica
de sinais de liberacdo piramidal, forca muscular e de
sensibilidade podem identificar os diferentes quadros
e indicar o rumo das investigacdes que se sequirao’.

DIFERENCIACAO DIAGNOSTICA ENTRE AS DOEN-
CAS MAIS SEMELHANTES

O paciente com suspeita de mononeuropatia mul-
tipla (MM) precisa ser investigado o mais amplamente
possivel, tendo a hanseniase como um dos provaveis
diagndsticos. Iniciando-se por localizar a lesao, sua
extensao, se é confinada a um sé nervo ou mais e, em
que local ou locais (tUneis osteoligamentares). A seguir
deve-se identificar quais as modalidades de fibras estdo
comprometidas de maneira predominante — sensitivas:
tateis, térmicas e dolorosas; motoras e neurovege-
tativas. E, num segundo momento, serd necessario
evidenciar as caracteristicas neuropatolégicas, ou seja,
se a neuropatologia subjacente é mielinica ou axonal.
Finalmente, caso ndo seja esclarecida a etiologia com
0s exames laboratoriais, indicar o nervo alterado para
bidpsia °.

O exame eletroneuromiografico (ENMG) tem maior
especificidade e sensibilidade para investigar os as-
pectos de localizacao e distribuicdo do comprometi-
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mento neural quanto a modalidade das fibras nervosas
envolvidas e as caracteristicas neuropatolégicas. A
ENMG ird identificar com maior acuidade as caracteris-
ticas da mononeuropatia multipla (MM), mesmo nos
quadros clinicos que mimetizem polineuropatia, ou
seja, alteracdes eletrofisioldgicas sensitivas e motoras
assimétricas mas confluentes formando um quadro de
polineuropatia. Com o exame podem ser observadas
alteracdes neurofisioldgicas, envolvendo a conducéo
nervosa: como velocidade, a forma dos potenciais de
acao motores e sensitivos, em suma, os disturbios da
condugao, com distribuicdes espaciais que definam os
quadros de mononeuropatia, mononeuropatia multipla
e polineuropatia.

A eletromiografia realizada com eletrodos intra-
musculares, nos membros distal e proximalmente,
evidenciara sinais de desnervacao, sempre distal aos
sitios de compressao citados: no tunel do cotovelo do
ulnar no tunel do carpo, no tunel retro-fibular do fibular,
e no tunel do tarso, comprometendo os musculos do
antebraco e mao nos membros superiores e, do pé e
perna nos inferiores, exceto os musculos da panturrilha.
Os achados eletromiogréficos proximalmente a essas
regides dos tlneis anatdbmicos sdo menos provaveis de
ser encontrados na hanseniase.

Os diagnosticos diferenciais com maiores semelhan-
cas com a hanseniase dentre as mononeuropatias s&o:
sindrome do tunel ulnar, moneuropatia do fibular no
tdnel retro-fibular &' A sindrome da perna cruzada
do fibular e, outras mononeuropatias que acometem
nervos cutaneos podem ser confundidos com o com-
prometimento neural das formas tuberculdides' . Os
tumores de nervo também podem causar dificuldades
de diferenciacdo com as formas tuberculdides quando
essas se apresentarem com abscessos de nervo.

As causas de mononeuropatia multipla similares a
hanseniase sdo as neuropatias vasculiticas: colagenoses
e arterites; as infecciosas virais: hepatite Be C e, a Infec-
cdo pelo HIV'? e; a mononeuropatia multipla congénita
por susceptibilidade a pressao a (HNPP). A HNPP apre-
senta grande semelhanca com o comprometimento
neural da hanseniase, € multimodal quanto aos tipos
de fibras envolvidas, mas na evolucao se observa que o
comprometimento mielinico predomina sobre o axonal
quando comparada a hansenfase'®. Menos frequientes,
mas que devem ser lembradas, séo as sindromes do des-
filadeiro torécico verdadeiras, as quais comprometem
a mao de maneira assimétrica, tanto as modalidades
sensitivas como a motora'“. E, ainda, a neuropatia mo-
tora multifocal, que se localiza preferencialmente nos
membros superiores, e é diferenciada com o exame
eletrofisioldgico porque ndo apresenta disturbios sen-
sitivos e se caracterizam por blogueios de conducao
persistentes que ocorrem proximalmente, na regido do
plexo braquial, incomuns na hansenfase.
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Dentre as polineuropatias tem-se: as neuropatias
associadas ao alcoolismo e carenciais, neuropatia dia-
bética, as neuropatias sensitivas criptogénicas e outras
hereditarias sensitivo-motoras, com espessamento de
nervos®, a neuropatia do hipotireoidismo®™ e Infeccdo
pelo HIV2 Pacientes afetados pela neuropatia sensitiva
hereditaria sdo vistos com frequéncia nos centros de
tratamento de hanseniase. Entretanto, o diagndstico
diferencial se faz clinicamente, pela histéria precoce de
aparecimento, histéria familiar quando houver, pela au-
séncia de reflexos tendinosos profundos e forca motora
preservada diante de perda sensitiva devastadora.

As polineuropatias sensitivas ou sensitivas e autono-
micas adquiridas também devem estar elencadas neste
grupo de sindromes neuroldgicas cuja causa pode
ser a hansenfase'® V. Entretanto, sdo quadros menos
provaveis visto que a neuropatia da hansenfase tem a
caracteristica de se distribuir por todas as modalidades
de fibras, e as fibras grossas também seriam acometidas,
assim como, as lesdes de pele seriam evidentes ou a
baciloscopia da pele estaria positiva. Embora, possam
ocorrer quadros semelhantes, ou seja, s6 sensitivos e
sensitivos autondmicos, no inicio da doenca em um
periodo subclinico, ja que a hanseniase tem uma evo-
lucdo muito lenta. Mas o seu comprometimento sera
universal quanto as modalidades de fibras acometidas
com a evolugao da doenca'® .

Para o clinico do Programa de Hansenfase, diante de um
caso com neuropatia periférica, sem lesdes de pele, com
um guadro de mononeuropatia, mononeuropatia multipla
ou “imitando” uma polineuropatia, a conduta devera ser;

a) realizar as investigacdes rotineiras de pesquisa de
sensibilidade completa, tatil, térmica e dolorosa nas areas
suspeitas, ou seja, 0 mapeamento sensitivo multimodal.
Além de a baciloscopia ser imprescindivel nas areas sus-
peitas, o indice baciloscopico nas dreas mais susceptiveis
ao crescimento bacilar, orelhas, cotovelos e joelhos, deve
ser pesquisado. Se esses resultados forem negativos:

b) encaminhar para o Centro de Referéncia para
bidpsia de pele em areas suspeitas, com hipoestesia
ou anestesia. Solicitar a reacdao de Mitsuda, a qual pode
auxiliar na definicdo da forma clinica, ou seja, os casos
com Mitsuda positivo serdo identificados como do
polo paucibacilar e os casos negativos do pélo mul-
tibacilar®. Se a bidpsia ou bidpsias da pele ndo forem
conclusivas,

) deverad encaminha-lo a um Centro de Referéncia
equipado para investigacdo neuroldgica, a um Depar-
tamento de Neurologia de um Hospital Universitario
ou a um neurologista clinico com experiéncia em
hanseniase.

A CONFIRMAGCAO DE HANSENIASE

A definicdo da HPN é histopatolégica e clinica, e so-
mente clinica quando a histopatologia for inconclusiva.
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Os nervos a serem biopsiados sdo escolhidos pelos
estudos de conducédo nervosa. Sao avaliados os nervos
sensitivos, o ramo dorsal do ulnar e o sural. Na presenca
de anormalidades nesses nervos, ou mesmo em casos
com assimetrias importantes pode-se indicar a bidpsia.
A bidpsia € realizada em um ou mais fasciculos do ramo
nervoso. O nervo escolhido sera o nervo com amplitude
do potencial de acdo sensitivo diminuida, velocidade de
conducgao sensitiva reduzida, tanto em valores absolu-
tos como relativos aos contralaterais e, em nervo cujas
respostas ndo sao detectaveis.

A histopatologia encontrada em bidpsias de nervo
apresenta os padrdes dimorfo, multibacilar, tuberculéi-
de, infiltrado inflamatoério inespecifico, desmielinizacéo
sem infiltrado inflamatorio, desmielinizacdo com hiali-
nizacdo e sem alteracdes histoldgicas. Esses achados
histopatoldgicos foram congruentes na literatura
brasileira®!.

TRATAMENTO

O tratamento especifico com a poliquimioterapia
deverd ser instituido conforme a classificacdo clinica em
paucibacilar ou multibacilar, com bases na extensao da
doenca, naimunologia (Mitsuda) e principalmente pela
histopatologia do nervo®.

O tratamento da neuropatia serd indicado quando
houver neuropatia em clara atividade clinica, com sin-
tomas e sinais de neuropatia em evolucao, perda neural
detectada ao acompanhamento neuroldgico e altera-
cdes reversiveis encontradas a neuroconducao. Todo
paciente deve ter um plano de acompanhamento du-
rante a poliquimioterapia (PQT), mesmo apds a alta para
investigar perdas neurolégicas pelas reacdes. Somente
nessas situacdes se deverd introduzir o tratamento com
esterdides. Por outro lado, o tratamento preventivo com
prednisolona ou prednisona iniciado concomitante a
PQT ¢ ainda discutido. Entre as formas multibacilares
da hansenfase, amplo ensaio clinico randomizado
(n=636), com dose inicial de 40mg/dia reduzida pro-
gressivamente em quatro meses e placebo, mostrou a
reducdo da incidéncia de novas reacdes durante o Uso
dos esterdides, mas ndo esse efeito ndo foi mantido
nos meses consecutivos no primeiro ano?. Estudan-
do pacientes com HPN (n=24), todos paucibacilares,
tratados com doses iniciais de 60 mg/dia, reduzidas
progressivamente em seis meses e acompanhados com
método neurofisiolégico foram evidenciadas melhoras
significativas no periodo de estudo?. Ambos os ensaios
apontam para que o emprego dos esteréides deva ser
orientado pela presenca de dano neural em evolucéo
evidenciado clinica ou eletrofisiologicamente e, insti-
tuido de maneira diferente nas formas multibacilares
e paucibacilares.
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