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Resumen

Introduccion: la enfermedad de Hansen es una enfermedad infecciosa cronica, causada por Mycobacterium leprae,
que afecta principalmente piel y nervios periféricos. Las reacciones leprosas son eventos agudos que se asocian a un
aumento de la morbimortalidad de la enfermedad.

Objetivo: presentar el caso clinico de un paciente con fendmeno de Lucio, a través del cual se llego al diagndstico de
enfermedad de Hansen, y remarcar la importancia de tener presente esta enfermedad, poco frecuente en nuestro pais,
para su correcto diagnostico.

Discusion: el fenomeno de Lucio es un tipo de reaccion leprosa mediada por inmunocomplejos. Se caracteriza clini-
camente por maculas o placas eritematoviolaceas, de aparicion subita, que evolucionan a ulceras necroticas y curan
dejando cicatrices estrelladas atroficas. De no mediar tratamiento, puede ser fatal, debido a sobreinfeccion y sepsis. Este
se basa en el tratamiento especifico de la infeccion, asociado a prednisona y un correcto manejo de las heridas.
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Introduccion

La enfermedad de Hansen o lepra es una enfermedad
infecciosa cronica que afecta principalmente la piel y
los nervios periféricos". Es causada por la micobac-
teria Mycobacterium leprae, que se transmite princi-
palmente por contacto directo y prolongado a través
de secreciones de las vias respiratorias superiores de
pacientes no tratados. Es una enfermedad aun estigma-
tizante y potencialmente discapacitante, pero curable
si se diagnostica y se trata. Dependiendo del tipo de
respuesta inmunolégica que desarrolle el paciente ante
la infeccion, la enfermedad se presentara de distintas
formas clinicas®.

M. leprae es un bacilo intracelular obligado, aci-
do-alcohol resistente, de multiplicacion lenta (12-14
dias). El periodo de incubacion promedio de la enfer-
medad es de 5 afos, reconociéndose casos que tardan
hasta 20 afios en dar manifestaciones clinicas®.

En 2019 se registraron 202.185 casos nuevos de le-
pra en el mundo®, de los que 29.936 casos correspon-
den a las Américas, y Brasil concentra la mayoria de
los casos (27.863)®. La eliminacion de la lepra como
problema de salud publica fue definida como una pre-
valencia registrada de menos de 1 caso por 10.000 ha-
bitantes. Se alcanzd en casi todo el mundo en 2000,
mientras que en Uruguay se logro la meta en 1988 a
nivel nacional y a nivel subnacional en 1998,

Hasta diciembre de 2020 la prevalencia de la enfer-
medad de Hansen a nivel del pais correspondi6 a 10 ca-
sos. En ese mismo afio fueron notificados al Programa
de la Enfermedad de Hansen cuatro casos nuevos. Uru-
guay es considerado un pais de baja endemia, con hasta
10 casos nuevos de reporte anual en la ultima década.
Como histéricamente ha ocurrido, la mayoria de los ca-
sos se presentan al norte del Rio Negro, principalmente
en los departamentos del litoral noroeste (Artigas, Salto,
Paysandu y Rio Negro). En el ultimo quinquenio de 29
casos nuevos reportados, 22 (76%) procedian del norte
del pais. De estos 29 casos, 28 (97%) correspondieron a
formas multibacilares (MB). Mientras que en el tltimo
afio, siguiendo esta tendencia, los cuatro (100%) casos
nuevos reportados fueron MB. En cuanto a la edad pro-
medio de deteccion en el tltimo afio es de 66 afios. No se
han detectado casos en menores de 15 afios®.

La enfermedad se presenta en un espectro clinico
con dos polos y un estadio intermedio (clasificacion de
Ridley y Jopling). En un polo, tendremos la lepra tu-
berculoide (LT) y en el otro la lepra lepromatosa (LL).
Entre ambos, se presentan las formas intermedias o
borderline: borderline tuberculoide (BT), borderline
borderline (BB) o borderline lepromatoso (BL), de
acuerdo a la respuesta inmune que desarrolle el pacien-
te. El estadio indeterminado se considera el estadio ini-
cial de la enfermedad”.
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La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) pro-
pone una clasificacion operativa, que divide a los pa-
cientes en paucibacilares (PB) cuando presentan hasta
cinco lesiones cutaneas, baciloscopia de frotis cutdneos
negativas, y hasta un nervio periférico afectado, o mul-
tibacilares (MB) si presentan mas de cinco lesiones cu-
taneas y/o baciloscopia positiva de frotis cutaneos y/o
dos o mas nervios afectados.

El curso cronico de la enfermedad puede ser inte-
rrumpido por eventos agudos conocidos como reac-
ciones leprosas o estados reaccionales, los que pueden
generar un aumento de la morbimortalidad®. Dentro de
los estados reaccionales se distinguen las reacciones de
tipo 1 o reacciones reversas, las de tipo 2 o eritema no-
doso leproso y el fenémeno de Lucio.

Se presenta el caso de un paciente que consultéd en
nuestro servicio, con una forma clinica inusual de la
enfermedad de Hansen, como es el fendmeno de Lucio.

Caso clinico

Se trata de un paciente de sexo masculino, 57 afios,
oriundo de Artigas, quien residia desde hace 20 afios
en Montevideo. Tabaquista sin otros antecedentes per-
sonales a destacar. Se presentd con una dermatosis de
piel, diseminada, bilateral con tendencia a la simetria.
Topografiada en cabeza, tronco y miembros con maxi-
mo lesional en miembros inferiores, caracterizada por
maculas y placas eritemato-violaceas con un patron re-
ticular conformando una livedo racemosa, en cuyo cen-
tro muchas de ellas presentaban lesiones ampollares, y
lesiones secundarias dadas por erosiones y ulceras. Ne-
crosis de segundo y tercer dedo de pie izquierdo. Pre-
sentaba amputacion de falange distal de primer dedo de
pie izquierdo de afios de evolucion (figura 1). Se desta-
caba en la cara una facies “lepromatosa” con nariz en
silla de montar ¢ infiltraciéon de l6bulos de oreja. A la
palpacion las lesiones eran indoloras.

Al examen neuroldgico se evidenciaron nervios
cubitales derecho e izquierdo palpables, mediano do-
loroso a izquierda, ciatico popliteo externo palpable a
derecha y una alteracion de la sensibilidad en manos y
pies, dada por una hipoestesia térmica y dolorosa. Re-
flejos oculopalpebrales presentes.

El cuadro cutaneo habia comenzado 24 horas pre-
vias a la consulta, con inicio subito y de manera as-
cendente, en apirexia, asintomatico y con buen estado
general.

De la analitica al ingreso: hemograma con una
leucocitosis 12.800 10°/Ul, PCR 18 mg/l, crasis con
un APTT 68,7 seg y fibrindgeno 597 mg/dl, VDRL
reactivo 1 U con TPHA no reactivo, Inhibidor lpico
positivo, FR 71 Ul/ml, proteinograma con una albu-
mina de 49,9%, hipergammaglobulinemia de aspecto
policlonal, complemento con fraccion C3: 72. Desta-
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Figura 1. Presentacion clinica al momento del diagndstico. Se observan maculas y placas eritemato-violaceas con
un patrén reticular conformando una livedo racemosa. Ampollas, erosiones y Ulceras. Necrosis de segundo vy ter-
cer dedo de pie izquierdo.

A
Figura 2. A) Histopatologia. Tincién hematoxilina-eosina 10X. Se observa un infiltrado inflamatorio perivascular con

histiocitos, linfocitos y neutrdfilos, necrosis fibrinoide de paredes vasculares y trombos intravasculares. B) Histopa-
tologia. Tincién Fite-Faraco. Se observan bacilos acido alcohol resistentes aislados y en globi.

camos ANA, ANCA, crioglobulinas, VIH, VHC, VHB  neurologico y zona de procedencia, se realiza planteo

negativos. diagnostico de enfermedad de Hansen, presentandose
En base a las caracteristicas clinicas de la derma-  bajo forma de un estado reaccional como es el fendme-

tosis, asociada a facies distintiva con nariz en silla de  no de Lucio.

montar e infiltracion de 16bulo de orejas, compromiso Se procede a la realizacion de una biopsia de piel
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Figura 3. Evolucion clinica al afio de iniciado el tratamiento. Se evidencian grandes secuelas atréficas, hipocrémi-
cas. Persisten escasas Ulceras con fondo fibrinoso y tejido de granulaciéon. Amputacion de falange distal de se-

gundo dedo de pie izquierdo.

para estudio con tincion de hematoxilina y eosina. En
donde se observo una epidermis fina y aplanada. Ede-
ma de dermis papilar, presencia de necrosis fibrinoide
de paredes vasculares en vasos de pequefio calibre y
trombosis intravascular. Un infiltrado inflamatorio pe-
rivascular compuesto por histiocitos, algunos linfocitos
y neutrofilos. Se realizé ademas tincion con Fite-Fara-
co, que reveld la presencia de numerosos bacilos acido
alcohol resistente (BAAR) (figura 2). Todo confirma el
diagnéstico clinico planteado.

Se realizaron baciloscopias de piel de lobulo de
oreja, cola de ceja y de lesion, siendo positivas para
BAAR, observandose un indice bacteriologico (IB) de
2,5 y un indice morfologico (IM) de 90.

Se realizo la denuncia de caso a la Comision Hono-
raria de la Lucha Antituberculosa y de Enfermedades
Prevalentes y se inicid terapia multimedicamentosa de
enfermedad de Hansen para pacientes multibacilares
con rifampicina, clofazimina y dapsona. Concomitan-
temente se inicid prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia,
con descenso gradual.

El paciente evolucioné favorablemente desde el
punto de vista cutaneo, dejando cicatrices estrelladas
deprimidas (figura 3). A nivel neuroldgico el examen se
mantuvo incambiado.

Discusidn
Los estados reaccionales de la lepra provocan manifes-
taciones clinicas de aparicion subita, y son producidos

por variaciones en el estado inmunitario. Estos en ge-
neral responden a un desencadenante como el propio

tratamiento, infecciones entre otros. Aumentan en gran
medida la morbilidad de la enfermedad.

El fenémeno de Lucio, es considerado por algunos
autores dentro de las reacciones leprosas de tipo 2. Fue
descrito por Latapi® en una forma caracteristica de le-
pra, como lo es la lepra lepromatosa difusa o de Lu-
cio-Alvarado (caracterizada por infiltracion difusa de la
piel, alopecia de pestaiias y cejas) asi como también en
formas de LL!"?, como fue visto en nuestro paciente. Es
un cuadro grave con elevada morbimortalidad. Es mas
prevalente en Centroamérica y México, siendo excep-
cional en nuestro pais.

Se presenta clinicamente como una dermatosis de
inicio brusco, caracterizada por maculas eritematosas
dolorosas que se tornan rapidamente purptricas, con
forma poligonal y que adquieren un aspecto livedoide.
En la evolucion pueden ulcerarse y necrosarse. Curan
dejando una cicatriz atrofica estrellada'V. Las lesiones
suelen iniciar en miembros inferiores y seguir una dis-
tribucion ascendente''?, 1o cual coincide con la forma
de presentacion en nuestro paciente. Suelen asociar sin-
tomas sistémicos como fiebre, hepatoesplenomegalia,
linfadenopatia y alteraciones de la analitica sanguinea
como anemia, reactantes de fase aguda elevados, leu-
cocitosis con neutrofilia, hipoalbuminemia, hipocom-
plementemia, factor reumatoideo positivo, anticuerpos
antifosfolipidicos positivos, falsos positivos de VDRL
y FTAU2 19 Nuestro paciente presento estas alteracio-
nes analiticas sin mostrar afectacion del estado general.

El diagnostico clinico debe ser confirmado por
biopsia de piel"?. Con hematoxilina y eosina se evi-
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dencia una necrosis epidérmica, y en la dermis una
necrosis fibrinoide de las paredes vasculares, trombos
intravasculares y un infiltrado inflamatorio compuesto
por macréfagos espumosos. Los bacilos se visualizan
como bastones de color rojo fucsia con tinciones espe-
ciales como Fite-Faraco. Pueden presentarse aislados
o agrupados (en globi) a nivel endotelial y en macré-
fagos12),

Los diagndsticos diferenciales que se plantean ante
este tipo de cuadros clinicos son, entre otros, crioglo-
bulinemia, sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos
y vasculitis de otras etiologias®!V.

La fisiopatologia no esta del todo aclarada. Se pien-
sa que se trataria de una reaccion mediada por inmuno-
complejos que se depositarian en las paredes vascula-
res. Asimismo se ha visto la invasion directa vascular
por micobacterias. Esto llevaria a la proliferacion del
endotelio vascular y reduccion de su luz @12,

Como probables factores desencadenantes se plan-
tean infecciones, embarazo, estrés y procedimientos
quirtrgicosV.

En cuanto al tratamiento, los pacientes deben reci-
bir terapia multimedicamentosa para enfermos multi-
bacilares. La OMS distribuye la medicacion en el mun-
do, siendo las pautas de tratamiento: rifampicina 600
mg mensuales, clofazimina 300 mg mensuales, ambos
supervisados, dapsona 100 mg dia y clofazimina 50 mg
dia, por un periodo de 12 meses.

No se recomienda actualmente el aislamiento de los
pacientes®.

En el caso de fenomeno de Lucio se debe asociar
prednisona a dosis entre 0,5 y 1 mg/kg/dia con descen-
so gradual en meses®, ademas de curaciones apropia-
das de las heridas.

Las principales complicaciones del fenémeno de
Lucio son sobreinfeccion, sepsis y coagulopatias. De
no realizarse un tratamiento inmediato el desenlace
puede ser fatal!?,

Conclusiones

Este caso clinico destaca la importancia de tener pre-
sente esta inusual forma de presentacion de la enferme-
dad de Hansen, infeccion atn no erradicada en nuestro
pais y con una mayor prevalencia, aunque no exclusiva,
de los departamentos al norte del Rio Negro. La presen-
tacion a través del fenomeno de Lucio implicd un reto
diagnostico. La deteccidon precoz de estos pacientes
es posible sélo con un alto grado de sospecha, funda-
mentalmente frente a pacientes con lesiones cutaneas y
compromiso de nervios periféricos.

Summary

Introduction: Hansen disease is a chronic infectious
disease caused by Mycobacterium leprae, which main-

ly affects the skin and peripheral nerves. Leprosy reac-
tions are acute events associated to an increase in the
morbimortality of the disease.

Objective: the study aims to present the clini-
cal case of patient with Lucio’s phenomenon, which
allowed the diagnosis of Hansen disease, and to empha-
size on the importance of having this disease in mind
for an appropriate diagnosis, despite it being rather un-
usual in our country.

Discussion: Lucio’s phenomenon is a kind of le-
prosy reaction mediated by immune complexes. Clini-
cally, it is characterized by the sudden onset of macules
or blue hemorrhagic plaques, with a rapid evolution to
necrotic ulcers, and it heals leaving star-shaped atro-
phic scars. If it is not treated, it may be fatal due to su-
perinfection and sepsis. Treatment is based on specific
medication for the infection, associated to prednisone
and the correct handling of injuries.

Resumo

Introdugao: a hanseniase ¢ uma doenga infecciosa cro-
nica causada pelo Mycobacterium leprae, que acomete
principalmente pele e nervos periféricos. As reagdes
hansénicas sdo eventos agudos que estio associados ao
aumento da morbimortalidade da doenga.

Objetivo: apresentar o caso de um paciente com
fendmeno de Lucio, por meio do qual se chegou ao
diagnostico de hanseniase, e ressaltar a importancia de
se ter em mente esta doenga, rara em nosso meio, para
seu correto diagnodstico.

Discussio: o fendmeno de Lucio é um tipo de
reacdo hansénica mediada por imunocomplexos. Ca-
racteriza-se clinicamente por maculas ou placas erité-
mato-violaceas de inicio stibito que evoluem para ulce-
ras necroticas e cicatrizam, deixando cicatrizes estrela-
das atroficas. Sem tratamento pode ser fatal, devido a
superinfecgdo ¢ sepse; a terapia esta baseada no trata-
mento especifico da infecgdo, associado a prednisona e
no manejo correto da ferida.
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