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HANSENIANSE — PATOGENIA, EPIDEMIOLOGIA,
MANIFESTACOES CLINICAS E REACOES

— INTRODUCAO

N Doenca infecciosa transmitida por doentes multibacilares sem tratamento, de
pessoa pra pessoa. Tempo medio de incubacao é de 2 a 5 anos.

O India é o pais mais endemico — 9,4% dos casos. Estimativa global € de 1.260.000
doentes, sendo 170.000 nas americas.

N O Brasil esta entre 0s 5 mais endemicos. Pais endemico é quando tem mais de 1
doente para 10.000 habitantes.

0 Agente etiologico: M. Leprae, multiplicacao de 11 a 16 dias, 1% permanece
viavel no ambiente apds 7 dias. Doenca transmitida pelo convivio com doentes
multibacilares antes do tratamento.

[ Fonte de transmissao principal — mucosas pelas vias aereas superiores. Os
bacilos também séo eliminados por hansenomas ulcerados, leite materno, urina, fezes,
picadas de insetos (é discutivel).

[ N&o é doenca exclusiva do homem — foi encontrada em tatus, chimpanze e
macacos — sem relacao com a infeccao humana.

0 N&o ha meio de cultura adequado e multiplicacao apenas em cobaias.

O Bastonete reto ou levemente encurvado, de 1.5 a 8micra de comprimento por 0,2
a 0,5 micron de largura, cora em vermelho pela fucsina e ndo descolora por alcool e
acidos — sendo um BAAR.

0 Esfregacos de pele — podem ser vistos isolados, em agrupamentos variados e
em arranjos especiais denominados globias.

O Globias — sdo arredondadas, globoides, resultam da solida uniao de numerosos
bacilos por uma substancia chamada gleia (peculiar do M. Leprae).

O Quando os bacilos sdo corados de forma uniforme sdo considerados solidos e
guando séo corados irregularmente sdo chamados de fragmentados ou granulosos.

N O aspecto irregular ou granuloso pode indicar um paciente que ja esta sendo
tratado.

O Tem uma espessa parede lipidica formada por glicolipideos fenolicos (PGL 1, 2,
e 3).

O PGL-1 é antigeno especie especifica. Analogos semissinteticos permitiram
estudos soro-epidemiologicos com deteccao de anticorpos anti-lgM contra o antigeno
PGL-1 do M. Leprae.

— PATOGENIA

O Principal via de eliminacao e penetracao do bacilo é pela mucosa nasal. Eles vao
migrar para os linfonodos, caso nao haja eliminacgéo, vao migrar para pele, nervos e ou
visceras.

[ 90% das pessoas que convivem com um doente MB néo adoece, pois tem defesa
natural contra o M. Leprae.
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O Susceptibilidade e resistencia tem influencia genetica.

— CLASSIFICACAO

N MADRID: Indeterminada, Virchowiana, Tuberculoide e Borderline.

N RIDLEY E JOPLING: Tuberculoide, Dimorfa-tuberculoide, Dimorfa-dimorfa,
Dimorfa-virchowiana, Virchowiana — é classificacao da OMS e tem importancia em
paciente endemicos e subdesenvolvidos.

[ OMS: paucibacilar 1 a 5 lesoes e multibacilar mais de 5 lesoes.

— IMUNOLOGIA

[ Os pacientes com imunidade mais baixa vao fazer imunidade Th2 e vao para o
polo virchowiano. Quem tem melhor imunidade vai pela via Thl e ou vao ter cura ou
vao direcionar para o polo tuberculoide.

— MANIFESTACOES CUTANEAS

N M. leprae tem afinidade pela pele e nervos perifericos (macrofagos da pele e cels
de schwan). Quando melhor a imunidade celular do paciente, mais circunscrita a
infeccao e sera mais assimetrica, menor numero de lesoes e bacilos e dano neural mais
precoce (por ser circunscrita).

O Polos direcionados para o virchowiano: acometimento cutaneo intenso e
neurologico (mais grave com resposta celular mais direcionada).

N Classificacdo de Madrid (doutrina da polaridade): virchowiano, tuberculoide (2
polos estaveis e opostos), e indeterminado e dimorfo (2 grupos instaveis). Sem
intervencao terapeutica, esses instaveis vao caminhar para um dos dois polos na
evolucao do processo.

[ Forma indeterminada — vai para dimorfa, virchowiana ou tuberculoide. A
dimorfa também pode ir pro virchowiano ou tuberculoide. Os virchowianos tem
imunidade celular mais baixa, muitos bacilos e mitsuda negativo. Nas formas
tuberculoides imunidade celular é aumentada, sdo poucos bacilos e mitsuda positivo.

— INDETERMINADA

O forma inicial, uma ou poucas lesoes cutaneas, manchas claras, planas e sem
relevo, bordas imprecisas ou ndo, pode acometer qualquer area da pele, pode ter apenas
disturbio de sensibilidade sem ter lesao cutanea.

N Pode parecer ptiriase alba.

O A sensibilidade na maioria das vezes — a termica esta alterada, dolorosa normal
ou pouco alterada e tatil preservada. Na evolucao podemos ter hipohidrose, rarefacao
dos pelos (geralmente sugere evolucao para forma tuberculoide).

O N&o ha espessamento de tronco nervoso, prova da histamina incompleta, duracao
da fase inicial 1 a 5 anos, pode evoluir para cura ou pra outras formas dependendo da
imunidade do hospedeiro.

[ AP ndo e caracteristico — discreto infiltrado inflamatorio linfohistiocitario,
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inespecifico, perineural, perivascular e perianexial. A presenca de raros bacilos
isolados em filetes nervosos ndo caracterizam caso Multibacilar, diferente do exame de
baciloscopia.

O Hl é a fase ideal para o tratamento. Tem baciloscopia negativa, sem
comprometimento de troncos nervosos e o doente nio oferece risco de contagio. E
considerada forma paucibacilar.

[ Diagnostico Diferencial:

O PV, P alba, DS, Dermatose Solar Hipocromiante, Eczematide, hipocromias e
acromias residuais, hevo hipocromico e vitiligo.

— TUBERCULOIDE

O geralmente surge apds a hanseniase indeterminada, mas nem sempre vai ter ela
como primeiro. Pode iniciar ja como virchowiana ou tuberculoide. Ndo € etapa
obrigatoria passar pela indeterminada.

N A tendencia € nédo disseminar, e as lesoes sdo limitadas as areas de manchas
iniciais e pode evoluir com cura espontanea.

0 Comeca como manchas, evoluem para papulas que coalescem, formam placas
tuberculoides e substitui a mancha. Ha involucao do centro da placa, que lembra a
dermatofitose (lesao torpida ou tricofitoide).

[ Ja caiu em prova que a forma tricofitoide pode ser evolucao de hanseniase
tuberculoide.

[ E comum observar-se filete nervoso superficial espessado, surgindo a partir da
lesao, ha casos de lesoes hiperceratosas ou ulcerosas e alguns casos podem causar
deformidades (ndo sendo tao frequente, mas pode ocorrer).

N Acometimento neural — com ulcera, forma tricofitoide — bordos elevados e
centro mais atrofico. Lesao em face — nem sempre é tuberculoide.

HANSENIASE INDETERMINADA x TUBERCULOIDE
O lesoes planas maculo anestesicas, dificeis de distinguir:
N tempo de evolucao, geralmente se mais de 1 ano sugere tuberculoide, alteracoes
de sensibilidade sdo nitidas na tuberculoide, ha presenca de alopecia e AP acaba sendo
caracteristica, hipohidrose também sugere hanseniase tuberculoide.

HANSENIASE TUBERCULOIDE INFANTIL
N variedade encontrada em 1 a 4 anos, principalmente face e area exposta de
MMSS, numero reduzido de lesoes (raramente sdo multiplas), tendem a cura
espontanea.

HANSENIASE  TUBERCULOIDE  COM COMPROMETIMENTO
NEUROLOGICO
[ troncos nervosos estao envolvidos, pode ter comprometimento intenso, com
necrose caseosa do nervo formando a pseudoabscesso e levar a incapacidade. Ha
acometimento de filetes nervosos superficiais com perda de sensibilidade.
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0 Forma neural pura: manifestacoes neurais sem lesoes cutaneas. Sensibilidade
termica alterada, dolorosa alterada e tatil alterada (geralmente nas lesoes mais antigas).
Na indeterminada so tinha a termica alterada, as vezes a dolorosa ¢ alterada e as vezes
ndo, a tatil é inalterada.

0 Maos e pes: insensibilidade predispoe a garras, calosidades, ulceras troficas, mal
perfurante plantar, reabsorcoes osseas, geralmente sdo secundarias a traumas e
infeccoes nas partes moles e estruturas osseas.

0 Baciloscopia: geralmente negativa, € considerada paucibacilar (de acordo com
a baciloscopia). A OMS em pases subdesenvolvidos que classifica em mais ou menos
de 5 lesoes.

0 AP: granulomas constituidos por cels epitelioides, cels gigantes e halo
linfocitario, infiltrado inflamatorio na epiderme, filetes nervosos superficiais e troncos
neurais.

0 Dx diferencial: dermatofitoses, DS, LED, esclerodermia em placas, granuloma
anular, sifilis, sarcoidose e sarcoma de kaposi. PLECT, P. Rosea e necrobiose lipodica
(doencas que podem levar a lesoes tuberculoides).

— VIRCHOWIANA

O evolucao da HI mais comuns em pacientes sem resistencia ao Bacilo de Hansen.
Na ausencia do tratamento, as manchas tornam-se eritematosas e infiltradas, suas
bordas ficam imprecisas. Em alguns casos pode evoluir direto para lesoes infiltradas,
sem fase de HI.

N Séo mais difusas que a tuberculoide.

0 Evolucao: papulas, tuberculos, infiltracoes em placas e lesoes circunscritas
denominadas Hansenomas. Nas orelhas também infiltradas irao aparecer Hansenomas.
Nas sobrancelhas e cilios comecam a cair na parte dos bordos laterais (madarose).

0 Fascies leonina: infiltracao intensa e difusa, acentuacao dos sulcos naturais,
preservacao dos cabelos. Extremidades infiltradas e xerodermicas.

0 Maos suculentas (ja caiu em prova)— aspecto tumido (maos inchadas), pele
brilhosa e ressecada, regioes palmo-plantares arroxeadas e cianoticas.

N Infiltracao das regioes plantares é comum.

O Hasenomas — acumulos de grande quantidade de globias.

0 Pregas do cotovelo, axilas, fossas supra claviculares, dorso do pescoco, areas ao
longo da coluna vertebral, regioes inguinais e cavo popliteo sdo habitualmente
poupados, e lesoes nessas areas pode ser indicativo de recidiva ou resistencia
medicamentosa. Isso é importante para mudar a terapeutica ou ver que o paciente
precisa de um retratamento.

O Comprometimento da mucosa nasal — nariz entupido, voz fanhosa, coriza,
epistaxe, perfuracao do septo e derformacao do nariz. Boca, laringe e faringe também
podem ter lesoes.

[ Olhos e 6rgéos internos podem ser comprometidos se o tratamento adequado ndo
for precoce.

[ H& vérios tipos clinicos de HV: alguns com infiltracao discreta, outros com
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infiltracao difusa, casos com predominio de hansenomas, outros em que a infiltracao e
hansenomas sejam igualmente evidentes. O quadro reacional pode ser a primeira
manifestacao clinica desse tipo de hanseniase. O paciente ndo tem lesao visivel e ja
abre 0 quadro com manifestacao reacional.

— VARIEDADES ESPECIAIS DE HANSENIASE VIRCHOWIANA
[ Variedade Histoide de Wade e Variedade Difusa de Lucio (Lepra Bonita).

*VARIEDADE HISTOIDE DE WADE

0 lesoes tuberosas ou nodulares, bem delimitdas, de tamanhos variaveis, redondas
ou ovalares, de contorno regular, brilhantes, roseas ou avermelhadas, semelhantes a
dermatofibromas. Isso € importante.

O Comumente associada com HV comum e raramente associada a HD. Ocorrem
em pacientes que interromperam o tratamento e casos sulfono resistencia.

[ Alguns autores ndo consideram essa variedade, consideram como parte de MV
ou MB.

O Wade considera que os bacilos encontrados nas lesoes sdo mais abundantes, mais
alongados e pode ser mutante do M. Leprae (X-man).

O Lembra dermatofioroma ou sarcoidose. Multiplos dermatofibromas
disseminados, difusos.

*VARIEDADE DIFUSA DE LUCIO

[ hanseniase bonita, manchada ou lazarina.

[ Infiltracao difusa do tegumento sem aparecimento de nodulos e aspecto saudavel
do paciente, fica bonito, sem nodulos.

O Ha queda de sobrancelhas, telangiectasias de face e tronco, parece rosacea na
face, livedo nos MMII, fendmeno de lucio é frequente nesses casos e as lesoes
necroticas assumem forma triangular ou poligonal.

O Fendmeno de lucio é uma reacao hansenica que é mais frequente nesse subtipo,
mas ndo é a mesma coisa.

— HANSENIASE VIRCHOWIANA

[ todos pacientes sdo baciliferos e ndo € necessario isolamento desses pacientes.
O tempo decorrido entre a fase entre o doente elimina bacilos e a data do diagnostico
geralmente ja contaminou todo mundo. Os familiares ja pegaram se forem suscetiveis.
N&o adianta isolar porque ele j& contaminou todos.

O A melhor conduta € tratar o paciente em casa, examinar toda a familia e BCG
nos pacientes que nao tenham sido contaminados.

[ Baciloscopia fortemente positiva.

N Casos virgens de tratamento representam foco infeccioso ou reservatorio da
doenca.

0 AP: epiderme atrofica separada da derme por faixa estreita de colageno livre de
infiltraca (faixa de Unna). Na derme histiocitos repletos de BAAR e processo de
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degeneracao lipoidica que sdo as celulas de Virchow.

— REACOES HANSENICAS

REACAO TIPO I

O Geralmente acontece na HV, sofrem piora repentina da doenca, aparecimento de
nodulos endurecidos profundos com hipodermite nodular, principalmente em MMII,
MMSS e face e casos mais graves generalizam e apresentam troncos nervosos
espessados e dolorosos.

[ Na forma tuberculoide o acometimento nervoso € mais importante. Na HV
difusa 0 acometimento dos nervos nédo € tao importante. Nas reacoes hansenicas tem
acometimento brutal dos troncos nervosos.

N Dores articulares, adenopatias generalizadas, orquiepididimite, irite, quadros
semelhantes a hepatite, indisposicao e astenia profunda, anorexia, febre.

N Essa reacao é mais associada a forma virchowiana.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE HV

0 Sifilis secundaria: VDRL pode ser positivo na HV, inclusive em altos titulos.

0 Farmacodermias

0 Eritema nodoso: nodulos no MH tendem a generalizar-se, duram poucos dias e
sucedem-se por epidosios, exatamente o contrario das demais etiologias de EN. Nas
demais 0 EN € mais em MMII, no eritema nodoso hansenico ha nodulos generalizados
e duram pouco tempo. Tem episodios. EN ndo hansenico tem dificil resolucao.

O Leishmaniose anergica: variedade rara, caracterizada por grande quantidade de
papulas, tuberculos, placas isoladas ou confluentes difusas pelo tegumento. Confirmam
diagnostico de Leishmaniose anergica: baciloscopia negativa para BAAR (nha
virchowiana é sempre positiva), teste de montenegro negativo, pesquisa positiva de
leishmania.

O Doenca de Jorge Lobo

0 LES: lembrar que na MH pode ter hipogamablogulinemia, VHS aumentado
(avalia atividade do LES), FR positivo, presenca de cels LE e VDRL positivo.
Pesquisar bacilos, sensibilidade e biopsia porque tem varios pontos com exames
laboratoriais positivos para o LES.

[ Xantomatose, Neurofibromatose

N Lipomatose

O Linfomas e Leucemias

N Alteracoes congenitas das sobrancelhas

HANSENIASE DIMORFA
O individuos com HI com resistencia superior aos portadores de HV e inferior aos
portadores de HT.
N Pode ocorrer somente com manifestacao neurologica
N seus pacientes podem apresentar ao mesmo tempo caracteristicas da HT em uma
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area e em outros aspectos classicos da HV.

O Subdivisao da HD (Ridley e Jopling): LL (virchowiano), BL (dimorfa
virchowiana), BB (dimorfa dimorfa), BT (dimorfa tuberculoide), TT (tuberculoide) ou
DD, DV, DT.

HANSENIASE DIMORFA TUBERCULOIDE

[ Multiplas lesoes (5 a 25) semelhantes ao HT, simetricas, acometimento de
muitos troncos nervosos, tambem pode haver lesoes em placa, as vezes grandes, com
bordos irregulares e com lesoes satelites.

[ Multiplas placas de aspecto tuberculoide (elevadas, eritematosas).

HANSENIASE DIMORFA DIMORFA

O numerosas lesoes, a maioria tem bordas externas mal definidas e regiao central
poupada (queijo suico), lesoes em placa, as vezes do tipo tuberculoide, lesoes podem
ser papulo tuberosas, infiltracoes similares ao MHV, distribuicao ndo é simetrica como
ha HDT, porem o acometimento nervoso também é importante.

N Casos pouco frequentes, ¢ a forma mais instavel. Em 6 meses caminham pra
forma HDT ou HDV. E a transicao de um grupo para o outro € acompanhada de reacoes.
De melhora se o individuo estiver sob o tratamento e de piora se ndo estiver sendo
tratado. As reacoes podem apresentar com grandes deformidades e a baciloscopia é
positiva.

O Placas maiores, com aspecto mais difuso.

N Lesao em queijo suico, borda ndo tao definida, uma hora é mais definida.

HANSENIASE DIMORFA VIRCHOWIANA

N Grande numero de lesoes, aspecto variado: infiltracoes, placas (algumas com
regiao central poupada), bordas externas mal definidas e nodulos. As lesoes ndo sao
tao simetricas quanto na HV, ha espessamento de grande numero de troncos nervosos.

HANSENIASE DIMORFA

N HDV: baciloscopia sempre positiva

O HDT: maioria tem baciloscopia negativa, mas podemos ter positiva

[ AP pode ser importante para classificar em pauci ou multibacilares.

O AP: estruturas granulomatosas ou predominancia de macrofagos vacuolizados
com BAAR positivos e achados coexistem num mesmo fragmento de pele —
macrofagos e granulomas.

REACOES DE REVERSAO OU TIPO |

O em relacao as 3 formas de hanseniase virchowiana.

O HDT: manifestacoes sistemicas minimas

N HDD: febre, mal estar e edema generalizado, principalmente maos, pes e face
O HDV: febre, mal estar, prostracao, ENH, irite, orquite, dactilite, edema de laringe
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e dores generalizadas.

O Quanto mais préximas do polo T, mais graves sdo as lesoes neurologicas e menos
manifestacoes sistemicas e quanto mais proximo do polo V mais lesoes sistemicas e
menos acometimento nervoso.

— MANIFESTACOES CUTANEAS DOS EPISODIOS REACIONAIS

[ sdo episodios inflamatorios agudos por hipersensibilidade aos ags bacilares do
M. Leprae. Abordados como se fosse doenca imunologica e séo situacoes de urgencia
devido a possivel lesao nervosa irreversivel.

0 Reacao tipo 1 ou reacdo reversa: associada a imunidade celular.

0 Reacao tipo 2: ENH é a manifestacao mais frequente, relacionada a deposicao
de imunocomplexos e participacao de citocinas de resposta imune celular.

N Fenomeno de Lucio: patogenese pouco compreendida, hd uma necrose arteriolar
cujo endotelio é invadido macicamente pelo M. Leprae. N&o € considerada reacédo por
alguns autores, e sim manifestacao especifica, associada a disturbios da coagulacao.

[ Fatores precipitantes das reacdes: gestacao, parto, puberdade, infeccdes
recorrentes — especialmente tuberculose, vacinacoes, cirurgias, tratamento com iodeto
de potassio e estresse.

N Pacientes com indice baciloscopico igual ou maior a 2.0 na época do diagnostico
tem maior chance de desenvolver episodios reacionais, assim como pacientes com mais
de dois tercos de comprometimento cutaneo.

N Podem ocorrer antes, durante ou ap0s o tratamento com a PQT. 50% dos
pacientes vai ter episodio durante ou ap0s o tratamento, a incidencia das reacoes tipo 2
diminuiu apos o evento da PQT e no pos tratamento temos reacoes que ocorrem em
30% dos pacientes apds 5 anos do termino do tratamento.

1 REACAOTIPO I

0 reacao de hipersensibilidade celular (tipo IV) — pode ser uma melhora ou up-
grading ou piora — down grading ou reversa.

O Né&o existem diferencas clinicas entre o up e down grading (sdo iguais). Ndo ha
episodio mais bonzinho porque ele esta melhorando a forma clinica, ele vai ser tao
reativo quanto se for por downgrade.

O TIPO | OU DOWN GRADING

[ surge quando o tratamento com a PQT n&o foi instituido, indica uma evolugdo
natural de piora da doenca no sentido do p6lo virchowiano.

[ TIPO 11 OU UP GRADING

[ surge apos introducao do tratamento com PQT indica melhora da evolucao da
doenca em direcao ao polo tuberculoide. Quanto mais proximo do polo T mais graves
as lesoes nervosas.

O Manifestacoes clinicas: mais precoces nas formas proximas aos polos
tuberculoides: 2 semanas a 6 meses apos inicio da PQT, mais tardias nas formas
préximas ao polo virchowiano: 2 a 12 meses apoés inicio da PQT.
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O Podem ocorrer independente do paciente estar sob tratamento (geralmente down
grading e eventualmente um up grading).

N As lesoes cutaneas pre existentes ficam mais edemaciadas, eritematosas ou
aspecto vinhoso, pode ter novas lesoes e elas podem chegar a descamar ou ulcerar. E
nas lesoes a sensibilidade esta exacerbada com dor intensa a pequenos traumas.

[ Podem recorrer e durar meses ou anos, manifestacoes sistemicas sao febre, mal
estar e anorexia. Podem acompanhar reacoes mais graves mas € em menor frequencia
que na tipo 2. edema de maos e face podem estar presentes.

N A neurite € a manifestacdo mais importante da reacao tipo |, pode ocorrer
isoladamente ou associada a lesoes cutaneas. Paralisias, amiotrofias e deformidaades
S840 consequencias graves, que poderao ocorrer sem tratamento adequado (tratamento
da reacao tipo 1).

O pode ter aspecto mais violaceo das lesoes.

O Como diferenciar Reacao Reversa (Down grading) com recidiva de MH:
quadros clinicos semelhantes, mas as reacoes sao muito mais frequentes 30% dos
pacientes apos a PQT — ate 5 anos apdés fim do tratamento e a recidiva de MH 2% que
tratam de forma adequada podem ter recidiva do quadro.

0 Reacao Reversa: geralmente ocorre durante a PQT ou ate 6 meses do tratamento,
mas 30% podem ter ate 5 anos do tratamento, inicio subito inesperado, febre e mal
estar (sintomas sitemicos), lesoes antigas tornam-se eritematosas, brilhantes e
infiltradas, varias lesoes novas. Podem ulcerar, regridem com descamacao, podem
acometer varios troncos nervosos com dor, alteracao da sensibilidade e funcao motora,
excelente resposta com corticoide.

0 Recidiva de MH: ocorre ap6s o termino da PQT, geralmente um ano apds, inicio
lento e insidioso, ndo ocorre sintomas gerais, lesoes antigas podem apresentar bordas
eritematosas, poucas lesoes novas. Ulceracao € rara, ndo ha descamacao, podem
acometer um Unico nervo e as alteracoes motoras ocorrem muito lentamente, ndo
respondem bem ao corticoide.

7 REACAOTIPO?

O considerada sindrome de imunocomplexos, tendencia a recuperacao da resposta
imune celular com aumento de TNF alfa e IFN gama, induzindo a um aumento da
atividade celular com destruicao bacilar e producao de citocinas ativadoras da resposta
imune.

O Ocorre principalmente nos multibacilares, virchowianos e DV. Maior
prevalencia nos pacientes com:

N indice baciloscopico maior de 4.0, mais de 5 troncos nervosos espessados, maior
numero de lesoes cutaneas nodulares, infiltracao difusa e anticorpo IgM anti PGL1
positivo.

N ENH: é praticamente sinonimo porque € a manifestacao mais frequente e as
vezes Unica, papulas ou nodulos eritematosos de 2 a 5 mm de diametro, doloroso ao
toque ou espontaneamente, mais palpaveis do que visiveis. Podem ulcerar, ocorrem por
episodios que podem ser subintrantes, MMSS e face, podendo ser generalizadas e
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tendem a recorrer nos mesmos locais.

O Se ndo desaparecerem totalmente podem levar a uma paniculite cronica dolorosa
que pode ser persistente. Alguns pacientes podem ter reacoes parecidas com eritema
multiforme — bolhas, placas eritematosas e ulceracoes.

O Neurite € manifestacdo comum, porem & menos intensa que na reacgdo tipo 1
(lembrar reacao tipo 1 neurite).

O Reacao tipo 2 — ENH.

[ Pode ocorrer orquite aguda com edema ou dor nos testiculos que podem atrofiar
rapidamente, podem ocorrer sem sintomatologia com perda progressiva da funcao.

O Irite e episclerite sdo comuns, podendo constituir a Unica manifestacao da reacao,
bem como estarem presentes na época do diagnostico.

N Sintomas do aparelho respiratorio superior, epistaxe, podem-se agravar e ate
mesmo perfurar o palato.

O Dor e edema de linfonodos, raramente com necrose. Edema e dor nos pes é mais
frequente que na tipo | e pode ter quadro de artralgia artrie like.

[ Maos e pes reacionais — inflamacao difusa e aguda de todos os tecidos moles das
maos e dos pes, como tenossinovites, miosites, artrites e osteites, que podem deixar
sequelas.

O Sintomas gerais: febre, exaustao, prostracao, cefaleia, anorexia, insonia,
depressao, mais importante que na tipo I.

O Hepato e esplenomegalia pode estar presentes.

N Funcao renal pode ter prejuizo temporario com proteinuria transitoria. Quando
temos ENH a alteracao da funcao renal é transitoria, mas pode ter problema renal
definitivo quando tem amiloidose secundaria ao processo de hanseniase.

[ FENOMENO DE LUCIO

[ Patogenese pouco comprrendida, pequenas lesoes cutaneas, rosadas ou
cianozadas e dolorosas, lesoes necrosam e ulceram em poucos dias, ocorrem por
episodios e deixam cicatrizes.

[ H& uma vasculopatia marcante com trombose dos vasos superficias e profundos
e hd hemorragia e infarto cutaneo — é raro.

O Geralmente séo lesoes pequenas e poligonais, necroticas, ulceras. Esta associado
a variedade de Lucio, porem n&o é exclusivo. E uma necrose disseminada.

O RECIDIVA DE MH x REACAO TIPO 2

O Casos de HV e HDV: a recidiva é diagnosticada mais facilmente com auxilio da
baciloscopia.

O Suspeitar de recidiva:

O reacoes tipo 2 ocorreram 3 anos apods alta em doentes sem historia previa de
surtos reacionais; Manutencao de quadros reacionais graves 5 anos apds a alta;
presenca de novas lesoes associadas a do estado reacional.
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QUESTOES

1)

2)

3)

4)

5)
6)

Paciente com reacdo tipo Il — ENH — caracteristico das formas multibacilares.
Nas paucibacilares temos mais neurites, reacéo tipo 1. Se o paciente tem quadro
classico de reacdo tipo Il — ENH, sintomas sistémicos, artralgia, irite,
orquiepididimite. Esse quadro provavelmente foi mal diagnosticado, esta sendo
tratado como paucibacilar, mas é multibacilar, ja que evoluiu com ENH.
Hanseniase paucibacilar — na hanseniase tuberculoide o padrdo de resposta
imune celular é o Thl. Paucibacilar ndo transmite, pensamos em transmissdo nas
multibacilares, mas mesmo paucibacilares, vamos investigar familia.
Comprometimento neurolégico é esperado nas formas tuberculoides. H4 uma
pequena porcentagem de recidiva (2 a 2,5% dos casos) para qualquer caso de
hanseniase.

Reposta imune humoral é mais importante nos virchowianos — Th2. Tem
comprometimento neuroldgico, mesmo as multibacilares. A infeccdo HIV nédo
compromete a hanseniase.

Disturbios de linfocitos Thl, Th2, Th17 e T reguladores. Doenca que ndo se
beneficia com bloqueio de citocina Thl — sindrome de Sezary. Hanseniase
tuberculoide, eritema nodoso e psoriase se beneficiam com tratamento Thl.
Toda reacdo hansenica é¢ imunologica.

Principais alteracdes oculares na hanseniase — triquiase, lagoftalmo e ectropio.
Lesdes dos tronco periféricos associadas a hanseniase — existe perda de
sensibilidade principalmente nos olhos, méos e pés. Lesdo de tronco periférico



Ritha C. Capelato Rocha - R3 Dermatologia HRPP | 2014

tem acdo direta do bacilo e reacdo hansenica. Os processos inflamatorios
costumam ser agudos nas formas hansenicas e levam certo tempo ate alcancar o
comprometimento funcional.

TESTES SOROLOGICOS PARA HANSENIASE

@
@
@

Visam identificar o PGL-1 (glicolipideo fendlico).

Varias técnicas para a deteccao — ELISA, MPLA, DIPSTICK.

Teste rapido que usa tecnologia de fluxo lateral (MLFLOW) — detecta IgM —
teste quantitativo e imunocromatico.

Testes soroldgicos ndo podem ser usados para diagnostico, pois detectam
indiretamente a presenca de bacilos, sendo inGteis nos casos PB.

Sensibilidade de 80% nos MB e de 45% nos PB. Especificidade de 98%.

Testes que ajudam, mas ndo permitem diferenciar entre a tipagem da hanseniase.
N&o tem muita utilidade pratica.

Tem servido para classificar em PB e MB — vem se mostrando superiores ao
critério de contagem de les6es — vem sendo usado para estudo cientifico.

TRATAMENTO DA HANSENIASE

@

@
@
@

(Muito importante)

SULFONAS

Derivados de DDS — diaminodifenil-sulfona (DDS, sulfona, dapsona).

Util no tratamento de varias doencas dermatoldgicas — dermatite herpetiforme,
pustulose subcornea, acne conglobata, policondrite recidivante, pioderma
gangrenoso, eritema elevatum diutinum, acropustulose infantil, psoriase
pustulosa e outras.

E uma droga bem tolerada com efeitos colaterais variaveis em frequéncia e
variados.

Efeitos colaterais:

Hemolise — frequente em dose de 200-300mg, embora a dose habitual seja de
100mg. Ocorre com baixa intensidade e melhora no decorrer do tratamento. N&o
deve suplementar ferro, pois a anemia néo e ferropriva. Suplementar se houver
anemia ferropriva de outra fonte. Nos casos de anemia hemolitica grave deve ser
substituida por outra droga.

Individuos com deficiéncia de G-6PD podem fazer crises graves de hemolise.
Verificar as drogas que o paciente utiliza para nao ter outras drogas causadoras
de drogas e infeccéo.

Ha pessoas que sdo acetiladores lentos da sulfona — mesmo com G-6PD normal,
podem fazer hemdlise com doses habituais ou baixas — sdo acetiladores lentos.
Meta-hemoglobinemia — rara, cianose das semimucosas labiais e dos leitos
ungueais. Adaptacao do organismo resultando em desaparecimento da cianose.
Nos casos de ingestdo excessiva, pode ter quadro mais critico com nauseas,
vomitos, diarreia, cefaleia, insbnia, confusdo mental, torpor, febre e morte.
Previnida com uso de cimetidina, inibe o metabolismo toxico da sulfona. Casos
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graves internar e usar_azul dimetileno IV — ndo pode ser infundido em
deficientes de G-6PD. Cuidados gerais.

Agranulocitose e leucopenia.

ManifestacGes Gl — dores epigastricas.

Complicag6es neuropsiquicas — cefaleia e fadiga persistentes, reversiveis com
a suspenséo do remédio.

Neuropatias periféricas — raras, mas ja caiu mais de uma vez na prova. Quadros
motores com pe caido, impoténcia motora nas extremidades atingidas. Nas méaos
fraqueza e amiotrofia dos musculos intrinsecos. Em alguns casos podem ter
distdrbios sensitivos ou sensitivo-motores, sdo menos acentuados do que as
motoras — mais presentes hipoestesias do que parestesias. Sintomas desaparecem
com a retirada da sulfona, mas podem persistir por meses ou anos.
Complicaceos cutaneas — nao séo frequentes.

Sindrome sulfona — ja& caiu no titulo. Raro, exantema com febre e
linfadenomegalia, pode ter comprometimento hepético, ictericia, aumento de
transaminases. Lembra mononucleose e sd de Dress, evolucao fatal, se manifesta
ate a 62 semana do uso da sulfona, evolugéo gradual e melhora com a suspensao
da droga. Tonturas e fraqueza muscular eventualmente, dificuldade respiratoria
e choque sdo incomuns. Manifestacbes hepaticas com ictericia, principalmente
colestatica, alteracdo da funcdo hepatica, raras, regridem com suspensdo do
medicamento.

Efeitos teratogénicos — nunca foram registrados. Uso na gravidez nao tem
contraindicacao.

Agranulocitose € raro e ndo foi visto efeito carcinogénico.

RIFAMPICINA

Atb bactericida, inibe a RNA polimerase do bacilo em processo de multiplicagéo.
Altamente bactericida contra o M. leprae. Seu emprego é importante em todas
as formas da doenca.

Com poucos dias ja sdo encontrados vacilos ndo viaveis nas lesdes cutaneas. O
que permite que ndo afastemos o doente do trabalho. N&o vamos isolar o doente,
principalmente quando diagnosticamos e introduzimos o tratamento. Com isso
tiramos da situacéo de perpetuador da doenca.

Alguns bacilos podem ser persistentes nos que usam rifampicina. Eles podem
ndo se multiplicar durante o uso da rifampicina e nao sofrem acao bactericida.
Por isso que temos que tratar 6 ou 12 meses. A resisténcia tbm é vista. Ndo deve
ser usada como monodroga.

Efeitos colaterais:

Hepatotoxicidade — colestase, hepatomegalia e alteracdes da fc hepatica.
ManifestacOes Gl e cutdneas — manchas eritematosas na face, couro cabeludo,
conjuntivite apés 2 horas da administracdo da droga, resolvendo
espontaneamente. N&o contra indica o tratamento.

Acne medicamentosa — rara
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Hematoldgicas — eosinofilia e pancitopenia alem de hemolise.

Sindrome pseudogripal — relativamente conhecida. Ocorre por uso intermitente,
ha febre, calafrio, cefaleia e ostealgias. Pode estar associada a disturbios Gl,
dermatite, hepatite, anemia hemolitica, eosinofilia, purpura trombocitopenia,
nefrite intersticial, NTA e choque. Ocorre de 1 a 2h apds a administracdo do 2°
a0 6° més de tratamento.

Diminuicao dos efeitos dos ACO

Diminui eficicia dos cumarinicos

Diminui a vida media de varias medicag6es

CLOFAZIMINA

Discreta acdo bactericida, acdo anti inflamatoria, atua lentamente, acdo similar
a sulfona, sua associacdo com sulfona o deixa eficaz.

12 linha nos MB e 22 linha nos PB.

Acdo anti-inflamatoria util nas reacdes tipo 2 quando nao podem usar corticoides.
N&o pode usar mais de 10mg por mais de 3 meses pg os cristais depositam na
mucosa intestinal. Geralmente evitamos em pacientes com dor abdominal ou
diarreias cronicas, problemas hepaticos ou renais. Monitorizar hepatopatas e
doentes renais.

Efeitos colaterais:

Pigmentacdo cutanea — é o mais conhecido, cor vermelho escura da pele que
involui apoés retirada da droga. Nos locais de injecdo pigmenta mais e demora
mais para sumir. Piora com a exposic¢éo solar. Pode ter pigmentacéo do escarro,
urina, suor.

Xerodermia — alteragcGes mais persistentes, temos que hidratar a pele.
Fotossensibilidade — hiperpigmentacao, xerose cutanea, fotossensibilidade e
edema de MMSS.

Depositos de critais na mucosa intestinal

Coloracéo dos orgaos internos vermelhados

DROGAS DAS REACOES HANSENICAS

TALIDOMIDA

Anti-inflamatoria e imunomoduladora, teratogénica, inibe angiogenese e
geracao de radicais livres que levam a dano oxidativo ao DNA, inibe o TNF alfa.
12 opcdo no ENH — gestacao substituir por corticoide e mulheres em idade fertil
é proibido.

Dosagens de acordo com a gravidade do quadro — 100 a 400mg-dia e exige
desmame.

Efeitos colaterais:

Sonoléncia, cefaleia, secura de mucosas, reacoes urticariformes, xerodermia.

ESQUEMAS TERAPEUTICOS PARA HANSENIASE
PAUCIBACILARES
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Tuberculoide, indeterminada e DT quando tem ate 5 lesoes na pele (se for DT
com mais de 5 lesoes € multibacilar).

Adultos —

Dapsona 100mg — dia

Rifampicina 600mg-més 6 meses (criancas 450mg-més) (alta apos essas doses,
Maximo de 9 meses)

MULTIBACILARES

Virchowiana, dirmorfas ou DT mais de 5 lesoes.

Dapsona 100mg-dia

Rifampicina 600mg-més (450mg para criangas) por 12 meses.

Clofazimina 300mg-més

Clofazimina 50mg-dia por 100mg em dias alternados

Doses mensais sdo supervisionadas, sendo ndo conta.

E doenca de notificacio compulsoria.

Os MB tem alta quando completarem 12 doses em ate 18 meses. Eventualmente
alguns pacientes vao tratar 12 doses adicionais. Se tiver mais de 4 faltas
consecutivas, comegar novamente o tratamento.

TRATAMENTO DA REACAO TIPO 1
Quanto maior o grau de acometimento neural, pior 0 prognostico.
Quanto menor o tempo de evolugdo da lesdo neural (menor de 6 meses) melhor
0 prognostico.
DV responde melhor que DT (tuberculoide tem sempre dano neural pior)
Profilaxia e prevencdo de tuberculose, amebiase, estrongiloidiase, DM, HAS e
osteoporose.
Vamos usar corticoterapia.

o Reacao sem leséo neural

o Reacao com lesdo neural por menos de 6 meses

o Dor neural
1 a 2mg-kg-dia e depois desmame. Tratamento de longa duracdo sdao melhores
do que de curta duracéo.
Formas DT — 4 a 9 meses de corticoide
Formas DD — 6 a 9 meses de corticoide
Formas DV — 6 a 18 meses de corticoide
ALTERNATIVOS
Dor neural que néo responde ao corticoide — podemos fazer neurolise mantendo
corticoide ou associacao de azatioprina, ciclosporina ou clofazimina.
Efeitos colaterais pelo uso crénico de corticoide — associagdo ou substitui¢ao por
azatioprina ou ciclosporina.
Abscesso do nervo — neurolise, mantendo a corticoterapia.

TRATAMENTO DA REACAO TIPO 2
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Talidomida é escolha.

ENH pode ser leve, moderado ou grave.

Associacdo com corticoide e talidomida — EM necrotizante, comprometimento
de troncos nervosos e lesdes oculares, orquiepididimite, irite ou iridociclite,
lesbes infiltradas em trajeto de nervos. Maos e pés reacionais, fenébmeno de
Lucio.

Mulheres gravidas — corticoterapia + clofazimina (ndo podemos usar talidomida)
Uso prolongado de corticoide — pentoxifilina ou ciclosporina.

RESISTENCIA MEDICAMENTOSA

Resisténcia medicamentosa ou alternativos — causas de resisténcia é por tomada
irregular, monoterapia ou doses baixas.

Suspeito de resisténcia — virchowianos ou DV em tto regular, ap6s alta com
recaida clinica e bacterioldgica. Microscopia com bacilos integros e nao
granulados, lesdes tipo dermatofibromas da hanseniase histoide. Infiltragbes em
areas habitualmente poupadas — fossas cubitais, axilas, virilhas, linha dorsal da
ao longo da coluna e conjuntiva ocular.

Casos suspeitos de resisténcia medicamentosa — aqui sim precisa ser afastado.
N&o queremos que elas se disseminem. Paciente tem que ser visitado em sua
residéncia.

ESQUEMAS ALTERNATIVOS
Por intolerancia a droga.
Intolerantes a DAPSONA
o PB - mantemos rifampicina e clofazimina por 6 a 9 meses
o MB - rifampicina e clofazimina por 12 meses
Intolerantes a RIFAMPICINA
o PB - ofloxacino e dapsona.
o MB - ofloxacino, dapsona e clofazimina
Intolerancia a RIFAMPICINA E DAPSONA
o PB - ofloxacino, minociclina e clofazimina
o MB - ofloxacino, minociclina e clofazimina
Intolerancia a CLOFAZIMINA
o PB — Rifampicina e Dapsona
o MB - rifampicina, dapsona e ofloxacino ou minociclina
ESQUEMA ROM
Rifampicina, ofloxacino e minociclina. SO pode ser usada em casos PB com
lesdo Unica ou que ndo tem acometimento neural.
Pode ser usado nos MB com contra indicacdo formal a clofazimina e néo €
recomendado para gestantes e menores de 5 anos pela ofloxacino.

PROFILAXIA
Divulgacdo dos sinais e sintomas a populacédo, captacdo de novos casos, busca
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ativa de novos casos, aplicacdo de BCG nos comunicantes, notificacdo dos casos,
analise epidemioldgica, combate ao estigma.

BCG EM COMUNICANTES

Visa reduzir a incidéncia das formas MB e consequentemente interromper a
cadeia de transmisséo da doenca.

Induz a producéo de citocinas da via Thl com IL-se, IFN gama e TNF alfa.
Estas citocinas estimulam a maior producdo do oxido nitrico o que leva a
destruicdo bacilar. Desta forma, o individuo que adoece sera portador da forma
PB.

Paciente se adoece vai ser portador de forma paucibacilar, pg ja vai ter uma
imunidade celular.

Indicado para todo comunicante sadio de hanseniase, 2 doses com intervalo de
6 meses.

Se ja foi vacinado, considero a primeira dose e reaplico uma 22 dose.

QUIMIOPROFILAXIA
Nao é usada no Brasil.

®

Na gestacdo temos niveis elevados de esteroides, hormonios tireoidianos,
estrogenos que levam a uma deplecdo da imunidade celular.

Essa imunossupresséo reverte ao redor da 122 semana do pos parto, mesmo em
lactantes, que altera novamente o equilibrio orgénico, podendo levar a efeitos
desastrosos nos doentes.

Quando coexistem 2 fatores como puberdade e gestacdo precoce, esses efeitos
sdo aditivos.

Auge da imunossupressao — 3° trimestre e 3 primeiros meses de lactacdo. O parto
pode ser desencadeante da reacdo hansenica ou das proprias lesdes de hanseniase.
Fator de risco tbm para recidiva da hanseniase pela queda da imunidade celular.
Nas formas PB ha aumento da atividade das lesdes clinicas pela queda da
imunidade. Aumento da atividade de les6es clinicas nas formas multibacilares
HDV e HV.

Mesmo na presenca de terapéutica hd piora do quadro e deteriorizacao
progressiva da funcao sensitiva motora e resisténcia a monoterapia sulfénica.

REACOES

Pode ter reacdes ndo relacionadas a progressdo ou regressdao do indice
baciloscopico do doente, mas sim com a imunidade da gestante.

Episodios reacionais e neurites ocorrem pelo aumento de I1C na circulacdo e pode
ocorrer em 50% dos casos.

ReacOes tipo 1 — aumento da imunidade celular — up grading ocorre
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imediatamente apds o parto com pico aos 40 dias.

Em 50% das mulheres este é o primeiro episodio de reacdo. Estas pacientes sdo
as de maior risco, com danos cutaneos e neurais graves, com anestesia, paralisia
muscular e incapacidades.

O comprometimento neural exclusivo é mais comum no aleitamento e 0
comprometimento cutaneo e neural € frequente na gestacao e lactacao.

Reac0es tipo 2 — comuns na gestacao e lactacdo, podendo ser confundidos com
exacerbacdes da doenca. Infeccdes intercorrentes sdo gatilhos para os episodios
de ENH. A maior incidéncia é no 3° trimestre ou ap6s o parto imediato (tenséo
do parto + queda brusca do cortisol plasmatico).

Pq ha queda do cortisol plasmatico.

NEURITES

Pode ser silenciosa ou com perda sensitiva e motora.

Ha neurite secundaria a multiplicacdo do M. leprae e resultado da reacdo
hansenica.

As alteragdes de sensibilidade como toda hanseniase sdo mais comprometidas
do que a parte motora e acompanha piora da doenca ou reacdes.

INFLUENCIA DA DOENCA NA GESTACAO

Traz poucas complicacdes — anemia em mulheres com doencas cronicas €
comum. Nao ha maior incidéncia de abortos, gestagdes multiplas ou
malformacg6es congénitas.

INFLUENCIA DA DOENCA NO RN

Baixo peso pelo comprometimento da funcdo placentaria pelo estado
imunoldgico da mé&e. Disfuncdo € maior em filhos de HV ou HDV e esta
relacionado com gravidade e cronicidade da doenca. Reflete-se por reducéo da
excrecdo urinaria de estrégenos, baixo peso e placenta pequena.

N&o ha evidencia de transmissdo placentaria ou microorganismos do cervix da
vagina para a cca. Embora ja tenha sido encontrado ACS IgA e IgM anti M.
leprae na placenta.

AMAMENTACAO

Pode levar a cca a contaminacdo, pq ndo ha bacilo no leite da méae que esta
tratando. A transmisséo e por ulceracOes e nessa lesdo pode ter transmissao por
um bebe.

Foi isolado o M. leprae no leite materno, apenas quando tinha fissuras no mamilo.
MH néo contra-indica amamentacdo, mas cuidar do mamilo para que ndo haja
transmissédo pela propria contaminagéo do leite.

MORTALIDADE NEONATAL
Maior, podendo ter problemas respiratérios relacionados a nutrigéo;
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3% dos pacientes que a mée sofrem reacdo proximo ao parto levam a natimortos.

DAPSONA

Pode ser usada na gestacéo.

Pode causar dermatite esfoliativa generalizada e anemia hemolitica em fetos
portadores de deficiéncia de G-6PD e podem surgir ap0s 0 nascimento.

E excretada pelo leite, mas ndo é empecilho a amamentagéo e ate mesmo usada
como quimioprofilaxia em areas endémicas.

CLOFAZIMINA

Atravessa a BP e € eliminada pelo leite. Induz pigmentacdo avermelhada nos
tecidos e secreg0es da cca — fez, urina, secrecbes mucosas, efeitos Gl
principalmente no 1° trimestre.

Indicado na gestacdo e ndo deve ser suspeito.

RIFAMPICINA
Sindrome gripal — tem que ser internada, pq aumenta o risco de abordo tardio e
parto prematuro.
Também ndo justifica se usa na gestacéo, mas é recomendada ap0s o 1° trimestre.

TRATAMENTO DAS REACOES HANSENICAS NA GESTANTE

Reac0es tipo 1 — tto precoce, prednisona e AINES

Reac0es tipo 2 — prednisona e clofazimina. Em ambos os casos, ndo suspender
a terapéutica especifica.

Talidomida — contra indicada nas gestantes.

HANSENIASE E AIDS

Indifere no portador de HIV, a incidéncia de deformidades é a mesma e nao ha
aumento do numero de casos multibacilares ou aumento de recidivas — ele se
comporta da mesma maneira que o ndo HIV.

SINDROME DE RECONSTITUICAO IMUNOLOGICA

Quando hé a reconstituicdo imunologica, posso ter uma neurite mais importante.
Isso que tem que saber.

HANSENIASE E AIDS — TRATAMENTO
N&o interfere na TARV. O tratamento dos quadros reacionais ndo se modifica
nem os corticoides.

HANSENIASE E LEISHMANIOSE
Ocorréncia simultanea ¢é rara. O quadro clinico e tratamento de ambas as
infec¢cOes ndo e alterado pela co-infeccao.

HANSENIASE E TUBERCULOSE
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@ Na&o altera o quadro clinico de ambas as doencas e o tratamento ndo é modificado,
vamos apenas colocar a dose da rifampicina da tuberculose que é maior.

@ HANSENIASE E HTLV
@ Sugere-se que a infeccdo pelo HTLV-1 aumentaria o risco de co-infeccao pelo
M. leprae. N&o existem estudos que comprovem essa hipotese.

@ Pode pegar a pele, nervos periféricos, mucosa do trato respiratorio alto, visceras
abdominais, linfonodos, MO, testiculos, musculos, 0ssos.
@ Envolvimento sistémico sempre é presente na HV. Ha disseminacéo linfatica e
hematogenica para outros 6rgdos. O envolvimento sistémico pode ter na dimorfa
e raramente ocorre na DT.
@ Podem ocorrer por 3 motivos:
o Presenca direta do bacilo
o Estados reacionais
o Amiloidose 2aria a deposic¢ao de substancia amiloide em varios 6rgéos.

@ ALTERACOES CAUSADAS PELA PRESENCA DO M. LEPRAE

@ Simples achado do M. leprae ou infiltrado celular inflamatdério ndo implica
disfuncdo de um 6rgdo. Alterac6es funcionais podem surgir, dependendo do grau
de infiltracdo, presenca de outras infec¢cOes, deposicdo de amiloide, das recaoes
ou de efeitos adversos.

@ Achados mais caracteristicos — aumento dos linfonodos, principalmente inguino
crurais, atrofia testicular, alteracdo da voz, acometimento visceral, que pode
regredir facilmente com o tratamento.

@ Na laringe e testiculos — sdo locais que temos comprometimento direto pela
infeccdo do bacilo presente, hd comprometimento da laringe na por¢do supra
glotica e testiculos e pode ter atrofia e esterelidade com alteracéo dos caracteres
sexuais secundarias, pode ter alteracdo de fonacéo e respiracdo da laringe.

@ Alteracdes 0sseas com cistos 6sseos e colapsos articulares, nos pés pode causar
microfraturas.

@ ALTERACOES DOS ESTADOS REACIONAIS

Tipo 1 - Febre, tenossinovite e adinamia. Principalmente alteracdo neuroldgica.

@ Tipo 2 — alteragéo sistémica pode ou ndo ser exuberante. ENH nas visceras
lesam muito mais do que os granulomas hansenicos. Alteracdo visceral por
infeccdo direta é muito pouco grave, exceto na laringe e testiculos. Nas reacdes
hansenicas temos um dano muito maior que leva a varios fendmenos cicatriciais
que agravam a condicao das viscceras.

@ Pode ter febre, toxemia, alteracGes transitdrias dos rins, leucocitose, aumento de
transaminases, positividade de provas inflamatérias PCR e VHS — pode

®
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confundir com lUpus sistémico. FR pode ser positivado, bem como VDRL.

@ Pode ter linfadenite.

@ Orquite € muito importante e pode levar a fibrose definitiva e alteracdes
reprodutivas.

@ Apesar do aumento de transaminases, geralmente ndo ha dano hepatico.

®

EQUIVALENTES REACIONAIS

Manifestacoes associadas ao EN ou isoladas.

@ Proteinura persistente — temos que investigar amiloidose secundaria, pg €
geralmente transitoria.

O]

@ FENOMENO DE LUCIO
@ Febre, leucocitose, pode ter necrose cutanea, alta mortalidade.

@ AMILOIDOSE SECUNDARIA NA HANSENIASE

@ Doenca degenerativa com deposito de material proteico nos vasos, foliculos,
ductos de glandulas, tabulos renais e glomérulos renais.

@ Existe na amiloidose primaria e na amiloidose do MM uma relagdo bem
estabelecida entre depdsitos amiloides e Igs. Na amiloidose secundaria nao é
observada essa relacéo.

@ A deposicdo da substancia amiloide se faz principalmente nas glandulas de
secrecdo endocrina, salivares, mucosa do trato respiratorio e Gl, figado, pancreas,
Baco e rins.

@ E irreversivel pg ndo ha como eliminar essa PTN amiloide. O comprometimento
mais drastico é o rim.

@ Aamiloidose renal ocorre mais em MB, principalmente virchowianos na reagédo
tipo 2 e ha proteinuria e IR.

@ RESUMO DE MANIFESTACOES EXTRA-CUTANEAS

@ A 12 forma de envolvimento visceral sao alteracdes anatommicas e funcionais
pouco graves, exceto laringe e testiculo. A contaminacdo direta pelo bacilo sé
tem efeitos drasticos na laringe e testiculos.

@ Episodios de ENH — ocorrem lesbes durante seu curso, lesbes secundarias aos
processos cicatriciais reparativos que se instalam nas visceras apés episodios
agudos.

@ Amiloidose embora afete muitos 6rgdos € muito grave para os rins, levando a
contracéo, insuficiéncia renal e éxito letal.

@ Em ordem de alteragdo — primeira a ser perdida € a térmica, depois dolorosa e
depois tactil.

@ Na face pode ndo ter distarbio sensitivo importante pela grande quantidade de
filetes nervosos. Criancas sdo mal informantes entdo néo é valido.
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Sensibilidade térmica — 2 tubos com agua morna a 45° C e outro com agua na
temperatura ambiente. Encosta-se o tubo de 2 a 4x, devemos esperar a resposta
do paciente para tirar o tubo e ndo devemos por e tirar, por e tirar.

N&o devemos alternar os tubos — ou quente ou frio, varias vezes e depois troca.
Ficar trocando altera o resultado. Vamos comparar a sensibilidade com area de
pele normal.

Sensibilidade dolorosa — agulha comum de bizel grosso. Vamos pressionar com
a ponta da agulha na pele normal na area suspeita e vamos perguntar se o
paciente sente ao espetar. Cuidado para ndo furar a pele. Espetar e perguntar.
Sensibilidade tactil — papel ou algoddo na area examinada e pele normal
circunvizinha. N&o ficar alternando.

TESTE COM ESTESIOMETRO

Avalia a sensibilidade protetora das maos e pés usando monofilamentos com
peso variavel.

O lilas tem 2gr e € 0 mais usado.

Alteracdes do azul (0,2gr) sugere diminuicao leve para discriminacdo de textura.
Alteracdo do verde (0,05gr) esta alterado nas lesdes iniciais da hanseniase.
Estesiometria € bom para mapeamento das extremidades e monitoramento de
neurites.

PROVA DA HISTAMINA

Solucédo milesimal de histamina, aplica uma gota em cada lesa — uma na pele
normal e uma na pele danificada, escarificamos a pele sem sangrar nesses pontos.
\Vou induzir umatriplice reacdo de Lewis — ha eritema de poucos mm no primeiro
momento secundario ao trauma. 22 fase de halo eritematoso roseo de 2cm de
didmetro que depende da integridade do tecido nervoso e na 32 fase formacéo de
papula por vasodilatacédo e extravasamento do plasma.

Na pele com hanseniase ndo ha a 22 fase pq ndo tem nervo atuando, impraticavel
em lesGes eritematosas e em negros que impede a visualizagao.

PROVA DA PILOCARPINA

Induz sudorese quando colocada na pele. Passamos iodo e injetamos a substancia
e colocamos amido por cima e vamos ver se ha ou ndo funcionamento normal
da sudorese. Tbm podemos colocar paciente com ambiente quente, coberta e
verificar se naquele local induz sudorese.

A mancha azulada é sinal de sudorese. Se ndo tiver mancha azulada, significa
que hé alteracdo e ndo ha sudorese. O amido com iodo em local de sudorese fica
azul.

BACILOSCOPIA
Coleta em l6bulos auriculares, cotovelos e 2 areas infiltradas em qualquer local
do corpo. Se ndo ha lesdes cutaneas, colher dos joelhos. O ideal é colher de pelo
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menos 4 locais.

Limpar com éter ou alcool, pincas a pele entre o polegar e o indicador, fazer forte
pressdo (para obter isquemia). Cortar com lamina 5mm de comprimento por
3mm de profundidade. Com a borda néo cortante do bisturi, escarificar os lados
internos do corte, 2 a 3x ate obter boa quantidade do material logo abaixo da
epiderme.

Se tiver sangramento, precisamos estancar 0 sangramento e repetir a operacao
pg o sangue interfere no resultado. Material deve ser espalhado em espiral em
lamina de vidro para microscopia. Limpas a lamina de bisturi, com &lcool 70%,
flambar e limpar novamente com alcool 70% e realizar nova coleta. O certo é
usar laminas diferentes, mas se ndo conseguir, faz isso. Pode ficar bacilos no
bisturi e confundir o resultado.

Esperar o material secar a temperatura ambiente antes de fixar pelo calor.
Coloracao do esfregaco-Ziehl Nielsen.

RESULTADOS — ESCALA LORATIGMICA DE RIDLEY

Negativo — nenhum bacilo em 100 campos.

Positivo 1+ 1 a 10 bacilos em 100 campos.

Positivo 2+ 11 a 100 bacilos em 100 campos.

Positivo 3+ 1 a 10 bacilos em media por campo em 50 campos.

Positivo 4+ 11 a 99 bacilos em media por campo em 25 campos.

Positivo 5+ 100 a 1000 bacilos em media por campo em 25 campos examinados.
Positivo 6+ mais de 1000 bacilos em media por campo em 25 campos
examinados.

Calculamos a media do indice de cada local e fazemos um indice baciloscopico.
Geralmente esse indice diminui nos pacientes tratados ao longo do tempo. Ele
cai de uma forma progressiva temporal uma vez que foi instituido o tratamento.

INDICE MORFOLOGICO
Exame da morfologia dos bacilos corados:

o Integros ou sélidos — corados regularmente

o Nao integros ou ndo sélidos — corados irregularmente
Deve-se examinar 100 a 200 bacilos e vamos ver a porcentagem dos bacilos
viaveis — que sao corados de forma regular. Esse é o indice morfolégico médio
das lesdes corporais.

INTERPRETACAO DOS RESULTADOS DA BACILOSCOPIA

HI, HT e HDT — baciloscopia geralmente é negativa. Quando € positiva indica
HI na evolucgéo para HD ou HV. Mas ndo podemos afirmar que é sempre negativa.
HV, HDV ou HDD - positiva. Nas HV ou HDV héa grandes quantidades de
bacilos e geralmente globias.

A pesquisa de bacilos nas ulceras de HT (mal perfurante plantar) ou HV ou HD
com longo tempo de tratamento é negativa. Pode ser positiva nas ulceras do HD
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e HV sem tratamento. Ulcera de HT e lesdo muito antiga de HD e HV pode ser
negativa e ulcera de HD e HV positivas.

Nos pacientes baciliferos sob tratamento, a baciloscopia evidenciara nas fases
Iniciais de tratamento a presenca de bacilos bem corados e bacilos granulosos. A
proporcao de bacilos granulosos aumentara com a continuidade do tratamento.
Esses bacilos granulosos indicam que o bacilo ndo esta mais normal. A
granulacdo depende da droga utilizada (como rifampicina) e do comportamento
imunoldgico do organismo. H& queda progressiva dos indices morfolégicos.
Classificacdo para clinica — em pauci ou multibacilares. N&o vamos classificar
pelo indice baciloscopico ou morfolégico.

TESTE DE MITSUDA
Utilizado ag que € suspenséo dos bacilos e células e restos de bacilos em solucéo
salina. Sdo obtidos de hansenomas de outros pacientes que sé@o triturados e
fervidos.
Resultados:

o 0 = auséncia de reacao (negativo)

o 1a3mm = duvidoso

o 4mm ou mais = positivo
A leitura é feita no final da 42 semana.
N&o é teste de diagnostico de hanseniase, mas para avaliar o grau da defesa que
0 paciente tem para combater a hanseniase. Mede o fator N. avalia o grau de
resisténcia do M. leprae e outras micobacterias. Adultos com mitsuda negativo
sdo anergicos e desprovidos do fator N (defesa natural) e séo desprovidos de
reatividade defensiva constitucional.
As pessoas negativas constituem 10 a 20% da populacdo e os demais na vida
adulta sdo positivos desde que tenham vivido em regides com contato com a
micobacteria.
MHI — positivos ou negativos ao mistuda, podendo ser negativos na fase inicial.
MHT — positivo
MHYV — negativo
MHD - negativo, duvidoso ou positivo. MHDD e MHDV geralmente sdo
negativos e MHDT séo positivos.
A leitura é feita depois de 4 semanas. Ndo se recomenda aplicacéo rotineira,
apenas para investigacao de formas neuriticas e investigacao cientifica.

HISTOPATOLOGIA

Complementa o dx de casos dificeis, subsidia a classificacdo espectral de Ridley
e Jopling.

Deve-se biopsiar a borda da lesdo e fixar em formol 10%. Sempre atingir a
hipoderme. Vamos usar 2 coloragoes — HE e Wade-Klingmuller ou Fite Faraco.
INDETERMINADA

Infiltrados discretos com linfocitos e histiocitos ndo diferenciados e alguns
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fibroblastos. Localizacdo perineural e ao redor dos anexos cutaneos é importante
e devem ser valorizados quando ndo forem encontrados bacilos. O laudo é de
compatibilidade quando ndo é visto bacilo. Para colocar no laudo que é
hanseniase tem que ter bacilo. Linfdcitos, histiocitos, ao redor de nervos e vasos.
Proteina S100 permite visualizar. Vemos estrutura neurologica e comeca a se
esbocar um granuloma ao redor da estrutura.

O AP pode revelar que ja ha transformacéo para algum dos polos.
TUBERCULOIDE

Histiocitos ou macréfagos diferenciam-se em células epitelioides que formam
os granulomas com maior capacidade de destruir os bacilos. H& orla linfocitaria
nitida ao redor dos granulomas e células gigantes de permeio. Epiderme atrofica,
pesquisa de bacilos negativa e ndo existe degeneragédo lipoidica (comum das
células de virchow). Infiltrado bem mais macico, generoso.

Bastante linfécitos. Comeca esbocar granuloma ao redor do filete nervoso.
Himunohistoguimica — proteina S100 presente na célula de Schwann.

HT nodular infantil ha tendéncia para resolucdo dos granulomas.

O laudo definitivo exige a presenca de bacilos, sendo é laudo de compatibilidade
— associado ao granuloma o comprometimento de filetes nervosos e correlacéo
clinica.

Ha infiltrado bem mais difuso. Célula de virchow pode estar presente. Infiltrado
difuso na derme ate subcutaneo. Granuloma em palicada. As lesdes de
hanseniase tuberculoide e dimorfas podem sofrer reacdes transitdrias de curta
duracdo em que os granulomas epitelioides sdo mais frouxos e o achado de
bacilos, embora raros, sejam mais evidenciaveis (reacao de reversao).

A localizacao dos granulomas causa destruicdo dos filetes nervosos e pode ter
necrose caseosa e fistulizacao dos nervos.

DIMORFO

Situacdo instavel do ponto de vista imunoldgico. Ha participacao de estruturas
tuberculoides e virchowianas, precisamos de pelo menos 2 bx de lesdes distintas.
Ha diferenca quantitativa dos bacilos.

Ha presenca de bacilos e globias nos infiltrados de células de virchow. Presenca
de lipideos somente nas células d virchow.

VIRCHOWIANO

Macrofagos carregados de bacilos e globias, germes nos filetes nervosos,
endotélio, parede do vaso, bainhas e musculos eretores do pelo. Formam-se
infiltrados compactos e macicos de histiocitos, separados da epiderme por faixa
colagena (faixa de Unna).

Os linfdcitos sdo escasso sem deposicao especial, plasmocitos ndo sdo comuns.
S&o comuns nas formas subpolares. O infiltrado quando invade filetes nervosos
forma camadas concéntricas em casca de cebola.

Na coloracdo por HE citoplasma espumoso e vacuolar. Coloracdo para BAAR
revela grande quantidade de germes isolados, agrupados e globias. Os cortes
histoldgicos para lipidios (SUDAO I11) demonstram presenca de lipidio grumoso
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intracelular. A célula_de Virchow é, portanto, um macrofago modificado
contendo bacilos e degeneracéo lipoidica.

@ H& uma faixa bem discreta totalmente preservada sem infiltrado — zona de
Greens, macrdfagos espumosos, com aspecto de degeneracdo lipoidica. Globias
e bacilos isolados. Presenca de plasmocitos (formas subpolar), macréfagos
degenerados. Infiltrado denso, zona preservada de colageno fazendo zona de
Greens.

@ Coloracéo de Fit Faraco — vemos globias presentes e infiltrados de bacilos.

VIRCHOWIANA — VARIEDADE HISTOIDE

@ Lesdes apresentam semelhanca histoldgica com dermatofibromas e séo ricas em

bacilos. Vemos bacilos juntos e agregados.

VIRCHOWIANA — HANSENIASE DE LUCIO

@ Alem do infiltrado de células de virchow, ha fendmenos tromboticos e
extravasamento hemaético.

O]

O]

@ TESTES SOROLOGICOS

@ Anti-PGL1 — glicolipidico fenolico — varias técnicas de deteccdo — ELISA,
MPLA, DIPSTICK. O que esta crescendo é o MLFLOW que detecta IgM
quantitativo e imunocromatico, teste rapido.

@ Os testes soroldgicos ndo podem ser usados para dx pg detectam a presenca de
bacilos e ndo servem para nada nos casos paucibacilares. Nos MB tem
sensibilidade de 80% e nos PB de 45%, mas é bastante especifico.

@ Serve para classificar em PB e MB, sendo melhor que a contagem de lesdes.
Usados em estudos prospectivos.

@ PCR —apenas em estudo cientifico, usado para M. leprae mutante.

@ ERITEMANODOSO HANSENICO

@ Infiltracdo linfo-histiocitaria que se estende ate o subcutaneo. Podem haver
numerosos PMN entre as células de virchow. Vénulas mostram necrose
fibrinoide (lembrar que a reacéo tipo 2 é uma vasculite por imunocomplexo).

@ Infiltrado grosseiro com linfdcitos e histiocitos, ha alteracdo dentro do vaso. Ha
expansao ate a gordura. Conseguimos visualizar PMN associado aos histiocitos.

QUESTOES

1) Arecomendacdo da BCG em comunicantes de pacientes com hanseniase é para
diminuir o caso de MB. Se os contactantes tiverem hanseniase, sera PB.

2) Prevaléncia de hanseniase — 0s casos detectados no ano e 0s que estdo em
tratamento.

3) NaPQT de dose Unica modifica a curto prazo o padrao do indicador — coeficiente
de prevaléncia. Com dose Unica considero o paciente curado e considero os
NOVOS que apareceram.

4) PQT néo é contraindicado na gravidez, AIDS e tuberculose.

5) A metahemoglobinemia observada em hansenianos submetidos a terapéutica
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sulfénica (dapsona) ocorre por doses elevadas e cumulativas de dapsona. Mais
frequente em portadores de deficiéncia de G-6PD e pessoas com retardo da
acetilacao da enzima. Mas 0 que leva a esse quadro sdo doses elevadas e
cumulativas. Na dose habitual de 100mg ao dia geralmente ndo ocorre, mas sim
nas doses de 200-300mg.

6) O comprometimento visceral na hanseniase — depende da presenca dos bacilos,
reacGes ou secundaria a amiloidose secundaria. Geralmente ndo é grave pela
acao dos bacilos, mas mais grave quando € por surtos reacionais. A reacdo dos
bacilos € 0 menos importante.

7) Conduta terapéutica frente a paciente que recebeu alta ha 2 anos apos PQT para
multibacilar e apresenta reacdo tipo 1 com neurite — utilizamos corticoterapia.

8) Para o tratamento correto da hanseniase virchowiana, segundo as normas da
OMS — indice baciloscopico ndo € importante para a OMS, mas sim definirmos
em pauci ou multibacilar. O indice baciloscopico é usado em termos de pesquisa.
Vamos fazer baciloscopia apenas para dx e ndo repetimos no final do tratamento.

9) A hanseniase de Lucio é caracterizada por infiltracdo difusa da pele, as lesdes
anulares sdo frequentes na forma dimorfa, 0 numero e a simetria das lesGes
cutaneas aumentam em direc¢do ao polo virchowiano. A perda da sensibilidaade
€ mais acentuada em direcdo ao polo tuberculoide.

10) A classificacdo de Ridley e Jopling — é baseada em achados clinicos,
bacteriologicos, histopatologicos e imunologicos. Tem 2 polos fixos de doenca
tuberculoide e virchowiano, tem 3 pontos intermediarios representando o grupo
borderline (DT, DD, DV), considera que a resposta imunoldgica € a que
determina o espectro da doenca e o0 prognostico. 5 classificacoes (virchowiana,
tuberculoide e as outras 3 descritas).

11) Hanseniase indeterminada que tenham HIV evoluirdo de um modo geral,
ndo havera modificacao na resisténcia organica ao M. leprae.

12) A recidiva na hanseniase — pode ocorrer devido a resisténcia
medicamentosa ou persisténcia bacilar.

13) Teste de mitsuda — representa a resposta a inoculacdo intradermica da
suspensdo de M. leprae mortos. E uma reacdo de hipersensibilidade tardia
granulomatosa, avaliada em 4 semanas (21 a 28° dia). Constitui uma medida in
vivo da imunidade celular especifica ao M. leprae. Esboco de granuloma
tuberculoide nas primeiras 48h é definido como reacao de Fernandez. Ulceracéo
da epiderme é considerado positivo.

14) Na variedade histoide da hanseniase, os achados histopatologicos
assemelham-se ao dermatofibroma com muitos bacilos.

15) Zona subepidérmica poupada pelo infiltrado inflamatério é caracteristica
da hanseniase virchowiana.

16) Neurite periférica deve ser tratada com talidomida.

17) Para o dx de atividade de hanseniase virchowiana, o dado histologico mais

importante é — presenca de bacilos integros — sélidos ou tipicos.
18) O achado mais definitivo para dx diferencial entre hanseniase tuberculoide
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e outras dermatoses granulomatosas de padrdo histologico semelhante —
presenca de rarissimos bacilos em fragmentos de ramos nervosos.

19) Incapacidade fisica grau | do pé — ha perda da sensibilidade protetora na
superficie plantar do pe, indicando a necessidade de o paciente utilizar calcado
comum, confortavel, com palmilha simples.

20) Em relacdo ao M. leprae e nervo — pode ocorrer uma intensa resposta com
infiltracdo granulomatosa. As celulas de Schwan estdo em abundancia na
superficie da pele, nas areas frias do corpo — facilita a entrada do bacilo. Ha casos
com necrose e abscessos de nervos.

21) A vantagem do estesiometro (monofilamento de nailon) sobre algodéo e
caneta esferogréafica. A possibilidade de quantificar o grau de perda sensitiva.
22) No tratamento da fase aguda da Mao reacional, esta indicado — alem do

tratamento, vamos imobilizar o membro.

23) Doentes tratados necessitardo reiniciar um novo ciclo de PQT — taxa de
recidiva — 30% de reagdo hansenica pos tratamento x 2% de recidiva (2 a 4% de
recidiva).

24) Paciente com hanseniase borderline virchowiana e escrofuloderma sera
importante — ndo modificar os esquemas terapéuticos das duas enfermidades, 0s
tratamentos sdo realizados simultaneamente adequando a rifampicina para o
esquema da tuberculose.

25) Gravida HIV, 5 meses, com hanseniase virchowiana — vamos tratar
normalmente.

26) Paciente PB, em tratamento de PQT, na 42 dose apresenta ENH, febre,
artralgia, prostracdo. Vamos suspender a PQT padrdo para PB e iniciar a PB para
MB e simultaneamente vamos tratar a reacdo. Quem tem reacéo tipo 2 € comum
em MB, entdo esse paciente foi classificado errado.

27) Hanseniase PB — na hanseniase tuberculoide o padrdo de resposta imune
celular € Thl. Vamos examinar todos contactantes. Mesmo os PB sdo
contagiantes. A indeterminada e paucibacilar geralmente ndo transmite, mas néo
podemos afirmar que ndo contamina.

28) Na hanseniase MB — a resposta imune humoral é mais exacerbada no
subtipo virchowiano. Reagdes tipo 2 sdo mais frequentes. A infeccao pelo HIV-
AIDS néo interfere em nada a evolugdo da hanseniase.

29) Doengas que se beneficiam com tratamentos que bloqueiam Thl —
hanseniase tuberculoide (pode levar a estados reacionais tipo 1), Eritema
Nodoso (reacdo hansenica), Psoriase. Sdo os anti-TNF.

30) Sobre a dapsona — a meta-hemoglobinemia de 3% ndo é evidente
clinicamente. A hemolise ocorre frequentemente. Neuropatia periférica ocorre
raramente.

31) Principais alteracfes oculares na hanseniase — triquiase, lagoftalmo e
ectropio.
32) Lesdes dos troncos periféricos relacionado a hanseniase — ha perda de

sensibilidade principalmente nos olhos, méos e pes, ndo ha& perda de forca
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principalmente.

33) Rifampicina — causa poucos efeitos colaterais. Clofazimina pode ter
pigmentacdo de mucosas e acometimento TGI.

34) Diferenciar reacéo tipo 1, 2 e a rifampicina.

35) Gravidez e amamentacédo nédo contra-indicam PQT.

36) Tratamento HIV é igual em paciente normal.



