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RESUMO - Os autores descrevem a histéria de um paciente portador de hanseniase virchoviana
com mais de 28 anos de duracdo. Ele havia feito tratamento com sulfona e recebeu alta com a
baciloscopia negativa. Continuou o tratamento, mas de maneira irregular, e foi reintemado 10 anos
depois com lesbes cutédneas ativas, e a presenca de bacilos (++) em parte tipicos, nos esfregacos
cuténeos.

Com a suspeita de sulfono-resisténcia fez tratamento com clofazimina (CFZ) durante 12
meses, com regressao parcial das lesdes cutdneas. Apesar de reiniciar a sulfona apos esse periodo
as lesées continuaram com aspecto regressivo, a baciloscopia apenas com bacilos granulosos, e
passou a apresentar episodios eventuais de reacéo tipo eritema nodoso hansénico.

Quatro anos antes do 6bito comegou a manifestar sinais de insuficiéncia renal cronica, que foi
relacionada clinicamente & amiloidose sistémica secundaria & hanseniase.

A autdpsia demonstrou (1) intensa impregnacdo de CFZ nas mucosas da vias aéreas
superiores, gastrica e intestinal, e nos linfonodos, (2) infiltrados virchovianos regressivos em
multiplas localizagbes com bacilos granulosos e em alguns 6rgédos como linfonodos, figado e bago
granulomas dimorios com baciloscopia também positiva. 3) depdsito de substéncia amiloide em
varios 6rgdos mas principalmente ao nivel dos rins: 4) uma lesdo nodular necrotizante préxima ao
brénquio principal do pulméo direito, evidenciando reacdo granulomatosa em palicada e vasculites
granulomatosas, interpretadas como manifestacdo pulmonar localizada de granulomatose de
Wegener (GW). Tudo levou a crer que o paciente fosse portador de uma hanseniase dimoria
avangada com entorna nodoso, a qual se associou, fortuitamente ou ndo, a GW, seja na fase inicial
ou como forma limitada, assintomatica. Segundo a bibliografia consultada, a associacdo de duas
doencas por imunocomplexos de como sdo a GW e a hanseniase com eritema nodoso ainda ndo
foi previamente documentada.

Admite-se que GW possa relacionar-se a alguma bactéria, ainda indeterminada, que expbe
proteases neutrofilicas, gerando anticorpos neutrofilicos anticitoplasmaticos (ANCAS). Segundo os
autores a hanseniase talvez pudesse neste caso, constituir a doenca bacteriana subjacente. Eles
comentam também que o achado destes anticorpos na hanseniase pode sugerir a procura de
manifestacbes da GW entre outros casos desta moléstia, que pode sugerir uma real associacdo
entre estas duas intrigantes entidades clinicas.
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1. RELATO DO CASO

Homem melanodérmico, com 40 anos de
idade, lavrador, solteiro, natural da Bahia. O pai e
um irmdo eram sabidamente portadores de
hansenfase.

Aos 11 anos apresentava anestesia no
dedo anular e na borda cubital da méao direita,
porém s6 procurou atendimento médico aos 18
anos (1950), quando apresentava numerosos
hansenomas generalizados pelo corpo, rinite
hansénica e cicatriz na regido plantar esquerda.
Constatavam-se nervos cubital direito e fibulares
comuns espessados. As baciloscopias dos
esfregacos cuténeos e do muco nasal eram de 3+;
hemoglobina (hb) de 11,5g e sedimento urinario
normal. Caracterizado como hanseniase
virchowiana generalizada em progressao, iniciou-
se monoterapia sulfénica (AM), preconizada na
época.

Apbés 8 anos de sulfonoterapia, aos 26
anos, recebeu alta, com baciloscopia negativa,
contudo ja apresentava amiotrofias nas maos e
fora submetido a amputacdo transmetatarsica do
antepé direito 4 anos antes.

Decorridos mais de 10 anos (1968),
encontrando-se  sob  monoterapia  sulfénica
irregularmente ha 6 meses, retorna queixando-se
de astenia, emagrecimento, edema de pernas,
polidipsia, xerostomia e disfonia, com eventuais
episodios de lipotimia e intercorrente hematuria
macroscopica, sem queixas gastrointestinais ou
cardiacas. Tabagista crénico, negava tosse ou
dispnéia. Antecedente de dependéncia etilica
ausente.

Ao exame fisico, observava-se paciente de
36 anos, hipotréfico, em regular estado geral,
consciente, anictérico, aciandtico e com mucosas
hipocoradas. Altura de 1,72m e 58kg de massa
corporal. Pele difusamente infiltrada e brilhante.
Facies leonina infiltrada, com madarose ciliar e
superciliar total bilateralmente, nariz deformado e
edemaciado, com piramide nasal desabada,
mucosas hasais  hiperemiadas.  Pavilhdes
auriculares muito deformados, com infiltragdo e
eritema; conduto auditivo externo e timpanos
normais. Mucosa bucal, palatal e faringea com
aspecto e coloragdo aparentemente normais e
dentes em mau estado. Tiréide impalpavel. Ictus
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cordispalpavel no 69 espaco intercostal esquerdo,
a 8cm da borda estemal esquerda; desdobramento
constante da 12 bulha e sopro diastélico ++/4 na
area mitral. Frémito toracovocal diminuido na base
do hemitérax direito e em todo o hemitérax
esquerdo. Abdome plano, flacido, timpanico,
indolor, sem massas palpaveis; figado palpavel a 2
dedos abaixo do rebordo costal direito, indolor.

Linfonodos impalpaveis. Membros com
musculatura  hipotrofiada, amiotrofias  tenar,
hipotenar e de interésseos bilateralmente,

reabsorcfes 6sseas dos dedos das méaos e dos
pés; flexdo em garra mediocubital nas maos.
Amputacdo parcial (metatarsal) do pé direito,
pequena Ulcera calosa na regido plantar esquerda

e acavalgamento homolateral dos artelhos.
Espessamento indolor dos nervos cubitais e
fibulares comuns, bilateralmente.

Exames laboratoriais demonstraram

glicemia de 90mg%; bilirrubinas totais de 1mg%;
sedimento urindrio com densidade de 1.007,
proteinaria de 3+, cilindraria (cilindros numerosos,
granulosos e céreos) e hematlria; hemograma
com 1.660.000 hemacias/mm3; hb de 6,5g;
leucograma com 5.580 leucdcitos: seg 50%
(2.925), bast 4% (234), eos 10% (585), linf 26%
(1521), mono 10% (585). Protoparasitologico de
fezes com larvas de S. stercoralis e ovos de
ancilostomideos. Baciloscopia de 2+, com bacilos
tipicos e granulosos. Proteinograma com 10g% de
proteinas totais: albumina 2,3g% (3,4-4,3); alfa 1
globulina 0,6g% (0,2-0,5); alfa 2 globulina 0,99%
(0,4-0,8); beta globulina 1,09% (0,6-0,9) e gama
globulina 5,2% (1,1-1,8).

Permaneceu 42 dias internado e recebeu
alta apOs tratamento das enteroparasitoses e
reposicao férrica, com hemograma de 3.010.000
hem/mm® e hb 8g. Reintroduzida sulfonoterapia,
realizou tratamento irregular até o retorno apés 4
meses (13/4/70), motivado por Ulceras plantares
e ulceragBes nas pernas de instalagdo lenta e
progressiva. Havia, ainda, persisténcia da disfonia
e constante secrecao laringo-faringea
("cuspideira® e "ronqueira’). Continuava com
infiltrac@o difusa da pele. Abreugrafia normal (28/
04/70). Havia novamente enteroparasitoses
(ancilostomiase e estrongiloiloidiase). A
baciloscopia era de 3+ de bacilos tipicos e
granulosos. Reiniciou tratamento diario com
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sulfona, o qual se prolongou por 6 meses. No
segundo més deste tratamento apresentou quadro
de astenia e artromialgias, mais intensas no
joelhos, porém mantendo-se afebril e normotenso,
que foi interpretado como equivalente reacional
hansénico. A mucosa nasal era atréfica e
difusamente hiperemiada.

Completados os 6 meses de sulfonoterapia
persistiam as 3+ de bacilos tipicos e granulosos
(06/07/70). 0 paciente continuava disfénico,
gueixava-se de lacrimejamento constante e
hiperemia conjuntival e constatou-se perfuragédo
septal e lesdo maculo-papular na base da Gvula.

A pele persistia infiltrada difusamente, com
maior acentuacdo na face, nas orelhas, nos
cotovelos e nos joelhos. Palpavam-se poucas
placas nodulares indolores e irregulares nos
antebragos; no tronco aglomeravam-se papulas
liguendides. As nadegas e as coxas apresentavam
leve descamacéo furfuracea. A prova de dosagem
da sulfona demonstrava o0s seguintes niveis
sanguineos: 0 h: 0,27mg%,; 4 h: 0,35mg%; 8 h:
0,42mg%; 24 h: 0,27mg%.

Iniciado, entdo, (10170) tratamento diario
com clofazimina (CFZ). Decorrido um més,
apresentava-se com astenia, artromialgias e tosse
seca. Persistia a obstrugdo nasal, com estenose
navicularbilateral e abundantes crostas hematicas
nas fossas nasais.

Reavaliacbes entre fevereiro e julho de
1971 demonstraram franca regressdo das lesfes
cutaneas, observando-se hansenomas aplanados
e cicatrizes no tronco, com difusa descamacgéao
ictiosica da pele pigmentada e baciloscopia
variando entre 1 e 2+ de bacilos granulosos.
Persistiam, porém, os sintomas das vias aéreas
superiores e havia elevada velocidade de
hemossedimentacdo (VHS), entre 74 e 77mm/h.
Biopsias de pele (05/03/71 e 26/06/71)
demonstraram MHV em regressdo. Continuavam
sendo tratadas as Ulceras plantares recidivantes.
Em outubro se 1971 submetido a osteotomia e
osteossintese para correcdo de deformidade do
halux esquerdo. Nova bidépsia (11/10/71)
demonstrava MHV com 2 a 3+ de bacilos tipicos
e granulosos. No més seguinte surgiram discretos
noédulos indolores no térax, cuja biopsia (02/12/
71) revelou MHV com 3+ de bacilos granulosos.
Concomitantemente cursaram as primeiras
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gueixas de emagrecimento e vdmitos matinais
episddicos. Medicado, entdo, com talidomida (TH).
Posteriormente apresentou outros episodios
semelhantes. A baciloscopia era de 2+ e 3+ de
bacilos tipicos e granulosos, com VHS de 111 mm/
h. Tendo concluido 12 meses de medicagcdo com
CFZ, reintroduziu-se sulfona diaria.

Reinternado em 21/02/72 com queixa de
artromialgias dos membros, fotofobia e vomitos
matinais persistentes diarios por 60 dias, antes
do desjejum, sem dor abdominal ou alteragdo do
habito intestinal, que passaram a ocorrer apés
qualquer refeicdo. Havia dispnéia aos médios
esforgcos, febre eventual, polidria e nictdria.
Pressdo arterial (PA) de 150x90mmHg e
frequéncia cardiaca (FC) de 100bpm. Infiltragédo
da face, do tronco e dos membros, com ictiose e
pigmentacdo pela CFZ. Mucosas Umidas e
descoradas, com edema palpebral. Murmdurio
vesicular diminuido no hemitérax direito, sem
ruidos adventicios. Ritmo cardiaco regular, com
hiperfonese da 12 bulha nas areas mitral e
tricispide e sopro diastolico curto, suave, 2+, na
area mitral. Abdome flacido, indolor, com figado
a 2 dedos do rebordo costal direito, endurecido, e
baco a um dedo do rebordo costal esquerdo.
Numerosos nddulos no tronco e nos membros
superiores. Espessamento cubital doloroso a
direita. Baciloscopia de 2+ de bacilos granulosos,
estando no 3° més de reinicio de sulfonoterapia
Os exames laboratoriais na ocasido revelaram:
glicemia de 108mg%; uréia 225mg% e creatinina
13mg%,; urinal com ph &cido, densidade 1018,
proteindria de 4+ e numerosissimas hemacias;
uroculturas com 10° bactérias/ml (S. albus );
hemogramacom 2x10° hemacias/mm3, hb 4,59%,
ht 12% e leucograma com 6.300 leucdécitos/mm:
(seg 68%, bast 9%, eos 6%, linf 18%); tempo de
protrombina 14s (81%). Proteinograma mantinha
hipergamaglobulinemia, com 5,7g% de proteinas
totais: alb 0,97g%, alfa 1 glob 0,33g%, alfa 2 glob
0,43g%, beta glob 0,64g% e gamaglobulina
3,33g% (1,1-1,8). Telerradiografia de térax
demonstrou campos pleuropulmonares
normotransparentes. Estudo radiolégico de
estbmago e duodeno revelou estdmago de
capacidade conservada, morfologia, topografia,
motilidade, sensibilidade e mucosas normais.
Transito moroso e esvaziamento retardado. Bulbo
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duodenal de configuragdo conservada, sem
deformacfes préprias de lesdo ulcerosa no
duodeno, cuja mucosa era normal.

Reinstituida TH e administrados 500m1 de
sangue total. Nos dias seguintes apresentou ligeira
melhora do estado geral, porém persistiam os
vomitos. Queixava-se de estar emagrecendo
continuamente. A propedéutica cardiopulmonar
mantinha-se a mesma, sem edema dos membros.
A diurese diaria variava entre 800 a 1000m1, com
creatinina 13mg% e uréia 225mg%. Persistiam
proteinUria de 4+ e hematdria, sem leucocitdria.
Hemograma com 3x10° hemécias, hb 8,7, ht 23%
e leucograma praticamente inalterado;
reticulécitos 0,2% e ferro sérico 256mg% (nl: 80-
120). Submetido a bidpia hepatica (08/03/72),
gue demonstrou arquitetura hepatica preservada,
com proliferacdo difusa de células de Kupffer e,
em algumas areas, nos sinusoides havia arranjo
nodular de grupamentos de histiécitos, com
ndcleos ovoides, vesiculosos ou picnéticos.
Baciloscopia positiva (1+ bacilos granulosos).

Em 22/03/72 continuava afebril e

normotenso, queixando-se de fotofobia e
lacrimejamento  constante, com  secregdo
esbranquicada, sem melhora mediante

prolongada antibioticoterapia. Encontrava-se
asténico e com leve dispnéia, contudo sem tosse.
Descorado, com hélito urémico e edema sacral.
Propedéutica cardiopulmonar conservada, com
murmurio  vesicular normal, sem ruidos
adventicios.

Em 09/04/72 permanecia asténico, com
fotofobia, dor de garganta e obstru¢do nasal.
Persistiam néuseas e vOmitos. PA de
140x70mmHg, FC de 100bpm e leve edema pré-
tibial. Urina 1 conservava proteindria (4+),
hematuria e cilindraria.

Na semana seguinte apresentou-se mais
prostrado, normotenso, com dor toracica
ventilatério-dependente, respiragdo ruidosa e
profunda (FR: 20 inc/min); murmudrio vesicular
simetricamente normal, sem edema sacral ou
pré-tibial. Queixou-se de dois episédios
autolimitados de escarro sanguinolento. Exames
laboratoriais: s6dio 122mEg/I, potassio 6,9mEq/I,
cloro 100mEg/l, bicarbonato 8mEq/l, uréia
320mg% e creatinina 14,6mg%. Manteve-se a
correcdo dos disturbios hidroeletroliticos.
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Em 18/04/72 o paciente estava dispnéico,
com halito urémico e ndo reagia aos estimulos.
Auscultavam-se bulhas hiperfonéticas,
extrassistolia (16/min) e desdobramento constante
da 12 bulha. Murmurio vesicular preservado e
muitos roncos de transmissdo. O hemograma
revelou 1,7x10° hemécias, hb 3g%, ht 11%,
VCM 64, HCM 20; 6.500 leucdcitos (seg 84%, bast
5%, linf 9%, mono 2%) e glicemia de 108mg%. No
dia posterior, embora continuasse dispnéico, seu
estado geral parecia melhor: encontrava-se
contactante e respondia a perguntas. N&o
apresentava mais vOmitos ou dores. O débito
urinario era de 700ml.

Em 21/04/72 estava normotenso, respirava
sem dificuldades e apresentava diurese de 300m1.
No dia seguinte encontrava-se obnubilado e
novamente comatoso. A respira¢do, conquanto
ruidosa, era calma. Persistia normotenso e com
hiperfonese das bulhas cardiacas. Os pulmdes
estavam livres. Nao havia edemas e a diurese,
nas ultimas 12 horas, somava 550m1 de débito.

Poucas horas apés este ultimo exame
fisico o paciente foi a 6bito.

A autdpsia revelou, ao lado de extenso
comprometimento especifico (hanseniase)
cuténeo-neural e visceral, amiloidose sistémica
secundaria com intensa contracdo renal e
alteracOes viscerais proprias da insuficiéncia renal.
Observou-se, também, intensa impregnacao
visceral por CFZ (Lampren) (Fig. 1) e lesao
pulmonar a direita (Fig. 2), com extensa necrose
e exsudacdo de neutréfilos (Fig. 3); reacédo
granulomatosa em palicada (Fig. 4) e vasculites
granulomatosas, sem evidéncias de B.A.A.R. ou
fungos (Fig. 5).

2. DISCUSSAO

Trata-se de um paciente classificado
cl inico-laboratorialmente como portador de
hanseniase virchoviana, cuja doenga comecara
ha mais de 28 anos. Depois de ter obtido alta,
com a baciloscopia negativa, continuou o0 uso
dasulfona de maneira irregular e foi reintemado
10 anos depois com lesBes cuténeas
novamente em atividade e com 2+ de bacilos,
em parte tipicos, nos esfregacos.
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Fig. 1 - Laringe: intensa pigmentacéo pela clofazimina.

Fig. 2 - Pulm&o direito: leséo nodular necrotizante préxima ao brénquio principal.
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Fig. 3 - Les&o necrotizante e granulomatosa pulmonar. Aspecto geral (HE, 40x).
Fig. 4 - Detalhe da figura anterior, evidenciando necrose com exsudacéo de neutrdfilos e reacédo
granulomatosa periférica em palicada (HE, 160x).
Fig. 5 - Detalhe da fig. 3, evidenciando vasculite granulomatosa na periferia da area necrotizante (HE, 160).
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Sob suspeita de resisténcia a sulfona,
iniciou tratamento experimental com a CFZ, que
teve a duracdo de 12 meses. Depois desse
periodo, em que foi observada uma franca
regressao das lesGes cutaneas, retornou a
monoterapia sulfénica.

Dai em diante o quadro dermatolégico
permaneceu com aspecto regressivo, com
baciloscopia positiva, mas apenas com b
acilos granulosos, com a intercorréncia de
alguns epis6dios de reagdo tipo eritema
nodoso hansénico, que foram tratados com
talidomida.

Quatro anos antes do 6hito (1968), o paciente
ja apresentava anemia, hematdria macro e
microscopica, proteindria de 3+ e cilindriria com
numerosos cilindros granulosos e céreos. A
insuficiéncia renal foi evoluindo e no inicio de 1972,
além de VHS bastante elevada, e uma anemia
importante, o paciente apresentava altas taxas de
uréia e creatinina. O 6hito ocorreu nesse mesmo ano.

Essa insuficiéncia renal em um individuo
sem hipertensdo arterial prévia, sem uma histéria
anterior de comprometimento renal, portador de
hanseniase virchoviana de longa duragdo, que
vinha sofrendo surtos reacionais do tipo eritema
nodoso, foi considerada clinicamente como
secundéaria a amiloidose.

A necropsia confirmou as observacdes
clinicas. O paciente apresentou infiltrados vircho-
vianos regressivos em multiplas localizagdes,
com baciloscopia positiva e bacilos de aspecto
granuloso. Além disso, constatou-se deposito de
substancia amiléide em varios 6rgaos,
principalmente nos rins, tal como acontece na
amiloidosesistémica secundaria a outras doencas,
como tuberculose e sifilis’.

Alguns fatos contudo chamam a atencéo:
um deles foi a intensa impregnacéo de CFZ nas
mucosas da vias aéreas superiores, gastrica e
intestinal, e nos linfonodos’ .Ha poucos relatos na
literatura de necropsias de pacientes que haviam
tomado CFZ.

A CFZ é um corante, um composto rimino,
que cora bastante a pele, cuja coloragdo acentua-
se ainda mais ao nivel das lesdes cutaneas®’
Doses altas desse medicamento podem causar
depositos de cristais na parede intestinal, levando
a manifestagcdes ao nivel do aparelho digestivo,
gue podem simular um quadro de abdome agudo3
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O paciente, contudo, ndo apresentou em
vida nenhum sinal devido a esse intenso deposito
de corante nas mucosas. Os Unicos efeitos
indesejaveis que podem ser atribuidos a CFZ,
neste caso, foram a pigmentacéo da pele e o seu
aspecto ictigdsico.

No Brasil, dados de dezembro de 1995%°
referem que 29% dos pacientes hansenianos
(32.537 casos) ainda recebem monoterapia.
Desde a introdugdo da multidrogaterapia (MDT),
em 1982, cerca de 6,7 milhBes de pacientes
foram curados, incluindo 2,5 milhdes de casos
antigos. Com relagdo a CFZ vale, ainda, dizer
que, apesar de lhe ser atribuido um efeito
antiinflamatdrio, tanto que é preconizado para
tratamento das reacgdes tipo Il, o paciente
apresentou, na sua vigéncia, alguns surtos de
eritema nodoso, que necessitaram o uso de
talidomida para o seu controle®’*°.

Outros fatos que merecem consideragao
sdo o encontro, em alguns 6rgdos, de granulomas
dimorfos com bacilos e o achado de uma
pneumonite aguda, focal, granulomatosa e
necrotizante no pulméo direito. Os granulomas
dimorfos encontrados em linfonodos, figado e
baco, com baciloscopia positiva, devem ser
especificos da hanseniase.

Na pele infiltrados de diferentes tipos,
tuberculéides e virchovianos, tém sido descritos
nos pacientes dimorfos®® Também, pacientes
aparentemente virchovianos podem, antes,
durante ou apds o tratamento, apresentar quadro
agudo, com o subito aparecimento de lesdes
tuberculéides eritematosas, que caracterizam as
reaces tipo | de Jopling” O quadro histopa-
tolégico nesses casos, mostra granulomas
tuberculdides ao lado de infiltrados virchovianos
de aspecto regressivo, com ou sem bacilos, aliado
a congestéo vascular e edemaintra e extracelular®

Poder-se-ia aventar, entdo, que o paciente
em questdo pudesse estar sofrendo uma reacéo
reversa (reagdo tipo 1) com manifestagfes mais
evidentes ao nivel das visceras, apesar de ndo haver
nada semelhante descrito na literatura. Todavia este
ndo deve ser 0 caso, pois ha pele constatavam-se
clinicamente somente nddulos de eritema nodoso e
ao nivel histolgico, ausénciadegranulomas dimorfos;
ademais, nas visceras o quadro histolégico, apesar
de dimorfo, ndo era reacional.
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O numero de necropsias realizadas nos
pacientes com hanseniase néo é grande9 , por
isso ndo se pode dizer qual a frequéncia de casos
como este, ora em discussdo. Contudo a
concomitancia da apresentacdo de granulomas
dimorfos ao nivel visceral e de infiltrados
virchovianos ao nivel cutaneo, foi previamente
observada em algumas das nossas necrépsias 6
Isto tem sido interpretado como a possibilidade
de que um dimorfo avancado possa desenvolver
um granuloma do tipo tuberculdide, quando houver
poucos bacilos se multiplicando. Isto €, em um
paciente dimorfo com pouca resisténcia, a
velocidade de multiplicagdo bacilar € maior do
gue a velocidade de lise micobacteriana realizado
pelos seus macrofagos. Assim, sem tratamento,
apols algum tempo, estas células incapazes de
frear a multiplicac@o do M. leprae se transformam
em macrofagos indiferenciados e, por
conseguinte, em células de Virchow, que
traduzem clinicamente aspectos virchovianos.
Nestes casos, nos locais onde a multiplicacdo
bacilaré mais tentado que a habitual, com reduzido
nimero de bacilos viaveis, tal qual nas visceras
devido a temperatura mais elevada, os
macrofagos, mesmo com taxa de lise baixa,
poderdo montar uma resposta tuberculdide.
Assim, o paciente poderia apresentar infiltrado
virchoviano ao nivel da pele, onde os bacilos
encontram condices melhores para 0 seu
desenvolvimento, e expressar nas visceras
granulomas tuberculéides ou dimorfos.

O quadro observado no pulméo parece
mais curioso ainda. Vasculites proliferativas e
granulomatosas nas areas de necrose no pulméo
direito, com extensdo do processo aos folhetos
pleurais da base direita e linfonodo hilar, ndo s&o
compativeis com hanseniase. Adoengando ataca
o pulmao’, e mesmo que se possa encontrar
raros bacilos no interior de macréfagos, nunca
observamos uma reacgédo inflamatoria especifica
da hanseniase nesse nivel. Por outro lado, as
manifestagfes histoldgicas observadas encerram
todas as caracteristicas da granulomatose de
Wegener (GW) #°88,

Wegener~ descreveu esta entidade em
1936 e hoje admite-se que haja uma base
imunoldgica, mediada por imunocomplexos.
Demonstraram-se no periodo inicial da GW ativa,
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complexos imunes circulantes®*? e depositados

na parede de vasos renais.’*?® Aventou-se,
também, uma possivel associacdo com infecgcdo
bacteriana néo identificada 22.

Ela é considerada uma doenca sistémica
relativamente rara, com incidéncia estimada de 1:
100.000/ano, é duas vezes mais freqliente no
sexo masculino e predomina no grupo etario
entre os 25 e 50 anos.>®*>?

Em geral, descrevem-se duas
variantes. A variante generalizada ou classica,
caracterizada pela triade clinico-patolégica : 1)
vasculite granulomatosa necrotizante envolvendo
o trato respiratério; 2) envolvimento dos vasos
renais; e 3) vasculite necrotizante de grau
variavel que envolve pequenas artérias e veias
de mdltiplos o6rgdos inclusive a pele, e
especialmente pulmdes, rins, articulagbes e trato
gastrintestinal. Por sua vez, na variante limitada
nao h* envolvimento renal. Esta forma é quatro
vezes mais frequente.*

O comprometimento do trato respiratorio é
0 achado mais significativo da GW. Fauci e Wolff
® estudaram 80 casos de GW e notaram doenca
pulmonar em todos, variando os sintomas desde
dor toracica e dispnéia, até hemorragia pulmonar.
Podem ocorrer casos assintomaticos®® ou de
comprometimento transitorio.*Foram assinaiadas,
também, formas limitadas com grave
comprometimento dos linfonodos mediastinais e
hilares™®.

O nosso paciente apresentou sinais e
sintomas de envolvimento do trato respiratério
superior e um quadro sistémico, inclusive com
comprometimento dos rins. No entanto, todas
essas manifestacdes, que poderiam sugerir GW,
foram sem duavida devidas a hanseniase. Em
casos como este, inclusive o0s aspectos
sorolégicos podem gerarconfusdes, pois a reacéo
de eritema nodoso constitui-se como que uma
doenca por imunocomplexos e, tal qual a GW,
pode apresentar hipergamaglobulinemia e
autoanticorpos circulantes**®242°,

Quanto as manifestagcBes pulmonares do caso,
por duas vezes houve sinais transitorios de
envolvimento pulmonar, mas o estudo radiolégico de
térax demonstrou-se normal. Conjecturar que a GW
tenha propiciado recidivada hanseniase, apéssuposta
cura com sulfonoterapia irregular, parece inconsistente
devido a cronicidade e a limitagdo do quadro.
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Tudo leva a crer que o paciente fosse
portador de uma hanseniase dimorfa avancada, a
qual se associou a GW. Esta provavelmente estaria
em uma fase inicial ou seria um daqueles casos
limitados, assintomaticos.

Seria uma simples associacdo entre os
dois processos ou poderia haver uma afinidade
etiolégica maior?

Ambos apresentam aspectos de doencas
autoimunes e a GW parece estar associada a
doenca bacteriana que exporia proteases
neutrofilicas, gerando anticorpos neutrofilicos
anticitoplasmaticos (ANCAs).?®> Por sua vez, a
hanseniase com eritema nodoso poderia, neste

correspondesse a realidade, um ndmero maior de
necropsias de pacientes virchovianos ou dimorfos
avancados, com eritema nodoso, talvez revelasse
mais casos iguais ao nosso.

De qualquer modo, seria oportuno a
determinacdo do ANCA, que geralmente é
imunoglobina G, em pacientes de hanseniase
com eritema nodoso. Apesar do ANCA poder ser
negativo na GW ativa,”” esta se acompanha
freqlientemente do ANCA-c (citoplasmatico:
proteinase 3 ANCA) e, mais raramente, do ANCA
- p (perinuclear: mieloperoxidase ANCA™® A
positividade destes anticorpos na hanseniase
poderia sugerir uma real associacdo entre estas

caso, ser a doenca bacteriana associada. Se isso duas intrigantes entidades clinicas.

ABSTRACT -The authors review a case of a male patient presenting borderline lepromatous
leprosy for 28 years. After release from treatment ( with negative skin-smears) he was under
irregular dapsone monotherapy. Ten years later he showed again active skin lesions with positive
skin smears (2+ with some solid stained bacilly ).

Suspecting of dapsone resistance, he was put under Clofazimine for 12 months showing
partial regression of the skin lesions. Although he continued to use dapsone after this period, the
skin lesions contined to show regression and skin smears presented no solid stained bacilli.
Episodes of ENL were note in this period.

Four years before death, he began to present signs of Chronic Renal Failure which was
related to a probable secondary amyloidosis due to leprosy.

Autopsy revealed (1) intense impregnation of CFZin the mucosa of the upper air up-pathway
stomach and bowels, as well as in limphnodes; (2) regressive lepromatous infiltrate with positive
baciloscopy with granular bacilli in various sites and some organs sucha as liver, spleen and
limphnodes,; (3) amyloid deposits in several organs and (4) a necrotizing nodular lesion close to the
principal bronchi of the right lung, showing palisaded granuloma and granulomatous vasculitis,
which was interpreted as a localized pulmonary maniiestation of Wegener's Granulomatosis (WG).
The evidences showed that it was indeed a case of advanced borderline leprosy associated,
fortuitously or not, to a WG, in the initial phase or an asymptomatic limited form. There is no
mention of such association in the literature.

It is assumed that the WG could be related to some unidentified bacteria which exposes
neutrophilic proteasis producing antibodies to neutrophil cytoplasmic antigens (ANCAs). The authors
suggest the possibility of leprosy, to be the underlying bacterial disease in this case. The
determination of these antibodies in leprosy and the search for WG may suggest a real association
between these two intriguing clinical entities.

Key-words: Wegener's granulomatosis, complication; leprosy.
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