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CASO CLINICO/CASE REPORT
Lepra em Portugal: Erradicada, mas Nao Esquecida.

Leprosy in Portugal: Eradicated but Not Forgotten.
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Resumo

A lepra é uma doenga infeciosa, conhecida desde a Antiguidade, causada pelo
bacilo Mycobacterium leprae, que afeta primariamente a pele e o sistema nervoso
periférico. Apesar das medidas estabelecidas a nivel mundial para a erradicacdo da
doencga, no século XXI, permanece ainda um importante problema de sadde publi-
ca, principalmente nos paises em desenvolvimento. Com a crescente migragao inter-
nacional, tem-se verificado o aparecimento de novos casos no continente europeu,
incluindo-se Portugal. A implementagdo de uma terapéutica antibidtica tripla é de
eficacia elevada, mas se o diagnédstico e tratamento ndo forem precoces, sdo comuns
as sequelas graves. Este caso clinico pretende demonstrar que a lepra ainda é encon-
trada em Portugal, devendo ser reconhecida como possibilidade diagnéstica na inves-
tigacao de lesdes cutaneas e de mononeuropatias mdultiplas e neuropatias sensitivas.

Abstract

Leprosy is an infectious disease, known since antiquity, whose causative agent is the
bacillus Mycobacterium leprae that preferably affects the skin and peripheral nerves.
Despite worldwide efforts to eradicate the disease, it still remains as an important
health problem in the 21st century, especially in developing countries. With the grow-
ing of international migration, new cases arose on the European continent, namely in
Portugal. The implementation of triple antibiotic therapy is highly effective, but if it is
not diagnosed and treated early it can cause severe deformities and disabilities. This
clinical case reminds us that this entity should not be forgotten and is still identified
in Portugal, and should be recognized as a diagnostic possibility in the investigation
of characteristic skin changes and multiple mononeuropathies and sensitive neuropa-
thies.
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Introducao

A lepra, ou doenca de Hansen, é uma doenca infe-
ciosa causada pelo bacilo intracelular obrigatério Myco-
bacterium leprae, identificada em 1874 por H. Hansen.
Em 2008, foi descrito por Han et al um segundo agente
patogénico, o Mycobacterium lepromatosis.'? A via res-
piratéria parece ser a via mais provavel de transmissao.
A maioria das pessoas expostas ao M. leprae nao con-
trai a doenca, o que sugere que o desenvolvimento da
doenca depende de varios fatores, nomeadamente imu-
nolégicos, genéticos e ambientais.>* Apds a colonizacio
da mucosa nasal, o microrganismo invade lentamente
outras regides, com um tempo de incubacdo de 2 a 12
anos e média de 5 anos.’

Atingindo primariamente a pele e o sistema nervoso
periférico, também pode envolver a mucosa do trato
respiratério superior e progressivamente outros 6rgaos
como ossos, o segmento anterior do olho, figado e tes-
ticulo.*¢ Existe atingimento neurolégico em 20%-30%
dos casos, representando a neuropatia tratavel mais fre-
quente a nivel mundial.” Embora os nervos possam ser
afetados desde as terminacdes nervosas da derme até
aos plexos e ganglios sensitivos, existe predilecao pelas
terminagdes nervosas sensitivo-autonémicas da derme
em regides anatomicas mais frias, sendo que a tempe-
ratura ideal para o crescimento do bacilo se situa entre
os 27°C-33°C.*#

No processo de infecdo e subsequente destruicao
nervosa, o bacilo de Mycobacterium leprae invade o ner-
vo, provocando uma resposta imunoldgica e lesao das
células de Schwann com desmielinizacao e degeneres-
céncia axonal. Inicialmente o atingimento dos nervos
periféricos apresenta-se sob a forma de neuropatia de
pequenas fibras, envolvendo posteriormente as fibras
de maior calibre. O envolvimento polineuropatico,
menos frequente, cursa habitualmente com hipostesia
termo-algica, sendo as sensibilidades profundas preser-
vadas. Posteriormente existe regeneracao com fibrose,
tornando os nervos espessados e dolorosos a palpa-
¢30.7'° Os nervos mais frequentemente envolvidos sdo
o cubital, peroneal e ramos superficiais dos nervos facial
e mediano.'' A preservagao dos reflexos osteotendino-
sos sao um sinal importante de diagndstico diferencial
com a maioria das polineuropatias.

Apesar das estratégias estabelecidas pela Organi-
zacao Mundial de Sadde (OMS) para a erradicacdo da
doenca, permanece um importante problema de saide

publica, principalmente nos paises em desenvolvimento.
Considerada erradicada de Portugal (prevaléncia infe-
rior a um caso por 10 000 habitantes), tem-se verificado
o aumento de novos casos, em grande parte devido a
crescente migracio internacional de pessoas. '?

Segundo a OMS, para o diagnéstico de lepra, é ne-
cessario pelo menos um dos trés critérios abaixo defi-
nidos'3:

¢ Alteracao da sensibilidade superficial em area cuta-
nea hipopigmentada ou eritematosa;

* Espessamento ou alargamento de um nervo perifé-
rico com perda de sensibilidade ou fraqueza mus-
cular dos musculos inervados por esse nervo;

* Presenca de bacilos alcool 4cido resistentes em es-
fregaco de pele ou material de bidpsia.

A doencga é classificada pela reagao do hospedeiro a
infecao em duas formas polares, tuberculoide e lepro-
matosa, com 3 formas intermédias denominadas, bor-
derline tuberculoide, borderline intermédia e borderline
lepromatosa.'" Os bacilos de Mycobacterium leprae tém
tropismo para as células de Schawann, que servem de
reservatério encontrando-se relativamente protegidas
da resposta imunitaria. A neuropatia resulta ndo apenas
da infecdo dos nervos periféricos, mas também da res-
posta inflamatéria e imunolégica do doente.

O tratamento recomendado pela OMS desde 2018 é
efetivo e trata-se de terapéutica tripla (dapsona, rifam-
picina, clofazimina) durante 6 ou |2 meses nas formas
paucibacilares e multibacilares, respetivamente, sendo
importante o seu inicio precoce para evitar sequelas
graves.'>'"* Apés o inicio do tratamento podem ocor-
rer complicagdes inflamatérias agudas em 30%-50%
dos doentes, sendo a maioria nos nervos periféricos.
Na variante borderline lepromatosa os doentes podem
apresentar uma resposta de hipersensibilidade tardia
aos antigénios do M. leprae, com edema e exacerbacao
das lesdes cutdneas e de nervo. Estas reacdes sao mais
frequentes durante o primeiro ano de tratamento e ne-
cessitam da instituicdo urgente de corticoides e agentes
anti-inflamatérios. "

Os autores descrevem um caso de lepra lepromato-
sa num homem de nacionalidade portuguesa, residente
em Angola, avaliado em consulta dos Cuidados de Satide
Primarios, com descricao da evolucao clinica e estudos

realizados para o diagnostico.
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Caso Clinico

Homem, 43 anos, portugués, residente em Angola,
onde trabalha como encarregado de armazém. Auténo-
mo, reside com os trés filhos e a esposa na cidade de
Lubango, com animais de quinta, vacinados.

Foi agendada consulta ao doente em outubro de 2019
nos Cuidados de Salde Primarios, por lesdes cutaneas
com cerca de 4 anos de evolucao, de inicio insidioso e
evolucao progressiva, comprovadas por fotografias. O
doente apresentava também, queixas de hipoestesia na
mao e bordo medial do antebraco direito, com tempo
semelhante de evolucdo. Ha 6 meses iniciou queixas sen-
sitivas no antebrago esquerdo e membros inferiores, com
impacto crescente nas suas atividades de vida diarias.

Negou febre, alteragées da visao, queixas do trato
gastrointestinal, geniturindrio ou cardiorrespiratério.
Sem perda ponderal. Negou contactos com pessoas
com lesdes semelhantes e desconhecia contactos com
casos de hanseniase.

Dos antecedentes pessoais de relevo, refere-se em
2017, cirurgia de descompressao do nervo cubital direi-
to por dor e alteracdo da sensibilidade no bordo medial
do antebrago e mao, considerando-se sindrome do tu-
nel cubital. Sem outros antecedentes pessoais relevan-
tes a referir.

Referiu vacinagao atualizada, embora desconhecesse
realizagdo da vacina do BCG. Sem alergias conhecidas.
Nao-fumador.

A observacio, apresentava grandes placas polimérfi-
cas (dimensoes entre os 2 e >20 cm), assimétricas, com
bordos infiltrados eritematosos e centro hipopigmen-
tado, de contornos policiclicos, dispersas pelo tronco
e membros superiores, ndo dolorosas, mas associadas
a prurido intenso (Fig. 1). Com 4 anos de evolucao e

periodos de agravamento, foi avaliado duas vezes em

Figura 1. Apresentacao inicial das lesdes cutaneas.

consulta na Namibia, tendo sido diagnosticado com es-
cabiose e iniciado tratamento, contudo, sem melhoria
clinica. Sem lesées nas mucosas.

Ao exame objetivo, verificou-se diminuigio da forca na
extensao do antebraco direito (G4/5) e abducao dos 4° e
5° dedos da mao ipsilateral (G4-/5) de acordo a escala da
Medical Research Council. Ao nivel dos membros inferio-
res nao apresentava défices motores. Os reflexos osteo-
tendinosos encontravam-se globalmente vivos, exceto o
aquiliano direito que se encontrava diminuido. Reflexos
cutaneo-plantares em flexao bilateralmente. Na avaliagao
das sensibilidades superficiais e profundas, apresentou di-
minuicao da sensibilidade algica e térmica no territério do
nervo cubital direito, com sensibilidades profundas intac-
tas. Sem envolvimento dos pares cranianos.

Foi pedido estudo eletrofisiolégico e referenciou-se
o doente para o servico de urgéncia para orientagiao por
Dermatologia.

O estudo eletrofisioldgico, solicitado mostrou uma
polineuropatia sensitivo-motora de natureza predomi-
nantemente desmielinizante. As laténcias distais mo-
toras evocadas dos nervos medianos e cubital encon-
travam-se acentuadamente aumentadas bilateralmente
e a velocidade de condugcao motora evocada do nervo
mediano acentuadamente reduzida no segmento do an-
tebraco direito e moderadamente reduzida a esquerda.
Os potenciais de acdo muscular compostos apresenta-
ram dispersao temporal em todos os nervos avaliados.
Os potenciais de agao nervosa sensitivos encontravam-
-se ausentes de modo generalizado; apenas foi registado
um potencial de acdo nervosa sensitivo de muito baixa
amplitude ao nivel do nervo mediano esquerdo. No
estudo com eletromiografia, registou-se desnervacao
moderada a grave crénica inativa nos musculos de lo-
calizacdo distal.

Realizou biopsia de lesao cutanea e estudo anatomo-
-patolégico que apoiou o diagnéstico de hanseniase,
correspondendo provavelmente a variante boderline
lepromatosa: infiltrado na derme superficial e profunda,
separado da epiderme por uma fina zona de Grenz, com
padrao difuso em superficie e multinodular em direcao
a profundidade, esbocando aspeto granulomatoso; mar-
cado tropismo perineural em profundidade bem como
periécrino e perifolicular; infiltrado constituido predo-
minantemente por histiécitos; a coloragido pelo Ziehl
Neelsen revelou numerosos bacilos alcool-acido resis-

tentes intracelulares, a maioria dispersos por todo o in-
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filtrado e formando pequenos agregados.

O doente acabou por ser admitido durante 7 dias no
internamento do servico de Dermatologia do Hospital
de referéncia, iniciando tratamento com esquema tripli-
ce de clofazimina, dapsona e rifampicina. Foi solicitada
a colaboragdo da Neurologia e Oftalmologia para avalia-
cao de possiveis sequelas, sem novos achados.

Aos 4 meses de tratamento, apresentava lesdes cuta-
neas sobreponiveis em nimero e extensio, embora
com escurecimento do bordo e diminuicdo da infiltra-
cao (Fig. 2). Mantinha o esquema terapéutico sem in-
tercorréncias clinicas e analiticas.

O doente regressou a Angola, mantendo o contacto
com Portugal e os cuidados de satde para estreita vigi-

lancia e monitorizacdo da doenca.

Figura 2. Reavaliacdo das lesdes cutaneas 4 meses apds o
inicio da terapéutica tripla.

Discussao

Este caso clinico salienta a importancia dos cuida-
dos de salde primarios no diagndstico e orientacao
do doente, ainda que se trate de uma doencga rara na
populacao portuguesa. Considera-se ainda o papel na
reconstrugao da narrativa da doenca junto do doente
e familiares, aliviando muitas vezes o sofrimento psico-
légico, que pode ser mais relevante na deterioracao da
qualidade de vida do que a enfermidade fisica em si. O
atraso diagnéstico condicionou sofrimento ao doente e
interroga-se a possibilidade de ter sido submetido a uma
intervengao cirurgica, provavelmente desnecessaria. Os
défices tém também menor probabilidade de recupe-
racdo, quanto mais tardio é o inicio do tratamento. A
viagem a Portugal e a acessibilidade aos nossos cuidados
de saude, contribuiu para o diagndstico e inicio de trata-

mento adequado, interrupgao da progressao da doenga
com desenvolvimento de sequelas mais severas.

Uma histéria clinica adequada e um exame clinico cui-
dadoso e metddico, incidindo sobre as caracteristicas ma-
croscépicas das lesdes cutdneas e das alteracdes ao exa-
me neurolégico, permitiram formular a suspeita de lepra.

Este caso alerta-nos que doencas erradicadas em
Portugal, como a lepra, nao devem ser esquecidas. Os
médicos devem manter-se atentos e atualizados, para
um diagndstico e tratamento precoces, evicgao de se-
quelas e também para a reducao do estigma associado a
esta doenca milenar. B
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