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RESUMEN

. La lepra es una enfermedad crénica con un amplio espectro de manifestaciones clinicas.
Fecha de envio

22/05/2019 Las reacciones lepromatosas vasculonecroticas que incluyen al fenémeno de Lucio y el

;g;)?z%?gprobacién eritema nodoso necrético (EN) pueden simular una vasculitis cutanea. A pesar de que
pueden distinguirse a través de las caracteristicas clinicas e histopatolégicas, ambos a

Palabras claves menudo se utilizan como sinénimo. El Fenémeno de Lucio (FL), reaccién cutanea grave y

Iepra, reacciones vascu- T . . . ' g .

lonecréticas, fenémeno distintiva mediada por inmunocomplejos, es una afeccién cutanea necrosante que ocurre

ggCLrgE'éJo evrgsgﬁt?sodoso en pacientes portadores de Lepra no nodular o difusa que se produce en aquellos pa-
' cientes con poca o nula resistencia a la infeccion. Las reacciones vasculonecréticas (VN)

por eritema nodoso se presentan en otras formas de la lepra diferentes a la forma difusa.

Presentamos el caso de 3 pacientes con lepra lepromatosa que presentaron reacciones

Autorpara vasculonecroticas, la identificacion entre FL y EN necrético es importante ya que ambas
correspondencia . ) . ) . . " .
Correo electronico: entidades tienen tratamientos diferentes. Ante un paciente con lesiones de vasculitis cuta-

rosalbae_riverosr@hotmailcom nega, se debe tener siempre presenta la etiologia infecciosa y entre ellas la lepra.
(R. Riveros Rivarola)

Leper reactions simulating cutaneous vasculitis Report of 3 cases and literature

review

ABSTRACT
K d Leprosy is a chronic infectious disease with a broad spectrum of clinical manifestations. Lu-

eywords . . .

leprosy, vasculone- cio phenomenon and necrotic erythema nodosum leprosum are two vasculonecrotic reac-
crotic reactions, Lucio tions that can mimic cutaneous vasculitis in leprosy. Although they can be distinguished
phenomenon, necrotic . . . .
erythema nodosumm through clinical and histopathological features, both are often used as synonyms. Lucio
leprosum, vasculitis Phenomenon, a severe immunecomplex mediated skin reaction, is a necrotizing skin con-

dition that occurs in patients with non-nodular or diffuse leprosy which occurs in patients

with little or no resistance to infection. Vasculonecrotic reactions due to erythema nodosum

occur in other forms of leprosy different from the diffuse form. We present the case of 3

patients with lepromatous leprosy who presented vasculonecrotic reactions. The differential

. diagnosis between Lucio phenomenon and necrotic erythema nodosum leprosum is im-
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Email- portant since both entities have different treatments. In a patient with cutaneous vasculitic

rosalbae_riverosr@notmailcom |gsjons, infectious etiologies including leprosy, should always be considered.
(R. Riveros Rivarola)
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INTRODUCCION

La lepra es una enfermedad infecciosa croni-
ca causada por el Mycobacterium leprae, con mas
200.000 casos nuevos detectados al afio, continua sien-
do una causa de discapacidad y estigma social’.

En nuestro pals, segun datos del Programa Nacional
de Lepra, se diagnosticaron en los ultimos10 afos un
promedio de 450 pacientes por afio, siendo en todo
el pais la tasa menor a 1 caso por 10.000 habitantes,
a excepcion de los departamentos de Amambay, San
Pedro, Neembucu y Concepcién, donde esta cifra es
mayor?.

Los pacientes con lepra pueden manifestar diversos
sintomas desde constitucionales a artralgias y artritis,
mononeuritis multiple, y reacciones leprosas, pudiendo
simular una gran variedad de enfermedades autoinmu-
nes incluyendo artritis reumatoide, lupus y vasculitis®.

Las reacciones leprosas son estados inmunomedia-
dos que alteran el curso croénico y la estabilidad clinica
habitual de los pacientes con lepra. Puede distinguirse
tanto clinica como histopatoldgicamente en 2 varian-
tes: reaccion de reversa (tipo |); ademas de eritema no-
doso y eritema polimorfo (tipo Il), y fenémeno de Lucio,
considerado también una reaccion tipo 24

Los pacientes con formas de lepra multibacilar, le-
promatosa o borderline, pueden presentar 2 tipos de
reacciones vasculonecroéticas: el fenémeno de Lucio y
el asociado al eritema nodoso leproso, y pesar de que
pueden distinguirse tanto clinica como histoldégicamen-
te, a menudo ambos son usados como sinénimos*.

El Fendmeno de Lucio (FL) fue descrito por Lucio
y Alvarado en 1852 en México, y recibi6é esa denomi-
nacion en 1948 por Latapi y Zamora®. La descripcion
original de estos autores sobre el FL incluia el cuadro
necrotizante presente en pacientes con la forma pura
y primitiva de la Lepra difusa que nunca evoluciona a
placas, papulas y nédulos®. Este tipo de reaccion es
mas comun en pacientes que no recibieron tratamiento
o en aquellos que lo recibieron de manera inadecuada,
y se manifiesta clinicamente como maculas purpuricas
que progresan a lesiones ulcerosas superficiales, poli-
gonales o anguladas, con sensacion quemante, en un
paciente sin fiebre, sin sintomas generales ni dafio vis-
ceral. El cuadro dura no mas de 15 dias*®.

En Paraguay se han reportado alrededor de 20 de ca-
sos de FL.7,8 El FL puede ser reemplazado en el curso
de la evolucion de la enfermedad por el Eritema Nodoso
(ENL) que se diferencia de él por Ulceras mas extensas,

con necrosis profunda, dolorosas, en un paciente con
fiebre y alteracion del estado general en el cual sus lesio-
nes se resolveran, a diferencia del FL, en forma lenta®°1°.

CASOS CLIiNICOS

Caso 1: Mujer, 32 afios, paraguaya, soltera, QHD, pro-
cede de medio urbano.

3 meses de evolucion de manchas violaceas en
piernas y brazos que evolucionan a ulceras doloro-
sas. Dolor y coloracion azulada de manos. Consultd en
Espafia donde le practican biopsia de piel que infor-
ma vasculitis de pequefios vasos e inician tratamiento
con PDN 50mg/d con mejoria parcial. 2 meses antes
de la consulta aparecen lesiones similares en tronco y
muslos. Ante persistencia de lesiones con el tratamien-
to con PDN y por mal estado general vuelve al pals,
quedando internada en sanatorio privado de donde la
remiten.

APP: Niega patologia de base. Niega farmacos.
APF: Abuelo y tio maternos con antecedentes de Lepra.

Al examen fisico se observan maculas y placas eri-
tematopurpuricas de aspecto estrellado distribuidas di-
fusamente en tronco y extremidades, algunas Ulceras
en sacabocado de fondo granulomatoso y con costras
hematicas en muslos y piernas. (Figuras 1y 2).

Aucxiliares del diagndstico: GB: 10700 g/dl, N: 8200g/
dl, L: 1100 g/dl, Hb: 11.8 g/dI, Hto: 35.6%, VSG: 56 mm,
PCR: 64 g/dl, Glic: 119 g/dl. Perfil hepatico, lipidico,
férrico: Normales. Serologfa para virus de Hepatitis B
y C: Negativos. ANA, ANCA Py C, crioglobulinas: Ne-
gativos. Anticoagulante lupico: Débil positivo. IgA, 19G,
IgM, ACA IgG e IgM, AntiB2 microglobulina, C3, C4:
Normales. Rx de térax, Ecocardiografia y TAC de térax
con contraste: Normales. Rx de Manos: osteoporosis
yuxtaarticular. Baciloscopia: 1+.

Caso 2: Varon, 49 afios, paraguayo, soltero, agricultor,
procede de medio rural. Cuadro de 2 meses de lesiones
violaceas en pies que se extienden progresivamente a
piernas, se tornan negruzcas y se ulceran, dolorosas,
con enrojecimiento y calor perilesional por lo que acude
a Urgencias quedando internado en catedra de clinica
médica de donde solicitan evaluacion.

APP: Conocido portador de Artritis Reumatoidea (AR)
desde hace 2 afios en tratamiento con MTX 15mg/sem,
PDN 20mg/d, Cloroquina 150 mg/d, Acido Félico 10 mg/
sem, Omeprazol 20 mg/d. Abandond medicacion 2 me-
ses antes. APF: sin datos de valor.
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Figura 1 Méculas y placas eritematopurpuricas de aspecto estrellado, algunas Ulceras en sacabocado de fondo granulomatoso y con costras
heméticas en muslos y piernas.
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Figura 2 Maculas y placas eritematopurpuricas de aspecto estrellado distribuidas difusamente en tronco y extremidades superiores.
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Figura 3 Alopecia de cola de cejas y madarosis. Placas eritematopur-
puricas de aspecto estrellado bien delimitadas con costras hematicas
en dorso nasal.

Figura 4 Placas eritematopurpuricas de aspecto estrellado bien deli-
mitadas con costras hematicas en cara anterior de piernas.

Al examen fisico alopecia de cola de cejas y mada-
rosis. Placas eritematopurpuricas de aspecto estre-
llado bien delimitadas con costras hematicas en cara
anterior de piernas y dorso nasal. (Figuras 3y 4)

Auxiliares del diagnoéstico: GB: 4200 g/dl, N: 77%,
N banda: 8%, L: 10%, Eo: 2%, Hb: 9.1g/dl, Hto: 28.2%,
Plag: 145000 mm3, VSG: 100 mm, OS: s/p. TP: 73%,
Gluc: 95 mg/dl, Urea: 30 mg/dl, Creat: 0.61 mg/dl, Ac.
Urico: 3.8 mg/dl, Col Total: 118 mg/dl, Triglic: 120 mg/
dl, GPT: 23 (382) U/I, FA: 165 (300) U/I, BT: 0.36 mg/dl,
BD: 0.07 mg/dl, Ca: 9.9 mg/dl, Mg: 1.6 mEqg/l, P: 3.15,
Na: 136 mEqg/l, K: 4 mEg/l, Cl: 98 mEg/I. Artritest: 3072
(VN: <8) Ul/ml. Baciloscopia: 1+.

A los pacientes citados se le realizé ademas estudio
histopatolégico, observando proliferacion endotelial y
obliteraciéon trombdtica de las luces vasculares: vas-
culitis, ademas necrosis isquémica de la epidermis.
Bacilos en el endotelio vascular. (Fotografias 5y 6). Se
inicié tratamiento Multibacilar segun esquema de OMS
y Prednisona 1mg/Kg/d. Los pacientes tuvieron buena
evolucion, continuando con tratamiento MB-OMS.

Figura 5 Proliferacion endotelial y obliteracion trombética de las luces
vasculares: vasculitis.

Figura 6 Zielh Neelsen con bacilos en el endotelio vascular.

Caso 3: Varon 25 afios, paraguayo, soltero, funciona-
rio publico, procedente de Asuncion. Con diagndstico
de Enfermedad de Hansen lepromatoso, al afio de
trata-miento con blister MB segun esquema de la OMS
presenta Eritema Nodoso reaccional, recibiendo trata-
miento con Talidomida con remisiones parciales. Luego
de 6 meses empeora el cuadro del paciente, presen-
tando lesiones rojizas dolorosas, calientes, que se ul-
ceran en extremidades superiores e inferiores, ademas
de dolor testicular, dolor a nivel de codos, fiebre y mal
estado general, por o que acude a nuestro servicio.
APP y APF: sin datos de valor.

Al examen fisico paciente febril, taquicardico, fas-
cies dolorosa, nervio cubital palpable, placas y nédulos
eritematosos, algunos ulcerados y con secrecion puru-
lenta, otros con costras hematicas de entre 0,5-4 cm
de diametro, cicatrices atréficas distribuidas en ex-
tremidades superiores e inferiores. Eritema, edema,
calor local a nivel testicular de predominio izquier-
do. Se decide su internacion en el servicio de Clinica
Médica con los diagnoésticos de Eritema Nodoso con
reaccion vasculo necrotica, orquitis, epididimitis y neu-
ritis. (Figura 7)
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Figura 7 Nodulo eritematoso ulcerado y con secrecién purulenta en
pierna.

Figura 8 Eritema nodoso lepromatoso reaccional, observandose neu-
tréfilos sobre impuestos al infiltrado inflamatorio crénico macrofagico
espumoso habitual de la LL. Coloracion de Ziehl- Neelsen para BAAR
5+ (bacilos fragmentados).

Auxiliares del diagnostico: GB: 13550mg/dl, N:
90%, L: 10%, Hb: 11,4, Hto: 35%, TP: 56%. Perfil re-
nal, hepatico, electrolitos: en rango. ELISA para HIV y
VDRL: no reactivas. Baciloscopia: 4+.

Ecograffa testicular: Epididimitis bilateral asociada a
piocele probable.

Anatomia patologica: Eritema nodoso lepromatoso
reaccional, observandose neutréfilos sobre impuestos
al infiltrado inflamatorio crénico macrofagico espumoso
habitual de la LL. Coloraciéon de Ziehl- Neelsen para
BAAR 5+ (bacilos fragmentados). (Figura 8)
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Se inicia Prednisona a 1mg/Kp, se aumenta dosis
de Talidomida a 300 mg/d, antibiético terapia parente-
ral (Vancomicina, Ciprofloxacina, Oxacilina) con buena
evolucion. Este paciente ademas completo 24 meses
de blister MB-OMS ante baciloscopia con bacilos inte-
gros persistentes.

DISCUSION

Las reacciones vasculonecroticas que se presentan
como ampollas y Ulceras generalmente ocurren en pa-
cientes con lepra borderline y lepromatosa, ya sea como
fenédmeno de Lucio o eritema nodoso con necrosis®.

El fendmeno de Lucio aparece generalmente en
pacientes con lepra lepromatosa no-nodular no trata-
dos, siendo a menudo el debut de la enfermedad,
presentandose con areas eritematosas y ligeramente
dolorosas en extremidades, que evolucionan a Ulceras
necroéticas de aspecto geométrico o estrellado. Ge-
neralmente no hay fiebre, sintomas constitucionales,
compromiso visceral ni neuritis acompafante*''. Estas
Ulceras curan en un lapso de semanas a meses, de
acuerdo al tamafio de las mismas, dejando habitual-
mente cicatrices atréficas de aspecto estrellado™. Los
dos primeros pacientes de este reporte fueron compa-
tibles con este diagndstico y presentaron una evolu-
cion favorable con la instauracion de la poliquimiotera-
pia especifica.

El eritema nodoso vasculonecrético usualmente
ocurre en pacientes multibacilares con lepra lepromato-
sa o lepra borderline luego del inicio del tratamiento con
la poliquimioterapia. Los pacientes desarrollan tlceras
graves, profundas y muy dolorosas asociadas a sinto-
mas constitucionales, compromiso visceral y neuritis.
Las ulceras curan con cicatrices fibréticas. La clinica
del tercer paciente de este reporte fue compatible con
este diagnostico, y requirio ademas de la poliquimio-
terapia especifica el uso de corticoides y talidomida.

En los cuadros reaccionales agudos es comun ob-
servar la presencia de dolor articular y artritis, ademas
la enfermedad de Hansen puede causar, de mane-
ra poco frecuente, una artritis erosiva deformante de
grandes y pequefias articulaciones, similar a la artritis
reumatoide, ademas varios autoanticuerpos como el
FR y ANA pueden ser falsamente positivos'?. Cabria la
posibilidad de que el segundo paciente de nuestro re-
porte sea un caso de lepra reaccional con afectacion
articular y no una AR, y cuya reaccién vasculonecrotica
haya sido precipitada por la inmunosupresion farmaco-
l6gica.
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La naturaleza multisistémica de la lepra, especial-
mente en el contexto de las reacciones leprosas pue-
de simular diferentes entidades clinicas. Es importan-
te para el clinico diferenciar la lepra de otras de otras
vasculitis cutaneas, ya que la primera es curable con
antibioticos y el uso prudente de agente inmunosu-
presores.

Un principio general es tener siempre presente las
etiologfas infecciosas en los diagndsticos diferenciales
de las vasculitis, ya que el tratamiento es totalmente
diferente y la inadecuada inmunosupresion de manera
aislada puede ser desastrosa en el contexto de la in-
feccion®.

La lepra continda siendo un problema de salud
publica en muchos y paises, ademés el uso actual de
tratamientos inmunosupresores agresivos utilizados en
diferentes patologias puede causar la reactivacion de
casos latentes, no diagnosticados®. La importancia de
caracterizar adecuadamente este fendmeno y diferen-
ciar las reacciones VN entre si es debido a las impli-
cancias clinicas y terapéuticas de cada una de ellas.
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