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Figura 6 – Fotomicrografias mostrando: A e B – Pele com intensa espongiose e formação de vesículas intra-epidérmi-
cas representando alterações isquêmicas iniciais (HE – 100X). B - Pele com infiltrado inflamatório crônico rico em his-
tiócitos xantomizados (células de Virchow) localizada em área de aspecto macroscópico mixedematoso (HE – 100X). 
C - Filetes neurais dérmicos com espessamento e neurite associada (HE – 100X). D - Micobacterium leprae (seta) em 
filete neural dérmico (Ziehl-Neelsen – 1000X).

 Associado às alterações cutâneas, obser-
vou-se acometimento sistêmico, com hanseníase 
visceral. No fígado, presença de múltiplos agrega-
dos microscópicos de histiócitos com citoplasma 
xantomizado (células de Virchow), também designa-
do como leproma miliar, no parênquima lobular na 
zona 3, em topografia periférica à veia centrolobular 

e principalmente acometendo os espaços-porta, ca-
racterizando hepatite lepromatosa. No baço também 
havia múltiplos agregados microscópicos de histió-
citos com citoplasma xantomizado, localizados prin-
cipalmente na polpa branca, além de congestão da 
polpa vermelha (Figura 7).

Figura 7 – Fotomicrografias mostrando: A e B –  Baço apresentando agregado de histiócitos xantomizados (células 
de Virchow) na polpa branca, também designado como leproma miliar (HE – 200X). B - Agregado de histiócitos xan-
tomizados no baço com numerosos bacilos M. leprae no citoplasma (Ziehl-Neelsen – 1000X). C - Leproma miliar em 
espaço-porta hepático (HE – 200X). D - Histiócitos com numerosos bacilos M. lepre no citoplasma (setas), localizado 
em sinusóide hepático (Ziehl-Neelsen – 1000X).
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 O mesmo quadro histológico também foi ob-
servado focalmente na medula óssea e supra-renal, 
todos com pesquisa de BAAR positiva. Presença 
ainda de espessamento de nervo em base da lín-
gua.

 Foram evidenciados ainda achados secun-
dários à infecção bacteriana cutânea e sistêmica, 
compatíveis com quadro de septicemia, com pre-

sença de pancreatite aguda com múltiplos focos de 
esteatonecrose, peritonite aguda fibrinosa e bron-
copneumonia (Figura 8).
 
 Os rins apresentavam necrose tubular agu-
da, além de nefroesclerose benigna, característico 
do rim vascular, e alguns glomérulos com expansão 
mensangial, sugestivo de glomerulonefrite mesan-
gioproliferativa (Figura 9).

Figura 8 – Fotomicrografias mostrando: A e B – Parênquima pulmonar alveolado com infiltrado inflamatório agudo no 
espaço alveolar caracterizando broncopneumonia (HE – 200X). B - Parênquima pancreático com esteatonecrose e 
infiltrado inflamatório agudo associado (HE – 100X). C - Deposição de tampão fibrino-leucocitário em cápsula de Glis-
son no fígado, representando peritonite aguda (HE – 100X). D - Colônias de bactérias tipo cocos gram positivos na 
superfície do tampão fibrino-leucocitário (Brown-Hopps – 100X).

Figura 9 – Fotomicrografias mostrando: A – Pielonefrite crônica inespecífica discreta com glomérulos hialinizados 
(seta) representando nefroesclerose benigna (HE – 100X). B - Túbulos renais com descamação epitelial intra-luminal 
(seta) característico da necrose tubular aguda renal (HE – 100X). C - Glomérulos com espessamento da matriz mesan-
gial com discreta hipercelularidade sugestivo de glomerulonefrite mesangioproliferativa (seta) (HE-200X). D - Espessa-
mento da matriz mesangial em glomérulos (PAS – 200X).
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DISCUSSÃO

 Em 1852, Raphael Lucio e Ignacio Alvara-
do7 publicaram um artigo baseado na experiência 
observacional de 8 anos no Hospital de los Laza-
rinos (cidade do México). Neste trabalho, intitulado 
de Opúsculo de La Enfermedad de San Lázaro o 
Elefancíasis de los Griegos, descreveram três for-
mas clínicas de apresentação da lepra com especial 
atenção à forma “manchada” ou lepra Lazarina. Esta 
forma caracterizava-se pela presença de manchas 
eritematosas, dolorosas, que evoluíam para necro-
se e pela ausência de lesões infiltrativas nodulares. 
A necrose tecidual, que se desenvolvia sobre es-
tas lesões, formava úlcera que evoluía para cicatriz 
hipocrômica com bordas hiperpigmentadas.8,9 Em 
1941 Martinez Baez10 estudou as lesões necróticas 
de 5 pacientes e observou que a estrutura básica 
desta forma de lepra consistia em vasculite aguda 
com restos nucleares, espessamento e oclusão de 
vasos maiores produzindo necrose. Em 1948 Latapí 
e Chevez-Zamora adicionaram mais características 
à descrição original de Lucio e Alvarado,destacando 
a infiltração cutânea como generalizada e difusa 
sobre a qual as reações necróticas cutâneas se-
cundárias se manifestavam, chamaram-na de lepra 
primitiva difusa e pura ou lepra difusa de Lúcio e 
Latapí. Estas manifestações decorriam de vascu-
lite necrotizante que denominaram de “Fenômeno 
de Lúcio” ou “Eritema Necrotizante”.6 A lepra difusa 
de Lúcio e Latapí é considerada a mais anérgica 
de todo o espectro imunológico hansênico, sendo 
caracterizada pela infiltração cutânea difusa, sem 
nódulos, “suculenta” ou atrófica (dependendo do 
estágio evolutivo), com disestesia, anidrose, alope-
cia, rinite destrutiva com deformidade em sela do 
nariz, telangiectasia e podendo ter a presença do 
fenômeno de Lúcio ou Eritema Necrotizante, uma 
forma especial de reação à lepra.8,11,12

 No presente caso relatado, a paciente pro-
curou o serviço médico devido ao aparecimento 
recente de múltiplas lesões cutâneas ulceradas 
de bordas irregulares, em diferentes estágios de 
evolução, algumas com aspecto necrótico e outras 
com deposição de material fibrino-purulento com 
infecção secundária. Embora não tivesse diagnós-
tico prévio, a paciente apresentava ao exame físi-
co sinais indicativos do diagnóstico de lepra difusa 
de Lúcio e Latapí, como pele de aspecto infiltrado, 
mixedematoso e sem nódulos, mãos em garra, ma-
darose e nariz em sela, sendo as lesões ulceradas 
extensas secundárias ao quadro reacional do fe-
nômeno de Lúcio. O quadro clínico de entrada da 
paciente é correspondente ao descrito na literatura. 
O fenômeno de Lúcio se manifesta de três a qua-
tro anos após o início da doença, geralmente em 

pacientes não tratados ou inadequadamente trata-
dos e tende a desaparecer de seis a oito semanas 
após o início da terapia adequada.13 Clinicamente 
o fenômeno de Lúcio é caracterizado por agrupa-
mentos de máculas irregulares bem delimitadas, 
de coloração vinhosa, com sensação de queima-
ção, com centro purpúrico que se torna necrótico 
evoluindo para cicatriz atrófica. As lesões podem 
coexistir em diferentes fases evolutivas no mesmo 
paciente. Vesículas e bolhas podem eventualmen-
te ser observadas.14 Estas lesões costumam iniciar 
nos membros inferiores e ascenderem para náde-
gas, membros superiores, mãos e mais raramente 
dorso e face. É descrito parestesia das mãos e pés, 
hipo ou anidrose, alopecia da sobrancelha e/ou cí-
lios, pele rosada e lisa com aparência de pele sadia 
que depois se torna mixedematosa especialmente 
nas mãos e face.13 Em uma série de 30 pacientes 
estudados por Rea e Jerskey somente 4 pacientes 
tinham o diagnóstico de hanseníase antes do de-
senvolvimento do fenômeno de Lúcio.14

 O quadro laboratorial pode revelar leucoci-
tose, neutrofilia, anemia, velocidade de hemossedi-
mentação elevada, hipoalbuminemia, hipocalcemia, 
falso resultado positivo para anticorpos cardiolipí-
nicos para sífilis e hipergamaglobulinemia.15,16 No 
fenômeno de Lúcio os sintomas sistêmicos quando 
presentes, em geral, estão relacionados à presen-
ça de complicações como infecções bacterianas 
secundárias e sepse ou patologias prévias, com al-
tas taxas de mortalidade.4,17 Assim também a nos-
sa paciente teve evolução fatal devido ao quadro 
séptico, com infecção bacteriana secundária nas 
lesões cutâneas, muitas das quais apresentando 
secreção purulenta. Além da broncopneumonia, a 
paciente desenvolveu, provavelmente devido a fe-
nômenos circulatórios de má perfusão tecidual rela-
cionado ao quadro séptico, pancreatite aguda com 
esteatonecrose, levando a peritonite aguda fibrino-
purulenta e necrose tubular aguda renal, com re-
percussão clínica final de insuficiência renal aguda. 
A paciente ainda apresentava diabetes mellitus tipo 
II como co-morbidade, cuja prevalência é aumenta-
da em pacientes com hanseníase, principalmente 
nas formas multibacilares, com taxa de até 14,2% 
versus 2,0% no grupo controle.18

 Histologicamente o fenômeno de Lúcio co-
meça com a colonização das células endoteliais pelo 
Mycobacterium leprae e exibe 2 padrões. O primei-
ro envolve dano vascular devido à invasão direta do 
Mycobacterium leprae, levando a oclusão vascular 
por proliferação de células endoteliais, trombose, 
discreto infiltrado mononuclear e então necrose is-
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quêmica e ulceração cutânea. O segundo é repre-
sentado por um estado reacional agudo com vascu-
lite leucocitoclástica de pequenos vasos dérmicos, 
possivelmente desencadeado por imunocomplexos 
com antígenos da lepra, podendo também apresen-
tar paniculite lobular e espessamento miointimal de 
pequeno e médio calibre.8,19-21Também observamos 
nos recortes histológicos da pele os 2 padrões morfo-
lógicos descritos no fenômeno de Lúcio. Nas bordas 
e fundo das lesões ulcero-necróticas havia peque-
nos vasos dérmicos com vasculite leucocitoclástica, 
além de discreto infiltrado inflamatório linfomonocle-
ar e presença de bacilos álcool ácido resistentes co-
lonizando células endoteliais, porém sem histiócitos 
xantomizados (células de Virchow). Documentamos 
ainda alguns vasos na derme reticular profunda com 
espessamento da parede por proliferação miointimal 
e outros com trombo de fibrina nos lúmens. Somente 
na pele adjacente, com aspecto infiltrado e mixede-
matoso, observamos denso infiltrado com histiócitos 
xantomizados com numerosos bacilos intra-citoplas-
máticos (células de Virchow), característico da lepra 
difusa de Lúcio e Latapí, ressaltando, segundo a lite-
ratura, a importância de considerar o diagnóstico de 
lepra em quadros de vasculite necrotizante mesmo 
na ausência de células de Virchow no infiltrado infla-
matório, com a pesquisa de BAAR através de colo-
rações especiais.13

 Considerando que a lepra é uma doença 
sistêmica, o Mycobacterium leprae infecta não so-
mente a pele, como também pode acometer órgãos 
internos. O envolvimento visceral é mais comum 
nas formas multibacilares, nos polos borderline e 
virchowiano, sendo a disseminação hematogêni-
ca provavelmente um importante mecanismo de 
envolvimento dos órgãos internos.22 A presença 
de leproma miliar é descrita em vários órgãos do 
sistema reticulo endotelial, como medula óssea, 
fígado e baço, bem como glândula supra-renal e 
sistema nervoso periférico.21,22 A incidência do 
acometimento hepático nas formas multibacilares 
varia de 48% a aproximadamente 100%, mas os 
pacientes são geralmente assintomáticos, sem 
alterações das enzimas hepáticas nos exames 
laboratoriais22,23, assim como observado na nos-
sa paciente, que não apresentava hepatomegalia 
ou alterações laboratoriais relacionadas a função 
hepática. Observamos também o acometimento 
visceral com leproma miliar no baço e focalmente 
na medula óssea e supra-renal. Apesar de no rim 
não apresentar alterações de infecção direta pelo 
M. leprae, observamos discreta expansão da ma-
triz mesangial nos glomérulos, sugestivo de glo-
merulonefrite mesangioproliferativa. A incidência 
de glomerulonefrites em pacientes com lepra va-

ria de 6% a 50% na literatura, sendo a glomerulo-
nefrite mesangioproliferativa a mais comum.22,24

 O diagnóstico diferencial das lesões ne-
cróticas em pacientes portadores de hansenía-
se é feito entre o fenômeno de Lúcio e eritema 
nodoso lepromatoso, e depende muito da corre-
lação clínica. Caracteristicamente o eritema no-
doso lepromatoso se desenvolve sobre nódulos 
(lepromas) como parte de um estado reacional 
freqüentemente após início de terapêutica espe-
cífica, enquanto o fenômeno de Lúcio ocorre em 
pacientes com doença não nodular e antes de ini-
ciada a terapêutica. Estas duas entidades resul-
tam de mecanismo imunológico similar, conheci-
da como vasculite imunomediada, caracterizada 
por inflamação leucocitoclástica e deposição de 
imunocomplexos (IgG e C3) na parede de vasos 
da derme e hipoderme12,25. Nas lesões cutâne-
as no fenômeno de Lúcio há também agressão 
direta das células endoteliais por bacilos álcool 
acido resistentes (BAAR).26 Uma vez instalada a 
necrose, uma resposta inflamatória secundária 
se sobrepõe atraindo para o local as células infla-
matórias, imunocomplexos e outros mediadores 
inflamatórios, dificultando o diagnóstico diferen-
cial. Ambas as condições predispõem a infecção 
bacteriana e sepse, estando freqüentemente as-
sociadas à alta taxa de mortalidade18,27, mas é 
importante o diagnóstico diferencial considerando 
as diferenças na conduta terapêutica. Enquanto o 
tratamento do fenômeno de Lúcio visa diminuir 
a carga bacilar com terapia por multidrogas, o 
tratamento do eritema nodoso lepromatoso visa 
diminuir a reação inflamatória com talidomida ou 
corticóide.20

 O diagnóstico de fenômeno de Lúcio é 
desafiador considerando que em geral o pacien-
te chega ao serviço médico sem diagnóstico pré-
vio de hanseníase, sendo necessária correlação 
com o quadro clínico do doente, bem como bi-
ópsias múltiplas de lesões representativas, para 
confirmação diagnóstica. Lembrando que o Bra-
sil é um país com alta incidência de hansenía-
se, é imperativa a pesquisa de BAAR nas lesões 
cutâneas suspeitas. Esse relato de caso ilustra 
a dificuldade do diagnóstico de hanseníase nos 
estados reacionais.
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