MANUAL BASICO DE LEPRA*
Dr. Paul Fasal?

En este manual se describe el diagndstico y el régimen de
tratamiento que permite al leproso reincorporarse a su medio
familiar y reanudar su vida normal,

Distribucién

La lepra afecta aproximadamente a 15
millones de personas en el mundo. Se pre-
senta con mas frecuencia en los paises tropi-
cales, correspondiendo el mayor nimero de
casos notificados al Asia, Africa y Suda-
mérica. En Europa, la enfermedad alcanzd
proporciones epidémicas durante la Edad
Media. Hasta hace unos cien afios queda-
ban en Noruega residuos de esta epidemia.
En la actualidad solo existen pequefios
focos endémicos en la regién mediierrinea.
La mayoria de los enfermos de lepra de los
Estados Unidos se encuentran en Hawali,
Texas, California, Luisiana y Florida.

Descripcién

La lepra puede parecerse a muchas en-
fermedades, particularmente afecciones cuta-
neas y nerviosas (I, 2). En las partes del
mundo que acusan una clevada prevalencia
de lepra, se diagnostican como casos de esta
enfermedad otros que en realidad padecen
de una afeccién que presenta un cuadro en
cierto modo semejante. En los paises en que
la lepra es relativamente rara, con frecuencia
no se diagnostican los casos porque los mé-
dicos estdn muy poco inclinados a sospechar
la presencia de esa enfermedad. Puede ocu-

1 Publicado originalmente en inglés en el niimero de
mayo de 1971 de la revista CUTIS, perteneciente a
The Yorke Medical Group, y publicada por The
Reuben H. Donnelley Corporation, de Nueva York,
E.U.A. Copias en inglés podrin obtenerse dirigiéndose
al aotor: 15th Avenue and Lake Street, San Fran-
cisco, California 94118,

2Jefe, Servicio de Lepra, Hospital del Servicio de
Salud Puablica de Ies Estados Unidos, San Francisco,
California.

rrir que estos enfermos reciban durante
afios un tratamiento a base de un diagnds-
tico erréneo. Tal es el caso de los Estados
Unidos donde suelen transcurrir tres afios
desde que se manifiestan los sintomas hasta
que se hace un diagndstico exacto (2).

Entre los 320 leprosos visitados por el
Servicio de Lepra del Hospital del Servicio
de Salud Piblica de San Francisco, en el pe-
riodo de 1960 a 1970, habia 90 mexicanos,
68 caucasicos, 66 filipinos, 26 samoanos, 21
chinos, 11 hawaianos y 7 indios. De los 68
caucésicos, 39 habian nacido en los Estados
Unidos, v 16 de estos nunca habian vivido
fuera del territorio continental del pafs.

La lepra es causada por el Mycobacte-
rium leprae, un bacilo acidorresistente que
todavia no ha sido propagado en medios
artificiales ni en cultivos tisulares. En 1960,
Shepard (3) logré reproducir bacilos de
lepra en la almohadilla plantar de ratones;
estas investigaciones abrieron nuevos cam-
pos a los conocimientos y control de Ia en-
fermedad. Sin embargo, el método de
Shepard no es prictico para los fines de
diagnéstico porque los bacilos de lepra se
multiplican muy lentamente, y se requieren
seis meses, después de la inoculacién, para
confirmar la viabilidad. FEstudios recientes
han demostrado que la morfologia de los
bacilos tefiidos puede utilizarse para deter-
minar su viabilidad (4). Se observd que los
bacilos que toman bien el colorante eran
infecciosos para los ratones, mientras que
los que se tefifan de manera desigual, ad-
quiriendo un aspecto parecido a cuentas de
rosario, no lo eran.
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El perfodo de incubacién de la lepra hu-
mana puede durar entre seis meses y ocho
afios e incluso mds, con un promedio de
tres a cinco afios. Se supone que la puerta
de entrada es la piel o las membranas mu-
cosas de las vias respiratorias superiores.

La lepra es una enfermedad granuloma-
tosa crénica que puede afectar a la piel, las
membranas mucosas, los nervios, los gan-
glios linfaticos, los ojos y 6rganos internos,
tales como el higado, el bazo y los testiculos.
Se han encontrado bacilos en casi todos los
tejidos corporales, inclusive en la pulpa den-
tal. Estos bacilos muestran predileccién por
los tejidos cuya temperatura es inferior a
los 37°C.

El alcance de la complicacién leprosa y
el tipo de manifestacién que se presenta
después de la infeccién con bacilos de lepra
varfan segin la inmunorreacién del hués-
ped. La clasificacién de la lepra (figura 1)
tiene en cuenta los resultados histopatologi-
cos y bacterioldgicos, ademis de la inmuno-
rreaccién (resistencia del huésped). Si la
infeccién ocurre en una persona totalmente
resistente no se producird la enfermedad. Si
la resistencia no es completa se adquiere
lepra en su forma indeterminada que puede
ceder espontdneamente o convertirse en uno
de los dos tipos polares estables: el lepro-
matoso o el tuberculoide. La forma indeter-
minada puede también avanzar hasta la

FIGURA 1—Clasificacion de la lepra.

forma limitrofe que posee caracteristicas de
los tipos tuberculoide y lepromatoso y, con
el tiempo, puede terminar en uno de los dos
tipos polares de la enfermedad. La lepra
tuberculoide afecta a la piel y a los nervios,
pero no a los ojos ni a los 6rganos internos.
Son muy pocos, o ninguno, los bacilos pre-
sentes en el tejido afectado. La denomina-
cién de tipo tuberculoide se deriva del
granuloma caracteristico que consiste en cé-
lulas gigantes, células epitelioides y linfocitos,
parecido al granuloma de la tuberculosis. El
granuloma se sitGa en el corion y a menudo
llega a la epidermis; la afeccién de los nervios
es selectiva. El tipo lepromatoso puede in-
vadir casi a cualquier érgano, incluidos la
piel y los nervios. Por lo general, hay
muchos bacilos presentes. Este tipo de lepra
se caracteriza por un granuloma de células
espumosas, a menudo separado de la epider-
mis por una regioén de tejido conective nor-
mal.

La reaccién a la lepromina descrita por
Mitsuda en 1918 (5), puede servir de ayuda
para distinguir los dos tipos polares. Esta
prucba consiste en la inyeccién intradér-
mica de 0.1 cc de una suspensién de bacilos
de lepra muertos. La reaccién a la lepro-
mina se considera positiva cuando al cabo
de tres semanas aparece en el lugar de la
inyeccién una papula de seis milimetros de
didmetro o mayor. El resultado positivo de
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esta prueba denota una fuerte inmunorreac-
cién y sugiere el tipo tuberculoide; el resul-
tado negativo significa una débil inmuno-
rreaccién, o su ausencia, que sugiere el tipo
lepromatoso. Hay que tener presente que
la reacci6n a la lepromina no es diagndstica
para la lepra, y por consiguiente su valor es
limitado. El diagnéstico debe basarse en
criterios clinicos e histolégicos.

Las manifestaciones clinicas que con mas
frecuencia sugieren el diagndstico de lepra
son las que afectan a la piel y a los nervios.

La lesién mas precoz, generalmente ob-
servada en la lepra indeterminada, es una
mécula hipopigmentada a menudo con de-
bilitamiento sensorial. Las lesiones cuta-
neas de la lepra tuberculoide suelen ser
asimétricas, y consisten en maculas hipopig-
mentadas con un contorno muy pronun-
ciado (figuras 10y 13) o placas de color ro-
jizo que se extienden por la periferia y cica-
trizan en el centro (figura 11). Las lesiones
pueden ser también circinadas o sinuosas, y
pueden agrandarse hasta afectar toda una
extremidad o una gran parte del tronco. A
veces la Unica manifestacién puede ser un
pequefio grupo de pédpulas parduzcas. La
invasién de los nervios en la lepra tubercu-
loide ocurre temprano, es unilateral y puede
dar lugar a una atrofia muscular de la que se
derivan deformaciones de los dedos (mano
de garra) y pie caido. No es rara la pre-
sencia de una destacada dilatacién del gran
nervio auricular (figura 20), cubital y pe-
roneo.

Las lesiones tipicas de la lepra leproma-
tosa son los nédulos y las méiculas. Con
frecuencia se manifiestan mdéculas hipopig-
mentadas de varios tamafios y configuracio-
nes, pero se presentan también méculas eri-
tematosas, a menudo en una distribucién
exantematica (figura 2). Las papulas y los
nédulos observados en la lepra lepromatosa
son a menudo de color cobrizo y algunas
veces achatadas en 1a parte superior (figura
3). Estos nddulos pueden alcanzar un con-

siderable tamafio y parecerse a varios tu-
mores cutaneos (figura 5). La invasién de
las orejas es simétrica y se caracteriza por
multiples nédulos (figura 4) o induracién
difusa. Una de las caracteristicas comunes
de la lepra lepromatosa es la pérdida de la
parte lateral de las cejas (figura 17).

Una de las formas de lepra lepromatosa,
en que las Unicas manifestaciones consisten
en infiltracién cutdnea difusa y pérdida de
las cejas y las pestafias, es la denominada
lepromatosis difusa, descrita por primera vez
por Lucio (5) y originalmente observada en
enfermos del estado de Sinaloa, México.
Mas recientemente ha sido descrita en otros
lugares del mundo. Por lo general, el Gnico
trastorno de que se queja la persona es el
adormecimiento de las extremidades. His-
tolégicamente, se observa en tejido cutdneo
de aspecto clinico normal un infiltrado infla-
matorio moderado en un lugar perivascular
que consiste en células redondas. Pueden
verse en la coloracién acidorresistente nume-
rosos bacilos también acidorresistentes al-
rededor de los vasos, en las paredes de los
mismos y a veces dentro de los propios vasos
sanguineos. A veces son tan NuUmMErosos
los bacilos acidorresistentes que el curso de
los vasos sanguineos aparece trazado en
rojo.

El curso lento y prolongado de la en-
fermedad se interrumpe frecuentemente con
episodios reactivos. En la lepra tubercu-
loide reactiva se observa una exacerbacién
de las lesiones cutineas existentes y neuri-
tis, lo que puede ser sumamente doloroso.
En el caso de la lepra lepromatosa, €l ery-
thema nodosum leprosum (ENL), consti-
tuye la manifestacién reactiva mds frecuente,
acompafiada de fiebre, artralgia, linfadeno-
patia y, a menudo, neuritis. La denomina-
cién “erythema nodosum leprosum” estd mal
empleada, puesto que las lesiones cutdneas
no se limitan a la superficie del misculo ex-
tensor de las extremidades inferiores, como
en el clasico eritema nudoso, sino que pue-
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FIGURA 2—Erupcién macular en el tronco,
exantemdtica. FIGURA 3—Pépulas y nédulos
faciales. FIGURA 4—Noédulos del oido ex-
terno. FIGURA 5—Nodulos nasales. 5

10

FIGURA 10—Regiones hipopigmentadas del
hombro. FIGURA 11—Placa en la espalda.
Nétese el elevado borde con lesiones satélites. 11
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FIGURA  6—Lesion temprana, eritema
necrético. FIGURA 7—Ulceracién, eritema
necrético. FIGURA 8—Cicatriz, eritema necré-
tico. FIGURA 9—Mutilacién, dedo menique.

FIGURA 12—Placa con borde papulovesicu-
lar, parecide a la tifa, en la superficie de la
palma de la mano. FIGURA 13—Placa hipo-
pigmentada, parecida a la tifa, con borde
estrecho y elevado, en la parte anterior del
térax, Obsérvese la dilatacién del nervio au-
ricular mayor. FIGURA 14—Manchas escamo-
sas, eritematosas en el oido izquierdo y la
mejilla, parecidas a la dermatitis seborreica.
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FIGURA 15—Nédulos en el mentén, parecidos a la infeccién piodérmica (tipo lepromatoso).

FIGURA 16—Mano de garra (tipo lepromatoseo).
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FIGURA 17—Pérdida de la ceja lateral y nédulos en el oido externo (tipo lepromatoso).

FIGURA 18—Lesién ocular grave (tipo lepromatoso).
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den aparecer en cualquier lugar del cuerpo,
inclusive en la cara. En esta reaccién pue-
den manifestarse también lesiones pareci-
das al eritema multiforme. Los bacilos de
las muestras de biopsias obtenidas de pa-
cientes de ENL tienen forma de cuenta de
rosario, y la inoculacién en la almohadilla
plantar del ratén resulta negativa. En la
lepromatosis difusa la reaccién no se mani-
fiesta en la forma de ENL sino de lesiones
eritematosas bien delineadas (figura 6),
que se ulceran (figura 7) y finalmente se
curan, dejando horribles cicatrices (figura
8). Este es el denominado erythema ne-
croticans o fenémeno de Lucio.

La invasién de los nervios periféricos
causa frecuentes y graves complicaciones.
La atrofia de los musculos pequefios de las
manos o los pies puede dar lugar a deforma-
ciones que incapacitan a la persona afec-
tada. El traumatismo y la infeccién de re-
giones anestésicas origina graves mutila-
ciones (figuras 9 y 16). Es indispensable
que el paciente, ambulatorio u hospitali-
zado, esté constantemente protegido de cual-
quier lesion, especialmente, las quemaduras.
Los radiadores, las botellas de agua caliente,
las almohadillas térmicas y el café servido
en los vasos de cartén de las maquinas ex-
pendedoras constituyen frecuentes causas de
quemaduras.

FIGURA 19—Placa tuberculoide, asimétrica, y nédulos
diseminados (forma limitrofe).

Le lepra suele afectar a los ojos principal-
mente con lesion de la esclerética, la cérnea,
el iris y los cuerpos ciliares, lo que puede
terminar en ceguera (figura 18).

Otra grave complicacién de la lepra, ob-
servada unicamente en la de tipo leproma-
toso, es la amiloidosis del rifién y la muerte
por insuficiencia renal. Este trastorno se
observo en el 24% de las autopsias efectua-
das en el Hospital del Servicio de Salud
Publica, en Carville, Luisiana (6). No ha
sido registrado en la India y solo muy rara-
mente en el Japon.

Diagnéstico

El procedimiento mas importante del
diagnéstico de la lepra es el examen histo-
patolégico de muestras de tejido cutdneo o
nervioso. No hay que basar el diagnéstico
exclusivamente en el examen clinico. En las
regiones de lepra endémica se utilizan fre-
cuentemente raspaduras cutaneas para com-
probar la presencia del bacilo. Conviene
recordar, sin embargo, que estas raspaduras
solo tienen un valor limitado. El resultado
negativo de este material no demuestra la
ausencia de lepra. En el caso de lepra
tuberculoide, con frecuencia no se puede
demostrar la presencia de bacilos. En la
forma lepromatosa, los organismos pueden
haber penetrado tan profundamente en el
corion que las raspaduras no los alcanzan.
Hay que tener presente también que en la
piel se encuentran bacilos acidorresistentes
no patégenos, que pueden llevar a un diag-
nostico erréneo. El examen de una muestra
de biopsia de un caso clinicamente sospe-
choso, no solo puede confirmar o descartar
la presencia de lepra sino que puede ofrecer
un diagndstico exacto si el paciente sufre de
otra enfermedad. En la muestra de biopsia
han de estar incluidas todas las capas cuti-
neas, inclusive la grasa subcutdnea, sin que
se dafien.

La lepra, lo mismo que la sifilis, es una
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de las enfermedades que mas engafia en la
medicina. Puede simular muchas enferme-
dades, especialmente las de la piel. El diag-
nostico de lesiones hipopigmentadas (figuras
10 y 13), incluye enfermedades tales como
el vitiligo, varias formas de leucodermia,
infecciones superficiales causadas por hon-
gos y dermatitis seborreica. Las lesiones
eritematosas pueden parecerse a las erup-
ciones toxicas o causadas por medicamen-
tos, la sifilis, el [upus erythematosus, la
dermatitis seborreica (figura 14) e infec-
ciones superficiales originadas por hongos
(figuras 12 y 13). Las lesiones nodulares
de la lepra a veces no se distinguen de las
manifestaciones cutaneas del granuloma
anular, liquen plano, eritema indurado, pso-
riasis, sarcoidosis, varias formas de tuber-
culosis cutanea, micosis profundas, varias
formas de linfoma cutidneo, cancer de la
piel y renoscleroma (figura 5). El eritema
multiforme y las lesiones parecidas al eri-
tema nudoso que se manifiestan en las fases
reactivas de la lepra, pueden dar lugar a
muchas confusiones. Durante afios no se lo-
graron diagnosticar exactamente varios de
nuestros pacientes porque creian sufrir de
eritema multiforme o eritema nudoso re-
currente.

La linfadenopatia localizada o generali-
zada constituye una importante indicacién
para el diagnéstico. En cuatro de nuestros
pacientes, el diagnostico se obtuvo gracias
a una biopsia de los ganglios linfaticos que
se efectué porque la presencia de fiebre y
dilatacién general de esos ganglios sugeria
la presencia de una enfermedad sistémica.
En el caso de tres de nuestros pacientes, se
confundié la lepra con la siringomielia y el
diagnéstico de “neuritis de origen descono-
cido” se encontraba con frecuencia.

Tratamiento

Hasta que Shepard logré multiplicar ba-
cilos de lepra en la almohadilla plantar de
ratones, la eficacia de los medicamentos

contra el M. leprae solo podia compro-
barse en ensayos clinicos. La primera sul-
fona que resulté eficaz para combatir la le-
pra fue la promina ® (7), utilizada en 1943
por Faget en Carville, después de demos-
trase su actividad contra el M. tuberculosis.
La promina ®, dextrosa-sulfonato sédico,
tenia que administrarse por via intrave-
nosa, pero se elaboraron otras sulfonas de
administraciéon oral. Pronto se descubrié
que el efecto terapéutico de esos farmacos
se debia a su producto de desintegracién; la
DDS o dapsona (4,4 diaminodifenilsul-
fona) se ha convertido desde entonces en
el medicamento preferido para tratar la
lepra. El tratamiento comienza con 50 mg
O menos, una vez por semana, y se va
aumentando progresivamente hasta un
maximo de 50 mg diarios, en el caso de
lepra lepromatosa; para la lepra tubercu-
loide, no se suelen necesitar mas de 50 mg
dos veces por semana.

Un medicamento de accion retardada la
DADDS  (diacetil-diamonidifenil-sufona),
cuya eficacia para la lepra humana fue des-
cubierta por Shepard después de unos estu-
dios preliminares en ratones, se administra
por via intramuscular cada 77 dias (dosis
para adultos 225 mg). Los ensayos prelimi-

FIGURA 20—Dilatacién del gran nervio auricular (tipo
tuberculoide).
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nares indican firmemente la eficacia del pro-
ducto.

Otro de los medicamentos que ha resul-
tado eficaz contra el M. leprae, vy ha de-
mostrado su utilidad especial para los
enfermos que adquieren resistencia a las sul-
fonas, es el B663, un derivado de la fena-
cina. Desgraciadamente esta droga man-
cha la piel, en particular el tejido leproso,
que adquiere un color entre amarillo y
pardo rojizo. Si bien la decoloracién va
desapareciendo poco a poco después de sus-
pender el tratamiento, mientras estd pre-
sente es muy desagradable para el enfermo.

En ensayos preliminares se estd utilizando
otro producto, el rifampin, un derivado se-
misintético del rifamicin SV antibibtico.
Parece que este producto es bactericida,
mientras que todos los medicamentos antes
mencionados se consideran bacteriostéticos.
Al parecer destruye al M. leprae mas ra-
pidamente que la dapsona.

A menudo hay que recurrir a los adreno-
corticosteroides para el tratamiento de gra-
ves episodios reactivos, a pesar de los cono-
cidos y serios efectos secundarios de esos
productos. La talidomida es una de las dro-
gas mas eficaces para combatir el erythema
nodosum leprosum. El empleo de este me-
dicamento estd restringido y, actualmente,
no se encuentra para uso general en el
pais.

El tratamiento del leproso requiere el
esfuerzo de un grupo de personal médico y
paramédico bien preparado. La aplicacién
temprana de medidas de rehabilitacion, tales
como la fisioterapia y la cirugia conserva-
dora, es de importancia esencial.

La lepra tuberculoide, en la que solo
estan presentes unos pocos bacilos o nin-
guno, no requiere medidas especiales de

salud pablica. Los enfermos pueden per-
manecer en el medio en que normalmente
se desenvuelven.

Los casos no tratados de lepra leproma-
tosa activa deben ser hospitalizados y tra-
tados. Puesto que Shepard et al. (8) han
demostrado que el tratamiento de enfermos
de lepra lepromatosa con dapsona durante
tres meses convierte en no infecciosos a los
bacilos de esos enfermos que se inoculan en
ratones, el Hospital del Servicio de Salud
Piblica de San Francisco acepta a estos pa-
cientes durante tres meses. Mientras el
paciente estd hospitalizado, los contactos
familiares, especialmente los nifios, se so-
meten al tratamiento profilictico con dap-
sona, y se vacunan con BCG. Al salir del
hospital, el paciente continia el tratamiento
ambulatorio y sigue sometido a vigilancia.

Resumen

La lepra es una de las grandes imitado-
ras de otras enfermedades. En efecto, se pa-
rece a muchas de ellas, principalmente las
que afectan a la piel y a los nervios. La
lepra solo puede diagnosticarse con toda
seguridad mediante una muestra de biopsia
obtenida de la piel o de los nervios. La lepra
no tiene limites raciales ni geograficos.
Puede manifestarse en personas de cual-
quier origen étnico, lugar de nacimiento o
edad. Gracias a los métodos modernos de
tratamiento, las personas afectadas de lepra
pueden convertirse en no contagiosas en un
plazo relativamente breve. El diagnéstico
precoz y el tratamiento apropiado son in-
dispensables para controlar la propagacién
de la enfermedad y para evitar deformi-
dades y mutilaciones al individuo afec-
tado. 11
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A primer of leprosy (Summary)

Leprosy is one of the great imitators in
medicine. It imitates many diseases, mainly
those affecting the skin and nerves. The diag-
nosis of leprosy can only be established with
certainty by histopathological examination of a
biopsy specimen obtained from the skin or
nerve. Leprosy is not limited to any race or
geographic distribution, It can occur in per-

Manual bé&sico da

A lepra é uma das grandes imitadoras de
outras enfermidades. Em realidade assemelha-
se a muitas delas, principalmente as que afetam
a pele e os nervos. A lepra sé pode ser diag-
nosticada com t6da a seguranga mediante uma
amostra de biopsia obtida da pele ou dos ner-
vos. A lepra nfio tem limites raciais nem geo-
graficos. Pode manifestar-se em pessoas de

Manuel général de

La l&pre est une des grandes imitatrices en
médecine. En fait, elle ressemble & de nom-
breuses maladies, notamment & celles qui at-
teignent la peau et les nerfs. La lépre ne peut
étre diagnostiquée avec certitude qu’au moyen
d’un examen histopathologique en prélevant un
échantillon de la peau ou du nerf. La 1épre ne
connait pas de frontidres raciales ou géogra-
phiques. Elle peut &tre contractée par n’im-
porte qui quelle que soit son origine ethnique,

sons of any ethnic origin, of any place of birth,
and of any age. With modern methods of
treatment, a person suffering from leprosy can
be rendered noncontagious in a relatively short
period. Barly diagnosis and adequate therapy
are essential to control the spread of the dis-
ease, and to avoid deformity and mutilation in
the affected individual.

lepra (Resumo)

qualquer origem étnica, local de nascimento ou
idade. Gragas aos métodos modernos de trata-
mento, as pessoas afetadas de lepra podem
converter-se em ndo contagiantes em um prazo
relativamente curto. O diagnéstico precoce e 0
tratamento apropriado sdo indispensaveis para
controlar a propagacio da enfermidade e evitar
deformagdes e mutilagdes ao individuo afetado.

la l&pre (Résumé)

son lieu de naissance ou son 4ge. Gréce aux
méthodes modernes de traitement, les person-
nes atteintes de la 1&pre peuvent étre rendues
non contagieuses en un temps relativement
court. Le diagnostic précoce et une thérapie
appropriée sont indispensables pour prévenir
la propagation de cette maladie et pour éviter
les déformités et mutilations chez lindividu
atteint.

&

7 de abril
DIA MUNDIAL DE LA SALUD
Tema para 1972;

En el corazén late la salud

* %

*



