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Resumen

La lepra puede presentar dificultades diagndsticas, especialmente en la forma neural primaria. Un hombre de 38 afios, exsoldado y trabajador rural, presentd
durante mas de 10 afios hiperestesia supraclavicular y supraescapular izquierdas y anestesia progresiva escapular y en guante de la mano y brazo izquierdos, con
reabsorcion dsea de las falanges distales del primero y segundo dedos de la misma mano, cambios que le dificultaban realizar sus labores; no tenia lesiones cuta-
neas de lepra. El nervio cubital izquierdo presentaba engrosamiento epitroclear, por lo que se sospeché lepra neural pura. Las baciloscopias de moco, pabellones
auriculares y codos fueron negativas, al igual que los anticuerpos IgM contra el glicolipido fendlico 1; dos biopsias de piel de zonas anestésicas fueron normales
también. La electromiografia evidencié disminucién notoria de los potenciales sensitivos de los nervios cubital, radial y mediano izquierdos, lo cual favorecio el
diagnostico de lepra neural primaria. Se inici6 tratamiento para lepra multibacilar por tener afeccion de mas de un tronco nervioso, dos meses después comenzo
a presentar mejoria notoria de los sintomas y logré reanudar sus actividades comunes y laborales.

La lepra neural primaria cursa con zonas de hipoestesia y anestesia cutanea y engrosamiento neural troncular, puede permanecer sin diagnéstico durante afios. La
electromiografia, que demuestra disminucion de los potenciales sensitivos, es una ayuda diagnédstica considerable, mientras la biopsia de piel anestésica ayuda al
diagnostico solo en la tercera parte de los casos. La sospecha clinica razonable es suficiente para iniciar tratamiento antileproso, cuando no se dispone de otros
medios diagnésticos.
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18 years of pure neuritic leprosy

Abstract

Leprosy can be difficult to diagnose, in particular the pure neuritic leprosy type. A 38-year-old male, former soldier and rural worker, presented with a 10-year
history of supraclavicular and suprascapular hyperesthesia of the left side and progressive scapular left arm anesthesia, including the hand, associated with bone
resorption in distal phalanges of the first and second finger. No typical leprosy skin changes were present. An examination of the skin revealed epitrochlear thicke-
ning of the left side cubital nerve, therefore primary neural leprosy was suspected. Skin smears from the routine sites were normal, as were two skin biopsies and
the serologic assay specific for M leprae to detect phenolic glycolipid-1. Electromyography revealed an important reduction in the sensory action potential of the
ulnar, radial and medial nerves, which favored the primary neural leprosy diagnosis. After two months of multibacillar leprosy treatment, the symptoms started to
disappear and the patient could recommence his old job.

Pure neuritic leprosy presents with skin areas of hypesthesia and anesthaesia associated with nerve thickening. It is a disease that is commonly misdiagnosed for
several years before the correct diagnosis is made and effective treatment is started. Electromyography can be a helpful tool in the diagnosis, typically showing
reduced sensory action potential, while a biopsy of anesthetic skin is only helpful in one-third of cases. Reasonable clinical suspicion is sufficient to initiate anti-
leprosy treatment when no other diagnostic methods are available.
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Introduccion
Actualmente se registran mas de tres millones de personas

La lepra es una de las enfermedades mas antiguas en el
mundo, descrita desde los afios 600 antes de Cristo, que aun
continta siendo un problema de salud publica para los pai-
ses en via de desarrollo. A pesar de contar con una terapia
antibidtica eficaz, sigue causando gran impacto en la calidad
de vida de los pacientes y es un estigma para los individuos
y en la sociedad’.

en el mundo afectadas por lepra ya sea con infeccién activa
o con secuelas. En el afio 2013 se reportaron 215.656 casos
nuevos en el mundo?. Colombia, aunque registra una tasa de
incidencia de menos de un caso por cada 10.000 habitantes
(0,091/10.000 habitantes), todavia tiene departamentos con
tasas de incidencia mayores a la tasa nacional, como Norte
de Santander, Santander, Valle, Cesar, Bolivar y Huila; Arauca
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Lepra neural pura de 18 afios de evolucion

es el departamento con la tasa de incidencia mas alta de Co-
lombia, con 5,5 casos por cada 100.000 habitantes®.

La lepra es una enfermedad infecciosa crénica producida
por Mycobacterium leprae, un bacilo grampositivo, que tiene
alta predileccion por las células de Schwann'# es decir, por
los nervios periféricos. Se transmite de persona a persona,
desde las secreciones nasales o la piel de un paciente con
lepra multibacilar sin tratamiento, que arrojan bacilos al me-
dio ambiente, y estos pueden depositarse ya sea en el epite-
lio nasal o en la epidermis del receptor, con el potencial de
penetrar a la dermis y diseminarse>®.

La lepra es una neuropatia periférica desde su comienzo’,
que llega a ser grave y discapacitante sin tratamiento opor-
tuno. El compromiso de los troncos nerviosos periféricos pu-
ede presentarse en cualquier paciente con lepra, excepto en
la forma de comienzo de la enfermedad, denominada lepra
indeterminada, y se manifiesta como engrosamiento del
nervio, alteracién sensitiva del territorio que inerva y en fases
mas avanzadas, pérdida de la funcién de los pequefios mus-
culos que inerva el tronco afectado, y anhidrosis en palmas
y plantas, sugestivas de compromiso simpatico®. La duracién
de los sintomas puede variar desde pocos meses (6 meses)
hasta 20 afios®".

La lepra neural pura (LNP) es una forma clinica de la enfer-
medad que se presenta usualmente en hombres jovenes y
cursa como una neuropatia periférica, con ausencia de le-
siones en piel. Compromete principalmente los nervios au-
ricular, mediano, cubital, peroneo y ciatico popliteo externo,
afectdndolos en su trayecto mas superficial, con temperatura
de 33-34 °Cy cuando cruzan sobre tuneles fibrosos, en don-
de el trauma facilita la localizacion de la enfermedad’. Puede
comprometer uno o varios troncos nerviosos y se manifiesta
con neuritis, definida como engrosamiento neural, hipersen-
sibilidad neural al tacto y pérdida de su funcion sensitiva y
motora’.

El diagnostico de la LNP no es facil. La biopsia de piel de un
area hipo- o anestésica puede mostrar el nervio cutdneo afec-
tado responsable de estos sintomas, pero en mas del 65% de
los casos no da resultados concretos, mientras que la biop-
sia de nervio es de gran ayuda para el diagndstico definitivo,
pero con la limitante de que debe ser realizada por personal
capacitado, con estudios previos que identifiquen el nervio
afectado, y deja como secuela una zona de anestesia, que
en algunos casos puede ser dolorosa'. Idealmente el diag-
néstico se debe acompafar de una reaccion en cadena de
polimerasa, la cual aumenta la sensibilidad diagnéstica’. Ro-
driguez y Pinto en su revisién sobre «LNP definicion y criterios
de manejo», sugieren como criterios diagndsticos concluyen-
tes cualquiera de los siguientes: 1) demostracion del bacilo en
los nervios afectados mediante baciloscopia o biopsia, o del
ADN bacilar mediante la técnica de PCR y 2) biopsia de nervio
con inflamacién granulomatosa intraneural con o sin necrosis
de caseificacién. Como criterios secundarios incluyen fibrosis

o inflamacion crénica linfohistiocitaria intraneural en la biop-
sia de nervio, anticuerpos IgM contra el glicolipido fendlico
bacilar en el suero del paciente, que usualmente es negativa
porque la mayoria de las LNP son paucibacilares y estos titu-
los reflejan presencia de bacilos, y por ultimo una electromio-
grafia (EMG) con prolongacion de la latencia y disminucion
de la amplitud y de la velocidad de conduccién neural, espe-
cialmente la sensitiva, indicadora de neuropatia periférica. El
diagnéstico definitivo se realiza con cualquiera de los criterios
concluyentes o en ausencia de estos, con algun criterio se-
cundario asociado con la sintomatologia descrita’.

El objetivo de este trabajo es presentar un caso de un hombre
de 38 afos de edad con enfermedad de 18 afos de evolucion,
con alteracion sensorial y discapacidad importante de las ma-
nos, que se diagnosticé como LNP por la clinica y la EMG,
lo cual condujo a tratamiento especifico con mejoria notoria.

Caso clinico

Hombre de 38 afios de edad nacido en Apartado, residente
en la vereda Puerto César, del municipio de Turbo, que perte-
nece a la region del Uraba Antioquefio, Colombia, agricultor
en su propio sembrado de platano.

A los 20 afos de edad ingresé en el ejército de Colombia y
estuvo patrullando en los municipios de Rionegro, Quibdé
y Apartadd. Meses después de iniciar el servicio militar, su
enfermedad comenzé con hormigueo constante en la region
escapular izquierda con sensacion de disestesias, «sentia gu-
sanitos» y no toleraba el roce de la camisa en esta region, por
lo cual tres aflos después decidio retirarse del ejército para
dedicarse a labores domésticas que le permitian permanecer
sin camisa, pues asi evitaba su principal afliccion y durante
afios evitd salir de la casa.

A pesar de las multiples consultas al médico, una hospitaliza-
cién y varios tratamientos topicos y orales, el paciente persis-
tié con la sintomatologia durante aproximadamente 6 afios,
momento en el cual comenzd a presentar disminucién de la
fuerza de la mano izquierda, eritema y secrecion recurrente
en el pulgar ipsilateral con edema y rubor, seguido del com-
promiso en los demas dedos, con posterior reabsorcién ésea
de la falange distal del primero y segundo dedo de la mano
izquierda. Con los afios, la mano izquierda fue perdiendo la
flexibilidad y adquirié posicion en garra. En los ultimos meses
comenzd la aparicidn de parestesias progresivas en el cuarto
y quinto dedo de la mano derecha.

A la revision por sistemas referia sudoracion «fria» en la mano
afectada mientras ejecutaba las labores y ademas cefalea
ocasional pulsatil. No tenia antecedentes patoldgicos de im-
portancia ni habia tenido contacto con pacientes con lepra.

Al examen fisico, en el miembro superior izquierdo presenta-
ba anestesia en la regién escapular e hiperestesia en region
supraescapular y clavicular (fig. 1), adenomegalia epitroclear
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Figura 1. Region de hiperestesia.

medial de 4 X 3 cm, moévil, no adherida ni dolorosa. Ademas,
presentaba anestesia en guante de la mano y antebrazo iz-
quierdos, hiperqueratosis palmar con fisura en el pliegue de
la unién metacarpofalangica del tercer dedo (fig. 2), reabsor-
cién parcial de la falange distal del primer dedo y comple-
ta de la falange distal del segundo dedo (fig. 3). Asi mismo,
tenia maculas hipopigmentadas mal definidas en dorso de
tercer y cuarto dedos, secundarias a quemadura. Tenia dis-
minucion de la fuerza muscular y no lograba hacer completa
la extension ni flexién de los dedos por la mano en garra; no
se palpaban troncos nerviosos engrosados en el tlnel del
carpo. En ambas regiones epitrocleares se palpaba engrosa-
miento en un corto trayecto del nervio cubital, y también del
radial cutdneo. También presentaba compromiso sensitivo
plantar, indicador de afeccion del tibial posterior.

Por el compromiso anestésico y la evolucién de los sintomas,
se decidi6 estudiar al paciente para enfermedad de Hansen.
Se realiz6 inicialmente baciloscopia de moco nasal y de liqui-
do intersticial de ambos |6bulos de las orejas y de los codos,
que fue negativa. La deteccion de anticuerpos Ig M contra el
glicolipido fenélico 1 fue negativa. Se realizd biopsia de piel
de lesiones hipopigmentadas en dorso de la mano, que no
reportdé compromiso de filetes nerviosos. La biopsia de piel
de la zona anestésica de la escapula izquierda no presenté
alteraciones histoldgicas.

La EMG de los miembros superiores fue reportada como: au-
sencia de conduccion sensitiva para los nervios radial izquier-
do a nivel de la mufieca, ulnar y mediano, con conduccion
motora conservada en miembro superior izquierdo y ningu-
na alteracion en miembro superior derecho.

Finalmente, de comun acuerdo con dermatélogos e infect6-

logos, se decidid iniciar tratamiento para lepra multibacilar
durante un afio, como esta indicado cuando la LNP com-
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Figura 2. Hiperqueratosis palmar con fisura en el
pliegue de la uniéon metacarpofalangica del tercer dedo.

promete mas de un tronco nervioso’. A las seis semanas de
tratamiento el paciente refirié disminucion de las disestesias
en la region escapular y toleraba nuevamente el roce con las
camisas; ademas presenté mejoria de las parestesias del cu-
arto y quinto dedos de la mano derecha. Después de muchos
afos, volvié a salir periddicamente de su casa y se reintegré
al trabajo corriente.

Discusion

Colombia alcanzd en 1997 la meta establecida por la OMS
como criterio de eliminacién de la lepra, de tener menos de
un caso por cada 10.000 habitantes, pero todavia registra un
numero significativo de casos: 444 casos nuevos en el afio

Figura 3. Reabsorcién parcial de la falange distal
del primer dedo y completa de la falange distal del
segundo dedo.
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20143, Colombia y Paraguay son los paises de América Latina
gue mas discapacidad reportan secundaria a esta patologia
(12%)? lo que indica demora importante en el diagnostico
temprano de esta enfermedad, el no tenerla presente como
diagnostico diferencial en los pacientes con lesiones en piel
asociadas a trastornos de la sensibilidad, y por ende, la falta
de priorizacién por parte de las instancias que regulan y esta-
blecen las politicas en salud publica. Estos aspectos se refle-
jan en los 18 afios de enfermedad que soportd este paciente
antes de establecerse el diagndstico de su enfermedad.

Por definicion, toda lepra tiene compromiso neural desde su
comienzo™. La LNP es una forma de presentacion en la que
no hay lesiones en piel, es poco frecuente en nuestro medio
y su sospecha diagndstica y tratamiento representan un reto
para el personal médico.

El paciente del caso referido presenté los sintomas carac-
teristicos de esta enfermedad con parestesias, disestesias,
zonas anestésicas, reabsorcion 6sea y engrosamiento neural
cubital; fue estudiado multiples veces durante sus 18 afios
de enfermedad, sin tener un diagnostico claro y tratado em-
piricamente para diferentes posibles causas, pero solo se le
sospechd la lepra cuando fue remitido a nuestra institucién,
siendo el Unico hallazgo positivo, fuera de la presentacion
clinica, una electromiografia, que mostré neuropatia sensiti-
va en el miembro superior izquierdo, con compromiso de los
nervios radial, ulnar y mediano.

No tenemos explicacién clara para la zona de hipersensibili-
dad del hombro izquierdo. Una posibilidad es la presencia de
reaccion tipo 1 persistente en los nervios cutdneos afectados
por la lepra o que el compromiso del dermatomo T1 se deba
a una afeccion crénica de las fibras nerviosas superficiales en
esta area.

El diagnéstico definitivo de la LNP se realiza mediante biop-
sia de nervio; es menester tener en cuenta que en los prime-
ros niveles de atencién en salud de nuestro pais, en regiones
alejadas de los centros capitalinos, solo se cuenta con médi-
cos generales.

La EMG es una prueba de gran ayuda con una alta sensibili-
dad para el diagndstico de la LNP. En un estudio conducido
en Brasil con 19 pacientes con LPN a quienes se les realizd
EMG, se encontr6 lesion nerviosa con patron axonal en el
94,7%; en el 52,2% de estos se demostréd neuropatia multiple,
mononeuropatia en 10,5% y polineuropatia sensorial y mo-
tora en el 10,5% de los casos, alteraciones estas asociadas al
hallazgo histopatoldgico de pérdida parcial o total de la mie-
lina en las fibras nerviosas'. Varios estudios neurofisiol6gicos
han reportado que es posible diagnosticar neuropatia lep-
rosa, incluso antes de la aparicion de la sintomatologia, ya
que la pérdida sensitiva y motora se inician cuando el com-
promiso del nervio es por lo menos del 30% de las fibras'.
En este paciente no fue posible obtener un resultado mas
preciso de la electromiografia.

El diagndstico de lepra neural pura es eminentemente clini-
o, ya que no es facil disponer de otros criterios diagnosticos
concluyentes. Se acepta que los hallazgos clinicos y epide-
mioldgicos, mas una EMG alterada, son suficientes criterios
para diagnosticar LPN'% en una blsqueda activa en 2.844 es-
colares en Aguas de Dios, Colombia, Rodriguez et al., encon-
traron 4 pacientes nuevos con diagndstico de lepra, 3 de ellos
con sintomas de LNP, uno de los cuales fue confirmado por
laboratorio y los 2 restantes diagnosticados por manifestacio-
nes clinicas de compromiso de troncos nerviosos, asociado a
engrosamiento y dolor a la palpacion neural, signos de neu-
ritis y contacto epidemioldgico. De igual modo, otro estudio
colombiano mostrd que 21 de 36 pacientes con LNP fueron
diagnosticados con los criterios establecidos por Rodriguez et
al.; ninguno de estos tenia lesiones en piel y todas las biopsias
de piel fueron normales, a excepcién de tres pacientes que
mostraron leve fibrosis del nervio; solo cinco tenian reacciéon
en cadena de polimerasa positiva y uno, titulos altos para IgM
antiglicolipido fendlico 1; todos los pacientes de esta serie
tuvieron la prueba de lepromina positiva'.

El tratamiento depende de la clasificacion de la LNP. Este es
usualmente paucibacilar, no obstante se tiene en cuenta el
numero de troncos nerviosos comprometidos. Cuando hay
uno solo afectado se trata con rifampicina y dapsona durante
6 meses. Si hay compromiso de mas de un tronco nervioso se
le adiciona al tratamiento previo la clofazimina, y debe reali-
zarse por un total de 12 meses'’. Siempre es necesario vigilar
la aparicion de reaccién tipo 1, que puede ser gravemente
discapacitante y requiere uso prolongado de esteroides’.

La LNP es una patologia de dificil diagnéstico, lo cual representa
un reto para el personal médico. Se debe tener en cuenta este
diagndstico ante pacientes que presenten alteraciones cronicas,
persistentes de la sensibilidad y engrosamiento neural troncu-
lar. En otras palabras, el diagnostico es eminentemente clinico.
La EMG es una ayuda considerable, que demuestra disminucién
de los potenciales sensitivos. Aun con la sola sospecha clinica,
se debe iniciar el tratamiento de poliquimioterapia antileprosa,
que produce una mejoria importante y rapida de los sintomas,
otra prueba indirecta que ayuda a confirmar que el paciente
padece LNP. La fisioterapia es obligatoria, asi como la vigilancia
de aparicion de reaccion leprética tipo 1.

En conclusién, un hombre de 38 afios de edad presenté LNP,
que durd 18 afos sin diagndstico. Se confirmé la LNP por los
sintomas neurales progresivos y discapacitantes, por el en-
grosamiento cubital izquierdo supratroclear, por la EMG que
demostré disminucién de la velocidad de conduccién neural
de troncos nerviosos del brazo izquierdo y por la respuesta
excelente a la terapia multibacilar antileprosa que permitio al
paciente recuperar su capacidad laboral.

Responsabilidades éticas
Proteccion de personas y animales. Los autores declaran que

para esta investigacion no se han realizado experimentos en
seres humanos ni en animales.
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