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Lepra lepromatosa: Revision y caso clinico
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La lepra es una enfermedad granulomatosa sistémica cronica y contagiosa, producida por Mycobacterium leprae (bacilo
de Hansen). Se transmite de persona a persona y tiene un largo periodo de incubacion (entre 2 y 6 afos). Existen dos
formas clinicas polares: lepra lepromatosa (multibacilar) y lepra tuberculoide (paucibacilar), con otras formas intermedias
de caracteristicas hibridas. Las manifestaciones orales suelen aparecer en la lepra lepromatosa y se producen en el 20 al
60% de los casos. Pueden tratarse de nédulos multiples (lepromas), que progresan a necrosis y ulceracion. Las ulceras
curan con lentitud; forman cicatrices atroficas o pueden causar la destruccion del tejido. Las lesiones suelen localizarse
en el paladar duro y blando, en la uvula, en el dorso de la lengua, en los labios y en las encias. También puede producirse
destruccion de la parte frontal del maxilar y pérdida de dientes. El diagndstico, basado en la presuncion clinica, se com-
pleta con el examen bacterioldgico e histopatologico, asi como mediante la prueba de la lepromina (intradermorreaccion
que suele ser negativa en la forma lepromatosa y positiva en la tuberculoide). El diagnoéstico diferencial incluye lupus
eritematoso sistémico, sarcoidosis, leishmaniasis cutanea y otras enfermedades de la piel, sifilis terciaria, linfomas, micosis
sistémicas, lesiones traumaticas y neoplasias malignas, entre otras. El tratamiento es dificil, ya que ha de prolongarse
durante mucho tiempo, requiere varios farmacos con efectos adversos y resulta muy caro, sobre todo para los paises
menos desarrollados. Los de empleo mas frecuente son la dapsona, la rifampicina y la clofazimina. También son eficaces
las quinolonas, como ofloxacino y pefloxacino, asi como algunos macrolidos, como la claritromicina y la minociclina.
En el presente trabajo se expone el caso clinico de un paciente afecto de lepra lepromatosa, adquirida en un ambiente
familiar de contagio durante la infancia y adolescencia.

Palabras clave: Mycobacterium leprae, lepra lepromatosa, lepra tuberculoide, diagnostico diferencial.

ABSTRACT

Leprosy is a contagious and chronic systemic granulomatous disease caused by Mycobacterium leprae (Hansen’s baci-
Ilus). It is transmitted from person to person and has a long incubation period (between two and six years). The disease
presents polar clinical forms (the “multibacillary” lepromatous leprosy and the “paucibacillary” tuberculoid leprosy), as
well as other intermediate forms with hybrid characteristics. Oral manifestations usually appear in lepromatous leprosy
and occur in 20-60% of cases. They may take the form of multiple nodules (Iepromas) that progress to necrosis and
ulceration. The ulcers are slow to heal, and produce atrophic scarring or even tissue destruction. The lesions are usually
located on the hard and soft palate, in the uvula, on the underside of the tongue, and on the lips and gums. There may
also be destruction of the anterior maxilla and loss of teeth. The diagnosis, based on clinical suspicion, is confirmed
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through bacteriological and histopathological analyses, as well as by means of the lepromin test (intradermal reaction
that is usually negative in lepromatous leprosy form and positive in the tuberculoid form). The differential diagnosis
includes systemic lupus erythematosus, sarcoidosis, cutaneous leishmaniasis and other skin diseases, tertiary syphilis,
lymphomas, systemic mycosis, traumatic lesions and malignant neoplasias, among other disorders. Treatment is difficult
as it must be continued for long periods, requires several drugs with adverse effects and proves very expensive, particu-
larly for less developed countries. The most commonly used drugs are dapsone, rifampicin and clofazimine. Quinolones,
such as ofloxacin and pefloxacin, as well as some macrolides, such as clarithromycin and minocyclin, are also effective.
The present case report describes a patient with lepromatous leprosy acquired within a contagious family setting during

childhood and adolescence.

Key words: Mycobacterium leprae, lepromatous leprosy, tuberculoid leprosy, differential diagnosis.

INTRODUCCION

Lalepra es una enfermedad granulomatosa sistémica cronica
y contagiosa, producida por Mycobacterium leprae (bacilo
de Hansen). Se transmite de persona a persona y tiene un
largo periodo de incubacion (entre 2 y 6 afios). La mico-
bacteria tiene una mayor apetencia por tejidos periféricos,
ya que, al parecer, sobrevive mejor en un ambiente proxi-
mo a los 30°C que a 37°C. De ahi que afecte sobre todo la
piel, nervios periféricos, la mucosa de las vias respiratorias
superiores y otros tejidos, como huesos y algunas visceras
(1-3). Existen dos formas clinicas polares: lepra lepromatosa
(multibacilar) y lepra tuberculoide (paucibacilar), con otras
formas intermedias de caracteristicas hibridas (tabla 1). Las
manifestaciones orales suelen aparecer en la lepra lepro-
matosa y se producen en el 20 al 60% de los casos. Pueden
tratarse de nodulos multiples (lepromas), que progresan a
necrosis y ulceracion.

Las ulceras curan con lentitud; forman cicatrices atréficas o
pueden causar la destruccion del tejido. Las lesiones suelen
localizarse en el paladar duro y blando, en la Givula, en el
dorso de la lengua, en los labios y en las encias. También
puede producirse destruccion de la parte frontal del maxilar
y pérdida de dientes (1,2,4,5). El diagnostico, basado en la
presuncion clinica, se completa con el examen bacteriologi-
co ¢ histopatoldgico (en el que se observan granulomas no
caseificantes), asi como mediante la prueba de la lepromina
(intradermorreaccion que suele ser negativa en la forma le-
promatosa y positiva en la tuberculoide) (6). El diagndstico
diferencial incluye lupus eritematoso sistémico, sarcoidosis,
leishmaniasis cutanea y otras enfermedades de la piel, sifilis
terciaria, penfigoide cicatricial, granuloma letal de la linea
media, linfomas, micosis sistémicas, lesiones traumaticas
y neoplasias malignas, asi como patologia de nervios
periféricos, como siringomielia, entre otras (2,6).

Tabla 1. Diferencias clinicas e inmunoldgicas entre las distintas formas clinicas de lepra (4).

Caracteristica LT BT B BL LL
Rinitis No No No Ocasional Si
Destruccion No No No No Si
maxilar
Afectacién No No No Rara Si
ocular
Afe'ctaclon No No No Rara Frecuente
testicular
Numerosas Numerosas
Lesiones . Multiples, Numerosas, . > |y notables
. Aisladas o . bilaterales, .
cutineas satélites bilaterales . (facies
homogéneas .
leonina)
Menos que en Mucho
Anestesia Notable Notable 4 menos que Minima
LT
en LT
Reacc1(?n a Notable Leve Variable Negativa Negativa
lepromina
Inflamacién Notable | Moderada Algufla.s No No
granulomatosa caracteristicas
Baf ilos en las Raros Pocos Moderado Abundantes Plagado
lesiones

LT = Lepra tuberculoide; BT = Borderline hacia tuberculoide; B = Borderline; BL = Borderline hacia

lepromatosa; LL = Lepra lepromatosa.
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El tratamiento es dificil, ya que ha de prolongarse durante
mucho tiempo, requiere varios farmacos con efectos adver-
sos y resulta muy caro, sobre todo para los paises menos
desarrollados. Los de empleo mas frecuente son la dapsona,
la rifampicina y la clofazimina. También son eficaces las qui-
nolonas, como ofloxacino y pefloxacino, asi como algunos
macroélidos, como la claritromicina y la minociclina (6).
Evolucion de la enfermedad: Los pacientes que sufren lepra
lepromatosa son muy infectivos, si bien la mayoria de los
individuos expuestos inmunocompetentes no contraen la
enfermedad. Aproximadamente la tercera parte de los in-
dividuos con lepra presentan sus primeras manifestaciones
clinicas durante la infancia. La incubacion de la enfermedad
puede durar hasta 6 anos. Una vez puesta de manifiesto, si
no es tratada, en general avanza lentamente. Su predileccion
por regiones anatomicas mas frescas suele preservar 6rganos
vitales. Por esta misma razon, la lepra es una enfermedad
que va destruyendo lentamente las zonas distales de los
dedos de manos y pies y provocando deformidades nasales
y faciales, que conllevan la marginacion social. Infecciones
piogenas locales, secundarias a las tlceras cutaneas, com-
plican y exageran estas alteraciones. A pesar de todos estos
problemas, la tendencia de la enfermedad a preservar visce-
ras principales hace que la esperanza de vida decrezca muy
poco. Algunas complicaciones, como la infeccion pidgena
con formacién de abscesos y sepsis, pueden producir un
cambio abrupto y fatal en el curso de la enfermedad.

Si bien se trata de una enfermedad poco frecuente en nuestro
medio, las grandes corrientes inmigratorias de los tltimos
afos justifican tenerla en consideracion. Por esta razon, nos
parece interesante revisar el tema, poniendo como ejemplo
un caso clinico muy representativo.

CASO CLINICO

Paciente varén de 65 afios, sin alergias conocidas, fumador
de 20 cigarrillos diarios y ex enolismo moderado. Acude
en verano de 2005 a una unidad de larga estancia, por un
tiempo limitado (2 meses), para descanso familiar.
Antecedentes familiares:

Ambiente leproso familiar, donde cabe destacar que la
madre padecid lepra lepromatosa, al igual que 3 hermanos
mayores que el paciente, todos ellos ya fallecidos y con cua-
dros similares al que se expone. Parece ser que no existio este
antecedente en el padre y en la Ginica hermana superviviente,
de menor edad que el paciente.

Antecedentes patologicos:

- Lepra lepromatosa diagnosticada hace unos 40 afios.
Presenta multiples amputaciones secundarias a la infeccion
leprosa (metacarpofalangica bilateral, metatarsofalangica
izquierda y apéndice nasal por infeccion recidivante del
tabique, realizadas durante la fase activa de la enfermedad)
(figura 1). Sin tratamiento antileproso desde 1994 (por
negativizacion).

- Diabetes mellitus tipo I, que debuto en 1994. Esta tra-
tado con insulina NPH. Existen retinopatia, nefropatia y
disautonomia.

Med Oral Patol Oral Cir Bucal 2006;11:E474-9.

Fig. 1. Facies leonina, caracteristica de la lepra le-
promatosa. Obsérvense la destruccion del apéndice
nasal, la ausencia de pelo en cejas y pestanas, las
alteraciones en la pigmentacion y las alteraciones
oculares.

4

Fig. 2. Detalle de la pérdida de incisivos superiores y del
apéndice nasal.

Fig. 3. Fotografia del interior de la cavidad oral, donde cabe
destacar la pigmentacion melanica en paladar duro.
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- Presenta una amaurosis bilateral secundaria (leucoco-
ria).

- En 2001 sufrié una disfagia importante, que se diagnos-
tico de estenosis esofagica, posiblemente por regurgitacion
gastroesofagica (origen péptico).

- Las enzimas GGT y FA se encuentran elevadas en la ana-
litica habitual, en la que también se registra una anemia mi-
crocitica. Es portador del virus de la hepatitis C (VHC).
Enfermedad actual:

En la exploracion fisica general, el paciente se encuentra
consciente y orientado. Presenta sequedad cutanea y
palidez cutanea y esclerdtica. No se palpan adenopatias.
Cabe destacar la amaurosis bilateral y la hipoacusia. Pre-
senta asimismo alteraciones de la deglucion, con disfagia
a sblidos y a liquidos. Tiene movilidad espontanea de las
extremidades, en las que debe resaltarse la amputacion de
los dedos de las manos y del pie izquierdo, asi como la am-
putacién supracondilea de la extremidad inferior derecha.
Tiene tulceras que supuran a nivel del trocanter derecho y
de la cabeza del peroné izquierdo. Sufre una desnutricion
proteico-energética. Su situacion social es que vive con su
esposa, una hija y 5 nietos. Sigue controles por el médico
de cabecera y atencion domiciliaria para las curas de las
lesiones de la rodilla izquierda y para la diabetes.
Exploracion facial y oral:

- Facies totalmente deformada por las lesiones lepromatosas
y amputacién de la nariz: facies leonina (figura 1).

- Se aprecian numerosas lesiones cutaneas periorales planas,
hiperpigmentadas, polimorfas y mal definidas, que invaden
el bermellon del labio y desaparecen a nivel de la mucosa
intraoral. Aparece alguna lesion pigmentada en el 1/3 distal
del paladar duro; el resto de la mucosa presenta un aspecto
normal (figuras 2 y 3).

- El paciente presenta sensibilidad al tacto en toda la mucosa
y no se aprecian granulomas subcutaneos.

- Se observa perforacion del septo nasal, pero no hay per-
foracion palatina, ni destruccion de partes blandas (uvula,
lengua, etc.).

- Presenta muy mal estado bucal, con policaries, multiples
restos radiculares, ausencias dentarias (arcada superior
practicamente edéntula) y gingivitis por acumulacion de
placa bacteriana secundaria a mala higiene, en parte con-
dicionada por las amputaciones de las extremidades.

El paciente tiene una calidad de vida limitada a su contexto
domiciliario y a un nivel socioeconémico bajo. Ello cons-
tituye una dificultad para que pueda seguir un adecuado
tratamiento odontologico.

Pruebas de laboratorio:

El analisis de sangre a su ingreso corrobora el estado
anémico y las alteraciones hepatica y renal sefialados con
anterioridad. Los cultivos de las secreciones procedentes
de las ulceras de las extremidades inferiores (trocanter
derecho y cabeza peroneal izquierda) resultaron positivos
a Staphylococcus aureus.

Plan de tratamiento al alta:

Administracién de paracetamol, haloperidol, insulina
NPH y rohipnol. Dieta con control de hidratos de carbo-
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no y suplementos dietéticos. Control de la diabetes y de la
anemia por el médico de cabecera y de la hepatopatia por
un digestdlogo. Prosecucion de las curas de las ulceras en
atencion domiciliaria. Se le recomienda asimismo que acu-
da al odontdlogo, para que se le practiquen las exodoncias
de los restos radiculares. También se sugiere al paciente
la conveniencia de que se le confeccionen sendas protesis
completas, superior e inferior, que contribuyan a rehabilitar
su funcidén masticatoria.

DISCUSION

- Alteraciones faciales. La lepra lepromatosa suele iniciarse
en forma de rinitis cronica. Los sintomas son a menudo
tan inespecificos, que puede no sospecharse la enfermedad
hasta que aparecen las lesiones cutaneas. La mucosa nasal
se ulcera y se producen costras. En ocasiones estas lesiones
sangran tanto, que exigen atencion médica. Las infecciones
penetrantes producen perforacion septal. La extension hacia
la superficie del paladar duro puede provocar una periostitis
visible en radiografias. Desde el punto de vista clinico, la
mayor evidencia de patologia se pone de manifiesto cuando
se afectan los huesos de la nariz, la espina nasal e incluso la
region central maxilar, cuya erosion o destruccion completa
se manifiesta con un colapso de los tejidos, con hundimiento
y ensanchamiento de la piel suprayacente y de otros tejidos
blandos (nariz en silla de montar). Esta deformidad externa
de los tejidos blandos constituye una de las principales al-
teraciones faciales caracteristicas de los pacientes de lepra
(1). Las secreciones nasales estan literalmente plagadas de
bacilos leprosos. De ahi que la diseminacion en forma de
aerosol, en los estornudos, parece ser la via mas probable de
diseminacion de la lepra hoy dia. Este sindrome rinomaxilar
corresponde s6lo a la forma lepromatosa de lepra (7), que
es la que afecto al caso que presentamos (figura 1) y parece
ser que también a los familiares intimos afectos. En algun
momento indeterminado, el paciente sufre una primera
bacilemia, que puede repetirse en episodios recurrentes o
progresar a una bacteriemia continua. Multiples érganos
se exponen a los bacilos en estos episodios. Las bacterias
circulantes son tan abundantes, que pueden detectarse en
extensiones de sangre periférica. Las que asientan en orga-
nos internos, sin embargo, suelen ser eliminadas de forma
efectiva por los macrofagos. Dado que la multiplicacion de
estas bacterias es mayor en areas menos calientes, el patron
infectivo suele predominar en la piel, estructuras superfi-
ciales subcutaneas (sobre todo los nervios periféricos), los
ojos y los testiculos. La piel de la cara muestra areas de
tumefaccion localizadas, con profundos surcos entre ellas.
Los nodulos resultantes pueden ulcerarse. Los parpados
superiores tumefactos confieren un aspecto somnoliento
y la repercusion en los tejidos supraorbitarios suele cursar
con pérdida del pelo de las cejas, sobre todo en los sectores
laterales. La posterior afectacion de la esclerotica y del iris
puede producir ceguera. Esta apariencia dérmica nodular,
con frecuencia referida como facies leonina, es otra caracte-
ristica facial deformante de la lepra (1,8). Se reconoce tam-
bién esta evolucion en la enfermedad del paciente, aquejado
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de ceguera bilateral y facies leonina (figura 1). La rinitis
lepromatosa puede extenderse hacia el maxilar, complican-
dose con infecciones pidgenas secundarias. Comenzando en
la linea media, el hueso maxilar se puede ir erosionando,
hasta el punto de perforar el paladar. Como consecuencia,
se pierde el soporte periodontal de los incisivos centrales
superiores, que finalmente se desprenden. En casos muy
avanzados, este proceso puede extenderse hacia los lados,
alcanzando hasta los caninos. Esta pérdida de estructuras
oseas maxilares y de dientes constituye otra caracteristica
de las alteraciones faciales leprosas (4), que en el caso de
nuestro paciente contribuye a conformar el aspecto leonino
del labio (figura 2).

-Lesiones nerviosas. Los nervios periféricos suelen estar
afectados por el bacilo en la lepra lepromatosa. En ocasio-
nes se aprecia un tronco nervioso irregular, duro y rigido
en las zonas mas superficiales del codo (nervio cubital) o
en la cabeza del peroné (nervio peroneal). La ausencia de
una forma granulomatosa o de respuesta inflamatoria, sin
embargo, reduce la destruccion tisular caracteristica de la
forma tuberculoide. De ahi que los bacilos leprosos puedan
acumularse en grandes masas en la vaina del nervio, pro-
vocando hiperestesia en algunos pacientes, al principio. La
persistencia de las bacterias y la destrucciéon de las fibras
nerviosas subsiguiente son causa de anestesia en manos y
pies (1,9). Este no fue el caso del paciente que presentamos,
quien conservaba la sensibilidad.

- Lesiones en la piel. Ademas de las lesiones faciales descri-
tas, es frecuente encontrar multiples maculas dérmicas en
las zonas mas frescas del cuerpo (extremidades, nalgas). Son
hipopigmentadas en personas de piel oscura y eritematosas
en personas de piel clara. Su limite periférico estd mucho
menos definido que en la forma tuberculoide. El tronco se
puede afectar, pero por lo general se observan pocas lesiones
en esa localizacion (1). En nuestro paciente son generaliza-
dos los cambios de pigmentacion, como puede observarse
en las distintas imagenes presentadas.

- Lesiones en los huesos. S6lo en un 5% de los casos de
pacientes hospitalizados se observan huesos invadidos
directamente por los bacilos. Lo mas corriente es que esta
invasion se produzca de forma directa, desde lesiones de
tejidos blandos circundantes y con menor frecuencia por via
hematdgena. En otros casos, la afectacion 6sea es secundaria
a la neuropatia periférica. Las areas cutaneas anestesiadas
por la infecciéon nerviosa son vulnerables a la infeccion
tisular. Ademas de los traumatismos, la pérdida de tejido
cutaneo favorece las infecciones piogenas, las ulceras y la
extension a tejidos mas profundos. Como consecuencia,
se producen artritis y osteomielitis sépticas de origen no
leproso, con destruccion de hueso y compromiso de la lo-
comocion por paralisis muscular (secundaria también a la
afectacion nerviosa), con resultado de osteoporosis y atrofia
osea. Los huesos de falanges y metacarpianos o metatar-
sianos se afectan a menudo, con acortamiento marcado o
incluso quedando tan sélo munones (1).

Inmunologia: Las formas clinicas de lepra dependen mu-
cho del estado inmunitario del paciente. Este se pone de
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manifiesto con la prueba de la lepromina (test de Hayashi
y Mitsuda). Consiste en la inyeccion intradérmica de
lepromina (extracto de bacilo leproso tomado de tejidos
enfermos). Suele ser negativa en la forma lepromatosa
y positiva en la tuberculoide. Sin embargo, dado que se
producen positividades en pacientes sin lepra, esta prueba
solo sirve para valorar el estado inmunitario del paciente
ya diagnosticado (1,6). Los pacientes leprosos con reaccion
positiva de Mitsuda suelen presentar una reaccidn tisular
histologica semejante a la de la tuberculosis; de ahi que su
forma clinica reciba el nombre de lepra tuberculoide. La
reaccion a la lepromina y la histologia indican que estos
pacientes manifiestan una respuesta inmunitaria mediada
por células, de hipersensibilidad retardada, como en la tu-
berculosis. En las lesiones de esta forma clinica se observan
pocos bacilos; de ahi el nombre de forma paucibacilar. Se
cree que estos pacientes son mucho menos contagiosos que
los de la forma lepromatosa (1,6). En cambio, los pacientes
con reaccion de Mitsuda negativa demuestran una resisten-
cia minima a la accion de las micobacterias. Estas crecen
de forma relativamente desinhibida, produciendo grandes
cumulos o masas bacterianas, que resultan ser muy infecti-
vas. Esta forma clinica multibacilar es la que se conoce como
lepra lepromatosa. Los estudios de laboratorio sugieren una
respuesta deficiente de las células T a los antigenos de M.
leprae (10) y de otros microorganismos (11). Se desconoce
la razon de las diferencias en la respuesta inmunitaria de las
dos formas clinicas. Ademas de las dos formas polares de
respuesta inmunitaria, un nimero significativo de pacientes
demuestra una respuesta parcial e incompleta. Se manifies-
tan con formas limitrofes o borderline de la enfermedad.
En 1980, la OMS intento expresar esos grados de respuesta
semicuantitativa, designandolos como borderline hacia tu-
berculoide (BT) y borderline hacia lepromatosa (BL) (12). Si
bien la posicion de un determinado paciente en este espectro
es bastante estable, la respuesta inmunitaria que caracteriza
la lepra tuberculoide puede ir deteriorandose en los casos no
tratados, sobre todo en pacientes sujetos a malnutricion o a
otras infecciones (13). En estas circunstancias la forma clini-
ca empieza a adquirir algunas caracteristicas lepromatosas,
con aspectos de BL, forma intermedia o, mas raramente,
de BT. La tendencia inversa es muy raro que se produzca
de forma espontanea; tan sélo en pacientes tratados puede
observarse una evolucion en este sentido (1).

- Interacciones entre lepra y tuberculosis. Los anticuerpos
generados por una especie bacteriana concreta pueden ser
capaces de combinarse con receptores de la membrana de
otras especies. El concepto de este tipo de reacciones cruza-
das, no es nico, si bien esta mucho mejor documentado en
ejemplos de inmunidad humoral que celular. Es evidente que
el estado inmunitario del paciente es de maxima importancia
para las manifestaciones clinicas de la infeccion leprosa y
que influye en la relacion existente entre lepra y tuberculosis.
Queda claro que aun falta mucho por conocer respecto al
mecanismo de interaccion entre ambas enfermedades (lepra
y tuberculosis) y que es necesario continuar investigandolas.
Si bien fueron mucho mas frecuentes en tiempos pasados,

E478



Medicina y Patologia Oral

no han dejado de manifestarse en ningiin momento, como
se ha ido reflejando en numerosos escritos a lo largo de la
historia. En muchos lugares (donde la pobreza abunda)
contintan siendo endémicas (14), pero ello no obsta para
que también en paises civilizados puedan continuar apa-
reciendo casos aislados (en el caso de la lepra) o no tan
aislados, como sucede con la tuberculosis en relacion con
la pandemia del sida.

Debe tenerse en cuenta también que las caracteristicas de las
lesiones leprosas no son siempre tan evidentes como las ex-
puestas. Dependiendo de las fases en que se diagnostiquen,
dichas lesiones pueden mostrar aspectos comunes con los
de otras entidades, lo que dificulta el diagnostico diferencial
(2,6,14). Esperamos que el presente trabajo sirva al menos
para concienciar al lector de que esta patologia estigmatica
no debe caer en el olvido.
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