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Caso Clinico / Case Report

Hanseniase associada a granuloma el astol itico
Leprosy combined with elastolytic granuloma
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Resumo: Sio descritos dois casos de Hanseniase combinados com granuloma elastolitico de células
gigantes. Embora uma ocorréncia concomitante nio possa ser excluida, uma possivel relagio pato-
genética entre as duas condicoes é postulada. E possivel que um mecanismo imunolégico desempenhe
um papel no processo elastolitico, que poderia também ser causado por dano actinico na pele alterada

pela Hanseniase.
Palavras-chave: Granuloma; hanseniase

Summary: Two cases of leprosy combined with elastolytic giant cell granuloma are reported. Though
a coincidental occurrence cannot be excluded, a possible pathogenetic relationship between the two
conditions is postulated. 1t is possible that an immunological mechanism plays a role in the elastolytic
process, which could also be caused by actinic damage in the skin altered by leprosy.
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INTRODUCAO

Nos Ultimos anos, houve aumento de interesse nas
doencas que apresentam degeneracdo do tecido elastico da
derme', apesar do sistema elastico da pele ndo ser bem
entendido. Algumas condi¢des inflamatorias e ndo infla
matdrias associadas a €l astolise da derme foram descritas.

A coexisténcia de hanseniase e granuloma el astoli-
tico de células gigantes, para 0 qual usaremos o termo
“LEGG” (Leprosy and Elastolytic Giant Cell Granuloma),
até onde chega 0 nosso conhecimento, ndo foi até hoje
reconhecido nem descrito.

O presente estudo documenta dois casos raros de
hanseniase associada ao granuloma eastolitico de células
gigantes em areas expostas da pele e discute sua possivel
relacéo.

Recebido em 14.04.2000. / Received in April, 14" of 2000.

INTRODUCTION

In recent years there has been increased interest in
diseases showing degeneration of dermal elastic tissuel, in
spite of the fact that the skin elastic system is not well
understood. Some inflammatory and non-inflammatory
conditions associated with dermal elastolysis have been
described.

The coexistence of leprosy and elastolytic giant cell
granuloma, for which we use the term “LEGG”, so far as we
are aware, has not hitherto been recognized nor described.

The present study documents two unusual cases of
leprosy combined with elastolytic giant cell granuloma
on exposed areas of skin and discusses their possible
relation.
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RELATO DOS CASOS

Caso 1: mulher branca de 50 anos, com pele fototipo
I1, de Vitéria da Conquista, Bahia, com longa histéria epide-
mioldgica de contato intimo com paciente portador de han-
seniase multibacilar que sofrera de hepatite medicamentosa
que causou sua morte durante o tratamento para hanseniase.
Elarelatava uma histéria de 1 ano de méculas e placas erite-
mato-edematosas, ndo-pruriginosas, em areas de exposicao
solar. O exame clinico revel ou lesdes eritematosas multiplas
com bordas elevadas, as vezes, de aspecto anular, no tronco,
area do colo, bragos, membros e Iébulos da orelha (Figura
1). Quase todas de aspecto infiltrado. A paciente ndo tinha
sintomas subjetivos. As lesBes cuténeas ndo apresentavam
ateracdo de sensibilidade. N& tomava nenhuma medica
¢80. Os exames laboratoriais de rotina, incluindo exames
paraHTLV | ell, foram normais. Contudo, o indice bacterio-
|6gico dos esfregacosfoi de 3,5. A suspeitaclinica, antesdos
exames laboratoriais, incluia hanseniase borderline, micose
fungdide e lupus eritematoso.

Caso 2: mulher branca de 63 anos, de Salvador,
Bahia. Desenvolveu uma lesdo cuténea na extremidade
superior esquerda, que havia comegado ha 2 meses. A his-
toria clinica ndo era relevante. Aparentava estar clinica-
mente bem, exceto pela presenca de pequenas papulas mal
definidas, discretamente brilhantes, com bordas irregula-
res e aspecto anular na superficie flexora do antebraco
esguerdo (Figura 2). A lesdo media aproximadamente 7x5
cm de didmetro e era da mesma cor da pele, mas mostran-
do pequenas areas de hipopigmentacdo. Apresentava
diminuicdo da sensibilidade térmica. Os achados e resulta-
dos dos exames de laboratdrio foram negativos, ou dentro
dos limites normais, inclusive o indice bacterioldgico. A
suspeita clinica era hanseniase tubercul 6ide.

CASE REPORTS

Case 1: a 50-year-old white woman having sun-
reactive skin type Il from Vitoria da Conquista, Bahia, with
a long epidemiological history of close contact with a mul-
tibacillary leprosy patient, which had had medicamentous
hepatitis causing death during the treatment for leprosy.

Patient with a one-year history of progressively
spreading crops of non-pruritic, erythematous and edema-
tous plaques and maculae on exposed areas of her skin.
Clinical examination revealed multiple erythematous
lesions with elevated borders, sometimes of annular aspect
on her trunk, decolleté, arms, limbs and earlobes (Figure
1). Almost all of those lesions were of infiltrated aspect. The
patient had no subjective symptoms. The cutaneous lesions
showed no sensibility alterations. She took no medication.
Routine laboratory investigation, including tests for HTLV I
and II, was normal. However, the average Bacterial Index
(BI) of skin smears was 3.5. The clinical suspicion, before
the laboratory examinations, included Borderline Leprosy,
Mycosis Fungoides and Erythematous Lupus.

Case 2: a 63-year-old white woman from Salvador,
Bahia, developed a cutaneous lesion on her left upper extre-
mity that had begun to develop for two months. Her medi-
cal background was unremarkable. Clinically she appeared
to be quite well except for the presence of ill defined slightly
shinny area with small papules and irregular edges of
annular aspect on the flexor surface of her left forearm
(Figure 2). The lesion measured about 7x5 Cm in diameter
and was the same color as the skin, but showing small areas
of hypo pigmentation. There was local thermal sensibility
decrease. Findings and results of laboratory examinations
were negative or within normal limits, including the BI,
which was negative. The clinical suspicion was Tuberculoid
Leprosy.

Achados Patologicos

Somenteumabidpsia- bidpsia
incisona em fuso - foi feita de cada
paciente. As hidpsias foram fixadas
em formdina a 10% por um dia
Preparados histoldgicos corados com
H&E e Fite-Faraco, seccionados a 5
nmm, foram usados para classificacio e
demonstracéo de M.Leprae. Ademais,
foram realizados exames com orceina
acidaedcian blue (pH 2,5).

Caso 1: abiépsiacutaneade

Figura 1: Lesoes avermelhadas
com hipopigmentac¢iao e pequena
atrofia no centro. A pele
circundante mostra afinamento e
envelhecimento sugestivos de
elastose solar. Paciente 1.

Pathological Findings

Only one biopsy of each
patient was taken in the form of an
elliptical biopsy. The biopsies were
fixed in 10% formalin for one day.
H&E and Fite-Faraco stained histo-
logical preparations, sectioned at 5
mn were used to classify and
demonstrate M. leprae. Additi-
onally, acid orcein and alcian blue
(pH 2.5) stains were performed.

Figure 1: Reddish lesions with
bypopigmentation and slight
atrophy of the centers.

The surrounding skin shows
thinning and wrinkling sugges-
tive of solar elastosis. Patient 1.
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Figura 2: LesoOes eritematosas, levemente infiltradas no antebrago.
Paciente 2. / Figure 2: Erythematous, slightly infiltrated annular
lesions on the forearm. Patient 2.

uma das lesdes revelou inflamagdo dos feixes neurovascu-
lares e anexos cutaneos. Macréfagos e linfécitos eram os
tipos de células predominantes. Podia-se ver grande niime-
ro de bacilos écido-resistentes (BAAR), no citoplasma dos
macréfagos, freglientemente de aspecto espumoso (Figura
3) Em areas focais da derme superficial e média, por vezes
préximo da area do tecido hanseniaco reacional, havia um
infiltrado linfohistiocitario com vérias células gigantes sem
vacUolo nem bacilos acido-resistentes (figura 4) Estes infil-
trados apresentavam menos fibras elésticas do que encon-
tradas normalmente. Os poucos feixes de fibras observados
nesta &rea eram curtos e finos. Foram demonstradas fibras
glasticas no citoplasma de algumas células gigantes e
macréfagos. Naderme reticular profunda, as fibras elasticas
pareciam normais. Foi feito o diagnéstico de hanseniase
virchowiana subpolar associada a0 granuloma €elastolitico
de células gigantes.

Caso 2: exame histolégico da lesdo revelou coexis
téncia de macrofagos e células gigantes multinucleadas
que fagocitaram as fibras el asticas da derme superior, cau-
sando seu desaparecimento (Figura 5). Além desta lesdo,
havia inflamac&o perineural,

Figura 3: Macréfagos podem ser vistos em volta dos nervos com
muitos bacilos acido-resistentes viaveis. Coloracao de Fite-Faraco,
320X. Paciente 1. / Figure 3: Macrophages are seen around nerves
with many viable fast-acid bacilli. Fite-Faraco stain, 320X. Patient 1.

Case 1: skin biopsy from one of the lesions revealed
inflammation of neurovascular bundles and skin appenda-
ges. Macrophages and lymphocytes were the predominant
cell-types. Large number of acid-fast bacilli (AFB) could be
seen in the cytoplasm of macrophages, often with foamy
aspect (Figure 3). In focal areas of the superficial and mid
dermis, sometimes in close proximity to the marked leprosy
tissue reaction there was a patchy lymphohistiocytic infil-
trate, with many giant cells without vacuoles nor AFB
(Figure 4). Elastic fibers were less frequently found in these
infiltrates. The few isolated bundles of fibers observed in
this area were short and thin. Fragments of elastic fibers
were demonstrated within the cytoplasm of a few of the
giant cells and macrophages. In the deep reticular dermis,
the elastic fibers appeared to be normal. The diagnosis of
subpolar lepromatous leprosy combined with elastolytic
giant cell granuloma was made.

Case 2: Histological examination of the lesion
revealed coexistence of macrophages and multinucleated
giant cells that phagocytosed elastic fibers in the upper der-
mis, causing them to disappear (Figure 5). Besides this
lesion, there was perineural

composta basicamente de
linfocitos e  histiécitos
(Figura 6), presentes na
derme profunda ou proximo
as glandulas sudoriparas.

Figura 4: Bidpsia cutinea da
lesao do antebraco (lesao anu-
lar). Fragmentos engolfados de

fibras eldsticas sao vistas nas
células gigantes multinucleadas

entre as fibras de coliageno.
H&E, 250X. Paciente 1.

ST IS

inflammation composed
mainly of lymphocytes and
histiocytes (Figure 6) present
either in the deep dermis or
in the vicinity of sweat

K |_._
gt i L

Figure 4: Skin biopsy from the
lesion of forearm (annular
lesion). Engulfed fragments of
elastic fibers are seen within
multinuclear giant cells among
collagen fibers. HGE, 250X.
Patient 1.
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Figura 5: Fibras eldsticas
diminuidas nas areas do granulo-
ma de células gigantes da derme
media, enquanto permanecem na
irea da derme superficial e no
subcutaneo. Coloragio pala orcei-
na 120X. Paciente 2.

Havia escassos bacilos acido-resis-
tentes demonstraveis nos feixes dos
nervos, mas nenhuma proliferacdo
de células de Schwann. N&o foram
observadas alteracdes significativas
na epiderme.

Tratamento e Curso Clinico
Uma vez feito o diagnostico,

foi iniciado tratamento para hanse-

niase em ambos os casos. Terapia

Figure 5: Elastic fibers are dimin-
ished in the areas of giant cell
granuloma of the mid-dermis,
while they remain in the
superficial area of the dermis and
the subcutis. Orcein stain 120X.
Patient 2.

glands. There were scanty demons-
trable AFB on nerve bundles, but no
Schwann cell proliferation. No sig-
nificant abnormalities were obser-
ved in the epidermis. The diagnosis
of indeterminate leprosy combined
with elastolytic giant cell granulo-
ma was made.

Treatment and Clinical Course
Once the diagnosis was

multidrogas, como as usadas em
pacientes com hanseniase multibacilar, foi recomendada
para a paciente do caso 1. A paciente do caso 2 recebeu
dose Unica de quimioterapia de curta duracdo. Nos 12
meses subsequientes, ndo apareceram novas lesdes nem foi
observada recorréncia, e ambas as pacientes mostravam
melhora significativa.

DISCUSSAO

A degeneracéo das fibras €asticas ou dlastdlise, aspec-
to de dgumas doencas cuténess, congtitui um grupo de doencgas
caracterizadas por diminuicdo ou desaparecimento do tecido
eléstico dérmico. A dastdlise foi classificada como localizada
ou generalizada e pode ser congénita ou adquirida, com ou sem
manifestactes s stémicas? Apesar daelastina—principa protei-
na condtitutiva das fibras déasticas — abranger 2% do total de
proteinas da derme®, da é importante fis ol ogicamente, propor-
cionando eladticidade a pele. Existem evidéncias bioquimicas
de que a dadina é produzida peos fibroblastos da pele*
Alteragbes na estrutura ou metabolismo da eagtina foram
implicadas em diversas doen-

made, the treatment for leprosy
was initiated in both cases. Multidrug Therapy (MDT), as
used for multibacillary patients was recommended for
patient 1. Patient 2 received a single dose of short-term
chemotherapy (ROM). No new lesions appeared in the sub-
sequent twelve months, nor was recurrence observed,
during this time the lesions of both patients showed marked
improvement.

DISCUSSION

Elastic fiber degradation or elastolysis, a feature of
some cutaneous diseases, constitutes a group of disorders
characterized by a decrease or disappearance of dermal
elastic tissue. It has been classified as either localized or
generalized and may be congenital or acquired with or
without systemic manifestations.” Although elastin, the prin-
cipal protein constituent of the elastic fibers, comprises
only about 2% of the total protein in dermis,’ it is physiolo-
gically important, providing the resiliency of skin. There are
biochemical evidences that elastin is produced by skin
fibroblasts.” Alterations in

¢as cuténeas adquiridas ou
hereditérias. Embora a base
bioguimica para as mudancas
observadas na estrutura da
elagtina ndo sga conhecida,
pensa-se que a elastase — uma
enzima proteolitica — estgja

Figura 6: Infiltrado
inflamatorio perineural,
composto principalmente de
linfécitos e histiocitos, presente
na derme média.

H&E 120X. Paciente 2.

the elastin structure or meta-
bolism have been implicated
in a number of heritable and
acquired cutaneous diseases.
Although the biochemical
basis for the observed chan-
ges in the elastin structure is

Figure 6: Perineural
inflammatory infiltrate,
composed mainly of
lympbocytes and bistiocytes
is present in the mid-dermis.
HG&E 120X. Patient 2.
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envolvida no processo, as vezes, etimulada por catepsina G.°
Além do mais, ainteraco de elastase com e astina depende de
forcas eetrostéticas.® Os mecanismos patogénicos da e astolise
s30 pouco conhecidos. Defeitos na sintese do tecido dastico,
liberacgo de dastase por tecido inflamatdrio, diminuicdo dos
niveis sricos de cobre e mecanismos imunol 6gicos sao postu-
lados como possivels mecanismos. Apesar denéo estar claro se
ainflamagdo € um evento primério ou se ocorre como fendme-
Nno secundario ao processo elastol itico, existem agumas evidén-
cias de que ainflamacao é importante em vérias elastdlises?

Histiocite dérmica e fagocitose das células gigantes do
tecido elastico (dlastoclasia) sfo eventuamente achados em
vérias dermatoses inflamatdrias, que se pode considerar que
pertencam a um espectro clinico de doengas caracterizadas
por infiltrados granulomatosos com elastdlise. Céulas gigan-
tes multinucleadas contendo fibras elésticas também sfo
encontradas ho granulomaanular (entdo conhecido como gra:
nuloma anular de células gigantes elastaliticas), ceratose acti-
nica, reacdo persistente a picada de insetos, € astose perfuran-
te serpiginosa, sifilis granulomatosa, granuloma de corpo
estranho, queratoacantoma, carcinoma basocelular e certas
variantes de discrasiade culas T, i.e.pele laxa granulomato-
sa e micose fungdide;”® como também, leucemiade cdlulas T
do adulto, ** necrobiose lipoidica e purpura senil.®
Recentemente vimos elastoclasa em uma lesfio cuténea de
um paciente com leishmaniose tegumentar (dados ndo publi-
cados). Outras condi¢Bes que precisam ser consideradas no
diagnéstico diferencia histopatologico incluem sarcoidose
cuténea e infecgBes profundas por fungos. Todos estes diag-
nosticos podem sar excluidos nas nossas pacientes. Nossos
espécimes ndo mostraram tubércul os epitelidides nem linfoci-
tos NUMErosos e o0 processo patol Ggico poupou o subcuténeo.

Elastoclasia pode ocorrer de forma no especifica, ao
menos em alguns casos, em &eas protegidas do sol, assm
como, em areas da pele expostas ao sol.*? A fagocitose do teci-
do dastico pode ser, no entanto, evento secundario em véarias
dermatosesinflamatorias, com degeneracdo dasfibraselasticas
gue se encontram presentes no infiltrado. ™*® Alternaivamente,
épossivel que o evento priméario sgjaareacdo inflamatériagra
nulomatosadirigida contra as fibras e ésticas, com dano actini-
co* ou ndo.* No entanto, 0 processo de dastose por cdulas
gigantes multinucleadas ainda ndo foi eucidado e permanece
incerto. No granuloma e astolitico de células gigantes, asfibras
de colageno ndo sfo afetadas.® Todavia, asfibras easticas sfo
digeridas por histidcitos e células gigantes multinucleadas, e
por razao, as fibras de colageno na zona central pds-reati-
va estdo intactas e as fibras eédticas encontram-se ausen-
tes. #7718 Yanaguihara e colegas, em 1987, sugeriram que,
nessa doenca, 0 processo e astolitico age em duas etapas. uma
digestéo extracdlular e umaintracelular das fibras e asticas.

O termo descritivo granuloma elastolitico de células
gigantes (“EGCG") foi introduzido para suprir inadequactes
naterminologia anterior.” A falta de uniformidade natermi-
nologia pode ser atribuida a superposicéo de caracteristicas
clinicas e histopatol 6gicas® e aincerteza quanto a etiologia.
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not known, elastase—a proteolytic enzyme— has been
thought to be involved in the process, sometimes stimulated
by cathepsin G.” Moreover, the interaction of elastase with
elastin depends on electrostatic forces.” The pathogenic
mechanisms of elastolysis are poorly understood. Defects in
synthesis of elastic tissue, release of elastase by inflamma-
tory tissue, decrease in serum copper, and immune mecha-
nisms have been postulated as possible mechanisms.
Although it is not clear whether inflammation is a primary
event or if it occurs as a phenomenon secondary to the elas-
tolytic process, there is some evidence that inflammation is
important in various elastolysis’

Dermal histiocytic and giant cell phagocytosis of
elastic tissue (elastoclasis) is seldom found in several
inflammatory dermatoses that may be considered to belong
to a clinical spectrum of diseases characterized by a granu-
lomatous infiltrate with elastolysis. Multinucleated giant
cells containing elastic fibers are also found in annular
granuloma (then known as annular elastolytic giant cell
granuloma), actinic keratoses, persistent insect-bite reac-
tions, elastosis perforans serpiginosa, granulomatous
syphilis, foreign body granuloma, keratoacanthoma, basal
cell carcinoma and certain variants of cutaneous T-cell
dyscrasia i.e. granulomatous slack skin and mycosis fun-
goides;”* as well in Adult T cell leukemia, *'° necrobiosis
lipoidica and senil purpura.” Recently we have seen elasto-
clasis in a cutaneous lesion from a patient with tegumentar
leishmaniasis (unpublished data). Other conditions that
need to be considered in the histopathologic differential
diagnosis include cutaneous sarcoidosis and deep fungal
infections. All these diagnoses may be excluded in our
patients. Our specimens showed neither epithelioid tuber-
cles nor numerous lymphocytes and the pathological pro-
cess also spared the subcutis.

Elastoclasis may occur non-specifically, at least in
some cases, in sun-protected areas, as well as in sun-expo-
sed skin.”” Elastic tissue phagocytosis may be, however, a
secondary event in several inflammatory dermatoses, with
degradation of the elastic fibers that are present within the
infiltrate.”” Alternatively, the primary event might be the
granulomatous inflammatory reaction directed against
elastic fibers, with actinic damage™ or not.” However, the
process of elastolysis by multinucleated giant cells has not
yet been elucidated and is still uncertain. In elastolytic
giant cell granuloma, collagen fibers are not affected.'
Elastic fibers are, however, digested by histiocytes and mul-
tinucleated giant cells, therefore, in the post reactive central
zone, the collagen fibers are intact and the elastic fibers are
absent.*"""*" Yanagihara et al, 1987, suggested that the
elastolytic process in this disease proceeds in two steps: an
extracellular digestion and an intracellular digestion of the
elastic fibers.

The purely descriptive term elastolytic giant cell
granuloma (EGCG), was introduced to overcome inade-
quacies in the previous terminology.” The lack of unifor-
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As caracteristicas histolégicas incluem infiltracdo granulo-
matosa por muitas células gigantes (freqlientemente com
formacdo de corpos asterdides), histiocitos, linfécitos, célu-
las epitelidides ocasionais, e auséncia de necrobiose. O teci-
do eléstico parece desaparecer nas bordas do granuloma, e
encontra-se absol utamente ausente no centro deste. O granu-
loma elastalitico de células gigantes (“ECGC”) € uma doen-
¢a incomum que pode ndo ser prontamente reconhecida
pelos ndo iniciados. Reconhecé-lo nesta regido do mundo é
especidmente importante porque pode ser diagnosticado
erroneamente como hanseniase tuberculdide. E, portanto,
util reconhecer o padréo da elastélise granulomatosa, para
gue ndo seja confundida com outras dermatites granuloma-
tosas. Conseqlientemente, um componente adiciona do
algoritmo de diagndstico, na abordagem da dermatite granu-
lomatosa, é determinar se a fagocitose das fibras elasticas é
uma caracteristica proeminente da resposta histiocitaria.®

O interesse especia nos casos apresentados € que 0s
achados clinicos, incluindo a localizacdo e os achados
patol 6gicos, sdo raros. No caso da paciente 2, o aspecto cli-
nico da lesdo, correspondente ao granuloma elastolitico
superficial, induziu o médico a suspeitar de hanseniase
tuberculide. E amplamente reconhecido que o diagnéstico
de hanseniase é muitas vezes dificil. Porém, a coexisténcia
de hanseniase e granuloma elastolitico de células gigantes
pode ser fonte de preocupacdo e pode representar um desa
fio maior para os patologistas. Apesar de diagnosticada a
hanseniase, ainda assim, poderia ser erroneamente classifi-
cada. A aparéncia granulomatosa da lesdo, com células
gigantes elasto-fagocitarias, pode sugerir o diagnostico de
hanseniase paucibacilar (tuberculéide ou dimorfa tuber-
culéide) e, com isso, induzir a tratamento ndo apropriado.

Até onde sabemos, ndo hé descricéo clinico-patol 6gi-
cade casos similares com o diagnostico de elastoclasia. Rueda
& Rodriguez relataram, em 1979, um grupo de 16 pacientes,
de ambos os sexos, com hanseniase virchowiana com células
gigantes, alguns deles com corpos asterGides. Apesar deterem
se referido a estes casos como “hanseniase virchowiana de
células gigantes’, e de ndo terem demonstrado, através de
coloracdo para fibras elésticas, aincorporagdo de fibras elés
ticas dérmicas no citoplasma dos histiécitos e das cdulas
gigantes, € provével, de acordo com um membro da nossa
equipe - AABJ -, que pelo menos alguns destes pacientes se
encaixem no mesmo padrdo clinico-patolégico do “LEGG”.

Asfibras elasticas da derme de pacientes com hanse-
niase apresentam tracos caracteristicos, dependendo do tipo
de hanseniase, periodo de duracdo da condicao ativa e estru-
turas dérmicas destruidas.?? A questéo que surge é saber sea
associagdo de hanseniase com granuloma elastolitico de
células gigantes € mais do que simples coincidéncia.
Embora a possibilidade de que as duas lestes tenham ocor-
rido por acaso ndo possa ser totalmente excluida, o granulo-
ma €elastalitico de céulas gigantes € raro, e a ocorréncia
simultanea com hanseniase na mesma lesdo cuténea sugere
uma relacdo mais intima. As duas pacientes apresentavam
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mity in terms of terminology can be attributed to an over-
lap of clinical and histopathological features™ and uncer-
tainty with regard to its etiology. Its histologic features
include granulomatous infiltration by many giant cells
(often with asteroid body formation), histiocytes,
lymphocytes, scattered epithelioid cells, and no necrobio-
sis. Elastic tissue appears to disappear at the borders of
the granuloma and is totally absent in the center. EGCG is
an uncommon entity that may not be readily recognized by
the uninitiated. The recognition of this disease in this
region of the world is especially important since it may be
misdiagnosed as tuberculoid leprosy. It is therefore useful
to recognize the pattern of granulomatous elastolysis, lest
it be confused with other forms of granulomatous dermati-
tis. Accordingly, an additional component of the diagnostic
algorithm in approaching granulomatous dermatitis is to
determine whether elastic fiber phagocytosis is a promi-
nent feature of the histiocytic response.’

The special interest of the presented cases is that the
clinical findings, including the localization and the patho-
logical findings, were uncommon. In patient 2, the clinical
aspect of the lesion, corresponding to the superficial elas-
tolytic granuloma, induced the clinician to suspect of
Tuberculoid Leprosy. It is widely recognized that the diag-
nosis of leprosy is often difficult. But the coexistence of
leprosy and elastolytic giant cell granuloma (LEGG), could
be a source of worry and may pose further a challenge for
pathologists. In spite of the recognition of leprosy, one
could well misinterpretate the leprosy form. The granulo-
matous appearance of the lesion, with elastophagocytosing
giant cells, might suggest a diagnosis of paucibacillary
leprosy (tuberculoid or borderline tuberculoid) and so indu-
ce to inappropriate treatment.

10 our knowledge, there are no clinico-pathological
descriptions of similar cases with the recognition of elasto-
clasis. Rueda & Rodriguez reported, in 1979, a group of
16 patients of both sexes, having lepromatous leprosy with
giant cells, some of which containing asteroid bodies.
Although they referred to these case as “Giant Cell
Lepromatous Leprosy”, and the incorporation of dermal
elastic fibers into the cytoplasm of the histiocytes and giant
cells was not demonstrated by means of elastica staining,
according to one of us (AABJr), it is likely that at least some
of these patients could also be fitted into the same clinico-
pathological picture of LEGG.

The dermal elastic fibers of leprosy patients had
characteristic features, depending on the types of leprosy,
duration periods of active condition and destroyed der-
mal strutures.”” The question that arises is as to whether
the association of leprosy with elastolytic giant cell gra-
nuloma is more than just coincidental. Although the pos-
sibility that the two lesions occurred per chance cannot
therefore be altogether excluded, elastolytic giant cell
granuloma is uncommon and the co-occurence with
leprosy in the same cutaneous lesion suggests a more inti-
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formas de hanseniase diferentes, porém, bem definidas. Esta
doenca é conhecida por cursar com ateragfes imunol égicas.
Apesar da etiopatogénese subjacentedo “ LEGG”, em ambas
as pacientes, ndo ter sido estabelecida, e a série apresentada
ser pequena, a deteccdo de granuloma elastolitico de células
gigantes, em ambas as pacientes, sugere que o sistema imu-
nologico tem papel importante na patogénese desta dis-
funcdo elastolitica. Infiltrados inflamatorios, especia mente
leucdcitos e macréfagos, estdo associados a atividade da
elastase.** Devido ao fato do infiltrado inflamatério, encon-
trado em todos os casos de hanseniase, ser compaosto ndo
apenas de macréfagos, como também de substancial quan-
tidade de linfacitos T, com predominancia da subdivisio
CD8,* deve-se questionar a natureza do granuloma elastoli-
tico de cdlulasgigantes. Dal, é razodvel assumir, pelo menos
NOS NOSSOS Casos, que o0 granuloma elastolitico de células
gigantes ndo sgja, de fato, primério, mas que represente uma
disfuncéo elastalitica rara que seria secundaria a um proces-
so inflamat6rio no qual os mecanismos imunol dgicos esta:
riam envolvidos. Portanto, a configuracdo anular destas
lesdes resultaram da atividade elastolitica do infiltrado de
células inflamatdrias no centro e periferia do processo ativo.

Outros fatores, tais como dano actinico apele alterada
pela hanseniase, diante da histéria prolongada de exposicao
solar de nossas duas pacientes, pareceu predispor a derme a
ateracOes das fibras easticas ou contribuir para o processo
catabdlico anormal dasfibras €lasticas. De modo geral, ndo se
sabe se aluz solar e/ou outros fatores iniciam a degeneracéo
essencial das fibras désticas, que sGo entdo reconhecidas
como corpos estranhos e fagocitadas pelos histiécitos, ou se
estes fatores induzem a ateragBes no mecanismo de reconhe-
cimento de corpos estranhos €/ou a ativagdo da funcéo de
fagocitose dos higtidcitos que causam fagocitose de suas pro-
prias fibras e agticas. Uma reacdo fotoal érgica a drogas pare-
ce improvavd, ja que nenhuma das pacientes tomava drogas,
e os achados patolégicos ndo confirmam tal possibilidade.
Resta ser determinado se estas observagOes refletem a estrutu-
ra dterada ou perda da el astina vista histologicamente na pele
envelhecida. Todavia, ndo conseguimos chegar a uma expli-
cacdo satisfatOria para a etiologia do processo dermatol égico
de nossas pacientes. Os mecani Smos que governam esta asso-
ciacdo sfo incertos, assim como, ndo se sabe se des tém
agum significado biolégico na patogénese da hanseniase.
a
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