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Resumo

A varicela rickettsiana ou rickettsiose pustulosa é uma doenga
infecciosa causada pela Rickettsia akari, que se transmite pela
mordedura de um dcaro que vive nos ratos, o Liponyssoides
sanguineus. Caracteriza-se por exantema maculopapulove-
sicular que suscita problemas de diagndstico diferencial ndo
apenas com a varicela, mas também com doencgas mais graves
como o antraz.

Dada a ameaga recente do bioterrorismo, a doenga ganhou um
interesse renovado nos EUA, sendo considerada uma doenca
infecciosa emergente.

A deteccao recente de casos de serologia positiva em animais,
alertou para a existéncia da doenga em Portugal.

A presenca de uma escara de inoculacao, a auséncia de apare-
cimento de vesiculas em surtos, com lesdes em varios estadios
de evolucio e a histdria de exposi¢ao a ratos, podem levantar
a suspeita desta infecc@o.

Com esta revisdo os autores pretendem divulgar a possibili-
dade deste diagndstico, facto para o qual os profissionais de
saide devem estar alertados, perante o diagndstico diferencial
de exantemas variceliformes atipicos.
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Rickettsia akari: It may not be chickenpox
Summary

Rickettsialpox is caused by infection with Rickettsia akari,
wich is transmitted by the house mouse mite, Liponyssoides
sanguineus.

It causes a maculopapulovesicular rash that may be mistaken
for chickenpox or more serious disease such as anthrax.

With the recent threat of bioterrorism the disease gained a
renewed interest in the United States and is considered an
emergent infectious disease.

Since the recent detection of positive serology in rodents the
disease is considered existent in Portugal.

The presence of the inoculation eschar, a papulovesicular rash
that fails to appear in crops and the exposition to mice can
raise the suspicion of the infection.

The health professionals should be aware of the existence of
the disease in Portugal and consider the diagnosis during the
evaluation of atypical chickenpox rashes.
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Introducao

A varicela rickettsiana ou rickettsiose pustulosa € uma doenga
infecciosa causada pela Rickettsia akari que se caracteriza por
um exantema semelhante ao da varicela. Pode surgir em qual-
quer idade, tendo jd sido referenciados vérios casos em idade
pedidtrica.'**# Transmite-se pela mordedura de um acaro que
vive nos ratos e noutros roedores peri-domésticos, o Liponys-
soides sanguineus. '*”

A doenga foi descrita pela primeira vez em 1946, nos Estados
Unidos, no Estado de Nova York.® Mais recentemente foi tam-
bém identificada na Africa do Sul, Coreia, Crodcia, Ucrania e
Turquia. *7*¢

Em Portugal a doenca existe embora ndo seja diagnosticada
clinicamente. O Centro de Estudo de Vectores e Doencas
Infecciosas do Instituto Nacional de Saide Dr. Ricardo Jorge
(INSA-CEVDI) estd actualmente a desenvolver um projecto
de divulgacio e pesquisa destas rickettsias “esquecidas”, pos-
sibilitando a detecg@o serolégica especifica.

Este estudo possibilitou a identifica¢do recente no nosso pais,
de casos com serologia positiva em humanos e animais. "

Nos EUA embora a infec¢io permaneca endémica em dreas
urbanas, o nimero de casos relatados desde o surto inicial
decresceu. A doenga ganhou um novo interesse apds Setem-
bro de 2001, com a ameaga do bioterrorismo, por levantar
também problemas de diagndstico diferencial com doengas
mais graves como o antraz. '"'*"
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Desde entdo o nimero de casos diagnosticados voltou a
aumentar, o que parece estar relacionado com uma maior
ateng@o dos clinicos para a sua existéncia e com uma maior
acuidade dos métodos de deteccao nomeadamente polyme-
rase chain reaction (PCR) e imunohistoquimica.

Assim, a infecgdo parece apresentar uma distribuicdo mun-
dial, sendo mais comum do que anteriormente se pensava, 0
que terd levado a sua reclassificagdo como doenga infecciosa

emergente. 4!

No presente texto pretende-se apresentar uma revisao biblio-
gréfica desta patologia e divulgar a sua existéncia em Portu-
gal, alertando os clinicos para a possibilidade deste diagnés-
tico na abordagem de exantemas variceliformes atipicos.

Quadro Clinico

A doenga inicia-se por uma lesao cutdnea correspondendo ao
local de picada do artrépode. Esta lesdo, embora detectavel em
cerca de 90% dos casos *, passa frequentemente despercebida. **
Caracteriza-se por uma papula eritematosa, indolor e firme, com
cerca de um 1 a 1,5 centimetros de didmetro, que desenvolve
uma vesicula central, ulceracdo e evolui posteriormente para
uma escara. Pode ocorrer em qualquer lugar incluindo as maos,
pés, face, comissura labial e mesmo partes cobertas do corpo e
locais ndo aparentes como o couro cabeludo e orgdos genitais.*
Associa-se geralmente a linfadenopatia regional >~

Alguns dias ap6s esta lesdo, surge um quadre de febre elevada
de inicio sibito associada a arrepios, diaforese, cefaleias e
mialgias. Cerca de 2 a 3 dias apds o inicio da febre surge um
exantema generalizado maculopapulo-vesicular. Este exantema
variceliforme constitui o aspecto mais marcante da doenga.

As lesdes maduras sdo pdpulo-vesiculas com predominio do
componente papular *, desenvolvem uma crosta e geralmente
desaparecem no periodo de uma semana, ndo deixando cicatriz.

As lesdes sdo geralmente esparsas podendo o seu nimero
variar de 5 até mais de 100 ** e apresentam sempre 0 mesmo
estdgio de evolugd@o. Podem atingir a cavidade oral, as palmas
das mdos e plantas dos pés. '
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Menos frequentemente surgem fotofobia, congestdo conjun-
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tival, odinofagia, tosse e vomitos. **

Estudo Complementar

Os dados laboratoriais de rotina sdo inespecificos podendo sur-
gir leucopenia com linfocitose relativa e trombocitopenia. *’

A Rickettsia akari pertence ao grupo de rickettsias que cau-
sam as febres maculares, induzindo imunidade cruzada e posi-
tividade dos estudos seroldgicos contra estes agentes. Ao con-
trario dos outros agentes deste grupo, nao induz positividade
da reacgao de Weil-Félix. '

O estudo seroldgico pode ser realizado através de fixacao de
complemento e imunofluorescéncia indirecta (IFI) com antigé-
nio de rickettsia do grupo das febres exantemdticas. Um titulo
de IgM superior a 64 e de IgG superior a 128 ou uma elevagao
igual ou superior a quatro vezes do titulo de IgG entre a fase
aguda e a fase de convalescenga, associados ao quadro clinico
e negatividade da reac¢do de Weil-Félix, aponta para o diag-
néstico. 5 E possivel o estudo serolégico especifico com
antigénio rickettsia akari. Podem, no entanto, surgir reaccoes
cruzadas com outras rickettsias como rickettsia conorii, com
necessidade de confirmagiio por técnicas de absor¢do cruzada.

Outros testes incluem o estudo de bidpsia cutinea ou crostas
e exsudado, através de imunohistoquimica e polymerase
chain reaction (PCR) e o isolamento da rickettsia akari em
cultura celular."

No INSA-CEVDI estio disponiveis para investigacao as téc-
nicas de IFI com antigénio de rickettsia akari e isolamento a
partir do sangue total e PCR na biopsia ou em crostas. As
amostras para estudo devem ser colhidas de forma estéril. As
crostas e/ou biopsia mantidas em tubo seco e o sangue total
(1-2 ml) em vacutainer® heparinizado e enviados para o labo-
ratério em contentor refrigerado em 24 a 48 horas. Podem, em
alternativa, serem congeladas a -80°C. As amostras de sangue
devem ser colhidas preferencialmente antes da aplicacao de
terapéutica antibidtica e apés 3 a 4 semanas. (Anexo 1).

Anexo 1 — Diagnostico Laboratorial de Doengas Causadas por Rickettsias. Protocolo para colheita e conservagao das amostras.

ISOLAMENTO

| - Sangue

1. Colher 5 ml de sangue com “vacutainer®" ou seringa com uma gota de anticoagulante.
2. Manter a agulha na seringa para evitar o contacto com os microrganismos que existem no ambiente.
3. Fixar a agulha, a sua tampa e o émbolo da seringa com adesivo e colocar a 4°C.

Il - Biépsia de pele do exantema e/ou da escara

1. Desinfectar o local da biépsia com uma solugao que contenha iodo.

2. Com seringa de biopsia (punch) retirar uma amostra (2 mm).

3. Colocar em tubo estéril ou dentro de uma gaze estéril a seco, ou no reagente fornecido pelo CEVDI. Se n&o houver possibilidade
de envio imediato, pode ser congelada a -80°C, a seco ou a -20°C no reagente.

Ill - Crostas e/ou exudado

1. Recolher as crostas para tubos fornecidos pelo CEVDI e manter a 4°C.
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MUITO IMPORTANTE: As amostras para isolamento devem ser colhidas enquanto o doente esta febril e de preferéncia antes da aplicagao
de terapéutica antibidtica. E ainda essencial que as amostras sejam mantidas a 4°C (frigorifico normal) e enviadas ao laboratério o mais

rapidamente possivel (menos de 48 h), sempre em condi¢des de frio.

SEROLOGIA

1. Aserologia é efectuada pela prova de imunofluorescéncia indirecta utilizando antigénios especificos cultivados no laboratdrio ou obtidos

de laboratdrios internacionais de referéncia.

2. Esta prova pode ser efectuada utilizando o plasma da amostra enviada para isolamento.
3. Aserologia dos casos para confirmagao restrospectiva é efectuada no soro enviado ao laboratério nas condigoes usuais.

MUITO IMPORTANTE: A confirmagéo laboratorial de infecgao activa, so pode ser efectuada quando sdo estudadas 2 amostras colhidas com
15 dias de intervalo. Um titulo positivo em uma amostra sé indica um contacto com o agente, em tempo indeterminado. Nao séo excluidas as
reacgdes cruzadas com outros agentes com epitopos antigénicos semelhantes.

Todas as amostras, devidamente acondicionadas, podem ser enviadas por correio directamente para:

CEVDI / INSA

Av. da Liberdade n° 5

2965-575 Aguas de Moura

Tel.: 265 912 222 Fax: 265 912 155

Evolucao

A doenga € auto-limitada, resolvendo geralmente de forma
espontinea apés 14 a 21 dias. No entanto, os antibidticos
encurtam o curso da doenca, podendo estar indicado o trata-
mento com doxiciclina, sobretudo em criangas maiores de 8
anos e com quadros mais graves. '-**

Niao surgem geralmente complicacdes ou sequelas e até a data
nao foram relatados casos mortais.**

Discussao

A varicela rickettsiana é uma doencga benigna, de prevaléncia
desconhecida e pouco divulgada no nosso Pafs.

Uma vez que o exantema levanta problemas de diagndstico
diferencial com a varicela e outros exantemas viricos *, casos
que ocorram esporadicamente, podem nao ser reconhecidos
pelos profissionais de satde ".

A presenca da escara de inoculacdo que precede a doenga
febril, a relativa dispers@o das lesdes, o predominio do com-
ponente papular, a auséncia de aparecimento em surtos com
lesdes em vdrios estddios de evolucdo, a exposicao a ratos e
dados laboratoriais como trombocitopenia, devem levantar a
suspeita. **7 Nestes casos, estd indicado o estudo laboratorial
com vista ao esclarecimento do diagndstico e ao conhecimen-
to da real incidéncia e prevaléncia desta doenca em Portugal.
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