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Resumen

El edema hemorragico agudo del lactante (EHAL) es una variante de vasculitis leucocitoclastica confi-
nada a la piel que se caracteriza por placas purpuricas y edema de las extremidades, en un nifio en
buenas condiciones generales. Durante una o dos semanas previas al inicio del cuadro se describen
infecciones, uso de drogas o inmunizaciones los que gatillarian un proceso inmunolégico mediado por
inmunocomplejos. Su principal diagndstico diferencial es el purpura de Schénlein-Henoch. Es de evolu-
cion benigna y autolimitada. Objetivo: Presentar un caso de EHAL, dando a conocer la enfermedad y
entregar herramientas de diagndstico. Caso clinico: Lactante de 8 meses que presenta edema y lesio-
nes purpuricas extensas en cara y extremidades asociadas un cuadro respiratorio intercurrente. No
habia compromiso del estado general, los exdmenes de laboratorio fueron normales y la biopsia de piel
fue compatible con EHAL. Se descartaron los diagnédsticos diferenciales mas importantes. No se realizé
ningun tratamiento especifico y el cuadro remitié en forma esponténea sin recurrencias posteriores. Este
caso representa el cuadro tipico del edema hemorrdgico agudo del lactante, el cual es poco frecuente,
pero sus manifestaciones cutdneas son muy alarmantes y pueden originar confusién en el diagndstico.
(Palabras clave: lactante, vasculitis leucocitoclastica, purpura).
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Infant acute hemorrhagic edema

Background: Acute hemorrhagic edema of infancy (AHEI) is a cutaneous small vessel leukocytoclastic
vasculitis characterized by purpuric plaques and edema of limbs, in a healthy infant. Clinical presentation
consists in a recent history of upper respiratory tract infection and/or use of antibiotics or immunizations
that triggers an immunologic response mediated by immune complexes. The main differential diagnosis
is Schénlein-Henoch Purpura and it is a benign self-limited disease. Objective: To inform about this
disease and therefore increase its diagnosis. Case-report: An 8 months-old healthy infant with edema
and purpura in the face and limbs, associated with respiratory disease. Laboratory exams were normal
and skin biopsy was compatible with AHEI. He didn’t receive any specific treatment and the disease
improved spontaneously without recurrence. This child presents a typical case of acute hemorrhagic
edema of infancy. Although it is unfrequent, skin manifestations are alarming and can mistake the
diagnosis.
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INTRODUCCION

Existen multiples enfermedades que se
manifiestan con purpura a nivel de la piel
(infecciones, cuadros inmunoldgicos y/o auto-
inmunes, reacciones por drogas, neoplasias,
etc) siendo varias de ellas potencialmente
graves, por lo que constituye un signo de
alarma para el pediatra que las observa.

El edema hemorragico agudo del lactan-
te (EHAL) es una forma de vasculitis
leucocitoclastica que afecta a nifos de en-
tre 4 meses y 3 afos de edad. Se presenta
clinicamente con edema y equimosis hiper-
sensibles que evolucionan hacia una lesion
similar a una escarapela. Los sitios mas
comunmente afectados son la cabeza y la
porcion distal de las extremidades. Esta
vasculitis se limita a la piel y presenta una
resolucion espontanea, completa, sin secue-
las. El primer caso fue descrito por Snow
en 1913 pero la descripcion de esta enfer-
medad fue publicada por Finkelstein en 1938.
También se conoce como enfermedad de

Figura 1. Lesiones purpuricas en mejillas y antebra-
Z0s.

Figura 2. Lesiones en escarapela en antebrazos,
respetando el tronco.
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Seidlmayer'. Su incidencia es desconocida,
aunque se considera una entidad infrecuen-
te que ha sido extensamente descrita en
Europa y menos frecuentemente en la lite-
ratura americana?.

El objetivo de esta presentacion es des-
cribir una entidad que, si bien es muy alar-
mante en sus manifestaciones cutaneas, es
de evolucién benigna y autolimitada.

CAso cLiNIcO

Lactante varén de 8 meses de edad, sin
antecedentes morbidos de importancia, que
comenzd con tos productiva, ruidos bron-
quiales, rinorrea serosa y fiebre intermiten-
te. Su madre consultd por este motivo en
su policlinico y se diagnosticé bronquitis
obstructiva, inicidndose tratamiento con
salbutamol inhalador y amoxicilina, lo cual
se mantuvo por 4 dias. Al cuarto dia de
evolucién se agregaron al cuadro anterior
lesiones eritemato-violaceas en la cara, y
edema sensible en manos y pies. Durante
los tres dias posteriores se agregaron depo-
siciones disgregadas con mucosidad y es-
trias sanguinolentas y fue hospitalizado por
este motivo. Al examen fisico se observaba
en buenas condiciones generales, febril (38,3°)
y hemodinamicamente estable. En el exa-
men fisico de la piel presentaba multiples
papulas y placas edematosas y purpduricas,
sensibles, de morfologia anular, en forma
de medalléon o escarapela, de distribucion
simétrica, de diferente tamafo (1 a 4 cm),
afectando la cara (figura 1), pabellones auri-
culares y extremidades, respetando el tron-
co y las mucosas, (figuras 2 y 3).

Figura 3. Lesiones purpuricas redondeadas en pier-
nas.
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Tabla 1. Examenes de laboratorio

Examen Resultado

Hemograma Hb: 10mg/dl, Hto: 31%,
GB: 17 600, plaguetas
normales

Protrombina 92%

VHS 52 mm/hr

PCR 25 U/ml

Electrolitos plasmaticos normales

Gases arteriales normales

Transaminasas normales

Perfil bioquimico normal

Orina completa y urocultivo  normales

Coprocultivo negativo

Hemocultivos negativos

IFI virus respiratorios Negativos

ECG y Ecocardiograma Normales

VHS: Velocidad de eritrosedimentacion
PCR: Proteina C reactiva

Los resultados de los examenes de la-
boratorio se resumen en la tabla 1.

Se realizd biopsia de piel al 102 dia de
evolucion la cual mostré a nivel de la epi-
dermis una zona de infarto e infiltracién de
polimorfonucleares y glébulos rojos. En la
dermis papilar se observo fibrosis junto con
trombosis capilar y en la dermis reticular
presentd trombosis y necrosis fibrinoide vas-
cular difusa con extravasacion de eritrocitos
y presencia de polvo nuclear e infiltrado in-
flamatorio polimorfonuclear neutrdfilo perivas-
cular e intersticial. Estos hallazgos corres-
ponden a una vasculitis cutanea trombdtica,
concordante con el diagnostico clinico plan-
teado. No se realizd estudio de inmuno-
fluorescencia.

El tratamiento recibido por el paciente
fue ceftriaxona 800 mg/dia por 5 dias,
salbutamol 2 puff c/4horas e ibuprofeno 100
mg c/8 horas. No se realiz6 tratamiento para
las lesiones cutaneas.

El paciente evoluciond afebril a partir del
segundo dia de hospitalizacion, con norma-
lizacion de las deposiciones. Las lesiones
descritas regresaron totalmente en 2 sema-
nas, junto con el edema. No hubo recaidas
en el seguimiento posterior de 6 meses.

Discusion

El EHAL es un tipo de vasculitis leuco-
citoclastica cutanea, benigna, autolimitada,
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caracterizada por edema y lesiones purpuricas
profusas, sin compromiso de dérganos inter-
nos cuya importancia esta en diferenciarlo
de otras patologias con manifestaciones
cutdneas similares, que si son potencial-
mente graves.

Se presenta generalmente en lactantes
desde los 4 meses hasta los 3 afos, aun-
que hay un caso descrito en un recién naci-
do, cuya madre presentd una infeccion
gastrointestinal severa 6 semanas antes del
parto®. La enfermedad afecta por igual a ambos
sexos, con ligero predominio del sexo mas-
culino y es mas prevalente en las estacio-
nes frias.

Su etiologia no esta clara. En el 75% de
los pacientes, durante 1 a 2 semanas pre-
vias, existe el antecedente de una infeccién
viral (respiratoria superior, otitis, conjuntivi-
tis) o bacteriana (faringitis estreptocdcica o
estafilocécica, tuberculosis, bronconeumonia,
infeccion urinaria), ingestion de drogas (pe-
nicilina, cefalosporinas, sulfas, paracetamol,
antiinflamatorios) o inmunizaciones®*. Re-
cientemente se describié un paciente aso-
ciado a rotavirus® y, si bien la mayoria de
los casos tienen infecciones leves, hay un
caso asociado a bacteremia neumocdcica®.

El aumento de la frecuencia de la enfer-
medad durante los meses de invierno y su
asociacién con infecciones del tracto respi-
ratorio superior, medicamentos y vacunas
sugieren un mecanismo mediado por
inmunocomplejos que conlleva activacion del
complemento, estimulacion quimiotactica de
neutréfilos y dafo secundario de la pared
vascular. Estas caracteristicas la hacen si-
milar al purpura de Schonlein-Henoch (PSH)
aunque la mayoria de los autores las consi-
dera entidades diferentes, tanto en las ma-
nifestaciones clinicas como en la inmuno-
histoquimica. Uno de los elementos que las
distingue es que en el PSH el depdsito de
IgA perivascular es casi 100%, en cambio
en el EHAL se observa solo en un 30% de
los casos*®. Sin embargo, Goraya en 2002
plantea la hipdtesis de que esta diferencia
en la inmunohistoquimica estaria explicada
por la inmadurez en la respuesta IgA, la
cual se lograria recién a partir de los 5 afos
y por lo tanto no podria observarse en
lactantes, lo cual apoya la teoria de que
serian la misma enfermedad pero con dis-
tinta respuesta inmunoldgica’.

El EHAL es de comienzo agudo, instau-
rdndose en 24 a 48 horas y se observa
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generalmente en un lactante en buenas con-
diciones generales, que presenta fiebre (en-
tre 382C y 40°C), edema simétrico de la
cara y parte distal de las extremidades, so-
bre el cual posteriormente se desarrollan las
lesiones purpuricas.

El edema es constante, firme, rosado,
doloroso y casi siempre esta presente al
inicio de la sintomatologia. Es de ubicacion
acral, simétrico, afectando la region dorsal
de manos y pies, para extenderse posterior-
mente a la zona proximal de las extremida-
des, incluso hasta los genitales. En la cara
puede localizarse en las mejillas, parpados
y pabellones auriculares (este ultimo en el
50% de los casos)'?®.

El pdrpura se desarrolla sobre las zonas
edematosas y se caracteriza por placas re-
dondeadas, bien delimitadas, en forma de
escarapela, de 1 a 5 cm de didmetro, ubica-
das simétricamente en la cara (mejillas, par-
pados), pabellones auriculares, extremida-
des y escroto, respetando el tronco. Estas
lesiones comienzan como una roncha o
papula edematosa centrada por una petequia
la cual se extiende en forma centrifuga para
formar placas de bordes policiclicos que en
algunos casos puede adoptar aspecto
necrotico, como se ha descrito en el pabe-
lI6n auricular y los dedos. No hay prurito ni
compromiso de las mucosas, excepto en
raras ocasiones®.

Los llamativos hallazgos cutaneos y su
rapida aparicion contrastan con el buen es-
tado general del paciente, lo cual general-
mente sugiere el diagndstico tal como ocu-
rrid en el caso descrito.

Entre otros sintomas se describe artralgias
(56%), diarrea sanguinolenta, siendo raros
la hematuria, el dolor abdominal y los vomi-
tOSS'4’8’1O.

Los estudios de laboratorio de rutina son
inespecificos para el diagnostico de la en-
fermedad. El resultado de los examenes
hematoldgicos, incluyendo las pruebas de
coagulacion son habitualmente normales. En
el hemograma la férmula leucocitaria mues-
tra una leucocitosis con neutrofilia que dis-
minuye con la evolucion del cuadro, a ve-
ces asociado a eosinofilia. La velocidad de
sedimentacion se encuentra normal o ligera-
mente aumentada. Puede existir proteinuria
transitoria y en muy pocos casos, glome-
rulonefritis con proteinuria y hematuria per-
sistente-'3.

El examen histopatoldégico permite un diag-
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ndstico méas especifico de esta entidad, aun-
que se realiza en pocos casos, y puede
variar desde una vasculitis leucocitoclastica
tipica, con o sin necrosis fibrinoide, hasta
hallazgos menos especificos (infiltrado peri-
vascular linfohistiocitocico con extravasacion
de glébulos rojos)*&'4. Los estudios de
inmunohistoquimica, inmunofluorescencia y
de microscopia electrénica muestran, en al-
gunos pacientes, depésitos de complemen-
to C3, fibrindgeno e inmunocomplejos (IgM
en 80%) dentro y alrededor de las paredes
de los vasos, mientras que el depdsito de
IgA se observa sélo en un 30% de los ca-
sos'®'6, Es importante resaltar que, siendo
estos hallazgos comunes en otras formas
de vasculitis leucocitoclastica, se necesita
una correlacion clinico-patolégica para afir-
mar el diagnostico de EHAL. En nuestro
paciente la biopsia fue concordante con el
diagnéstico clinico, aunque no se realizd
inmunofluorescencia por motivos economi-
cos. Incluso hay autores que consideran in-
necesario hacer la biopsia corriente si cum-
ple con todas las caracteristica clinicas como
en nuestro caso.

El diagndstico diferencial generalmente
no es dificil. Deberia ser diferenciado de la
meningococcemia, el purpura fulminans, el
purpura de Schonlein-Henoch (PSH), el eri-
tema multiforme, la urticaria, la enfermedad
de Kawasaki, el sindrome de Sweet y el
maltrato infantil'”'®. En el purpura fulminans
el paciente esta grave, las lesiones purpuricas
no adoptan el patron en escarapela y afec-
tan todo el cuerpo, todo esto junto a otros
signos propios de una sepsis. El eritema
multiforme presenta lesiones redondeadas
“en tiro al blanco”, pero no presenta las le-
siones purpuricas en escarapela y el edema
caracteristicos del EAHL. Los pacientes con
enfermedad de Kawasaki tienen un aspecto
toxico, fiebre persistente, con eritema acral,
inyeccidn conjuntival, descamacion periun-
gueal, linfadenopatias cervicales y cambios
orofaringeos (lengua aframbuesada y erite-
ma labial). En el EAHL hay muchos datos
que nos permiten diferenciarlo de la urtica-
ria como son la ausencia de prurito, el res-
peto constante de la piel del tronco, y la
presencia de una vasculitis en la histologia.
El sindrome de Sweet presenta papulas,
nédulos y pseudovesiculas, asociado a fie-
bre, leucocitosis significativa y en la histo-
patologia existe un infiltrado neutrofilico pro-
fuso sin vasculitis'®1®.
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El principal diagnéstico diferencial es el
purpura Shdenlein-Henoch. Algunos autores
plantean que ambas patologias serian va-
riantes de la misma enfermedad, ya que
existen casos con superposicion de sinto-
mas y signos, sin embargo, la mayoria pos-
tula que son entidades clinica e histopa-
tologicamente diferentes. El purpura de
Schénlein-Henoch presenta lesiones purpu-
ricas y petequiales principalmente en gluteos
y extremidades inferiores, tiene frecuente-
mente compromiso gastrointestinal (manifes-
tado por cdlicos), compromiso renal (hema-
turia) y artralgias en un nifio usualmente de
entre 3 y 7 afios, asociado a depdsitos de
IgA en membrana basal perivascular lo cual
se observa casi en el 100% de los casos.
Ademas la evolucion es diferente ya que el
EHAL remite espontaneamente en 1 a 3
semanas y el PSH tiene tendencia a las
recidivas las cuales pueden ocurrir durante
3 a 6 meses en el 50%°%%°.

La enfermedad tiene una evolucion be-
nigna y la resolucién completa, en forma
espontanea, se observa entre 1 a 3 sema-
nas, sin dejar lesiones residuales, aunque
muy ocasionalmente pueden aparecer nue-
vos brotes en algunos casos''.

No existe tratamiento especifico para esta
patologia. Los corticoides y antihistaminicos
no alteran el curso de la enfermedad, pero
en caso de compromiso articular se sugiere
el uso de terapia antiinflamatoria. Se debe
indicar reposo y los padres deben ser edu-
cados en relacion al curso benigno del cua-
dro'8.

Concluimos que el EHAL debe ser reco-
nocido como un cuadro benigno en un pa-
ciente en buen estado general que presenta
en la piel lesiones purpuricas profusas y
que debe ser considerado dentro de los diag-
nésticos diferenciales de un purpura en la
infancia.
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