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CLINICAL CASE

Edema hemorragico agudo del lactante:
reporte de un caso de presentacion atipica
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ABSTRACT
Acute hemorrhagic edema of infancy. Case report

Acute infant hemorragic edema is a benign condition that affects children between 4 month and 2 years of
age. Quick onset inflammatory edema and generalized ring shaped symmetric purpura are characteristic. His-
tology is of leucocitoclastic vasculitis. Clinical case: 9 month old child with a respiratory tract affection 2
weeks previous, consulting for left leg edema and fever, afterwards cutaneous and enteral mucosa purpura.
Discussion: Acute hemorrhagic edema is a benign and self-limited illness. The main differential diagnosis is
Schonlein Henoch Purpura, and a careful evaluation and clinical follow-up is neccesary.

(Key words: Hemorrhagic edema, asymmetric edema, vasculitis).
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RESUMEN

Introduccion: El Edema Hemorragico Agudo del Lactante (EHAL) es una condicion benigna que afecta a
nifios entre 4 meses y 2 afios, de inicio brusco, con edema inflamatorio y lesiones cutaneas del tipo purptrico,
anulares generalizadas y simétricas. A la histologia los hallazgos son compatibles con una vasculitis leucoci-
toclastica. Caso clinico: Lactante de 9 meses de edad, que curso con cuadro respiratorio 2 semanas previas
y que consulta por aumento de volumen de la extremidad inferior izquierda y fiebre, agregandose en forma
progresiva lesiones cutaneas purpuricas, compromiso de mucosas y gastrointestinal. Discusion: E1 EHAL es
una condicion benigna y autolimitada, cuyo principal diagnoéstico diferencial es Purpura de Schonlein-Henoch,
la cual requiere una cuidadosa evaluacion y segumiento clinico.

(Palabras clave: Edema hemorragico, edema asimétrico, vasculitis).
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Introduccion

Caso clinico

El Edema Hemorragico Agudo del Lactan-
te (EHAL) es una forma infrecuente de vascu-
litis leucocitoclastica, presentandose como un
trastorno cutaneo benigno, caracterizado clini-
camente por un inicio brusco, con desarrollo
de edema inflamatorio acral simétrico y la pos-
terior aparicion de lesiones cutaneas del tipo
anulares purpuricas equimoticas (edematosas
y dolorosas) que comprometen la piel de for-
ma extensa y simétrica. Ademas, es frecuente
encontrar compromiso de los pabellones auri-
culares, parpados, mejillas y extremidades'~.
Destaca que esta florida presentacion cutanea
contrasta con el buen estado general y fiebre
de escasa cuantia’®.

Respecto a su historia natural, es una pato-
logia autolimitada en el tiempo, con una dura-
cion promedio de 1 a 3 semanas. Afecta casi
exclusivamente a niflos entre los 2 meses y 2
afos de edad, siendo en su mayoria lactantes
del sexo masculino (4,6:1)*. No se ha identifi-
cado un factor racial asociado. Su etiologia es
desconocida, pero se ha visto una mayor inci-
dencia en invierno’. Ademas se han descrito la
presencia de factores gatillantes como: infec-
ciones virales o bacterianas, inmunizaciones o
ingesta previa de medicamentos®’. Pese a que
se han reportado casos en muchos paises, aiin
no se conoce su verdadera incidencia.

El diagnostico es fundamentalmente clini-
co, complementado con estudio histologico.
No se han descrito tratamientos especificos
para esta enfermedad. Se aconseja el manejo
sintomatico con uso antibioticos para el con-
trol de las infecciones subyacentes. Los cor-
ticoides sistémicos y antihistaminicos no han
demostrado evidencia concluyente de haber
tenido beneficio para el control del cuadro®?®.

El EHAL sigue siendo una patologia que
en general es poco conocida por el pediatra y
ademas, al aparecer los signos de forma pro-
gresiva, resulta dificil plantear el diagnostico
en forma precoz y se tiende a confundir con
otros patologias.

El objetivo de la presente comunicacion es
presentar un caso de EHAL para que el pedia-
tra lo incluya dentro de los diagndsticos dife-
renciales al evaluar un paciente con purpura.
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Lactante de 9 meses de edad con antece-
dentes de Sindrome Bronquial Obstructivo
Recurrente, Ductus Arterioso Persistente y Fo-
ramen Oval, que presentd dos semanas previas
al ingreso una infeccion respiratoria, que se
manejo con salbutamol y amoxicilina. Poste-
riormente desarrollé edema de pie izquierdo,
dolor, impotencia funcional y fiebre. Consulto
al tercer dia de evolucion del cuadro, sospe-
chandose una celulitis, por lo cual se inicid
tratamiento con cloxacilina oral. Durante las
primeras 24 h de iniciada la terapia antimi-
crobiana, evolucion6 con progresion del ede-
ma por lo que se decidié su hospitalizacion,
descartandose el posible origen traumatico de
¢ésta. A las pocas horas de ingreso aparecieron
papulas y placas purpuricas rojo-violaceas
edematosas en extremidades superiores y ais-
ladas en tronco, algunas coalescentes forman-
do lesiones anulares, evolucionando ademas
con edema bipalpebral y placas eritemato-vio-
laceas en pabellones auriculares (figuras la,
1b y 1c). Por sospecha de reaccion adversa a
farmacos se cambid la terapia antimicrobiana
a clindamicina y recibo una dosis de corticoi-
des y antihistaminicos sistémicos. Se solicitd
evaluacion por dermatologia planteandose la
sospecha de EHAL. Debido al importante ede-
ma ¢ impotencia funcional que comprometia
la extremidad inferior izquierda en toda su ex-
tension y sin lesiones cutaneas purpuricas en
dicha localizacion, se complement6 el estudio
con una ecografia doppler, que descarté com-
promiso de grandes vasos.

Se realizé una biopsia de piel de una de
las lesiones de la extremidad inferior derecha,
cuyo estudio histopatologico evidencio leuco-
citos polimorfonucleares neutréfilos perivas-
culares e intersticiales en la dermis que resul-
taba compatible con una vasculitis leucocito-
clastica (figuras 2 y 3). Dentro de su estudio
de laboratorio destacaba una IgA elevada (182
mg/dl), siendo los otros exdmenes normales:
complemento, pruebas de coagulacion, fun-
cion renal y orina completa.

Durante su hospitalizacion evoluciond con
lesiones purpuricas en escarapela (figura 4) y
en la mucosa oral (figura 5), comprometiendo
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Figura 1a. Placas purpuricas Figura 1b. Lesiones purpuricas en Figura 1c. Edema que compromete extremi-
edematosas anulares de pre- zona facial y extremidades, con algu- dad inferior izquierda y lesiones purptricas
dominio facial y en extremi- nas lesiones aisladas en tronco. extremidad inferior derecha.

dades al ingreso hospitalario.
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Figura 2. Histopatologia. Infiltrado inflamatorio perivascu- Figura 3. Histopatologia. Vaso sanguineo central rodeado
lar e intersticial, tincion de Hematoxilina-Eosina, aumento de polimorfonucleares neutréfilos. Tincion de Hematoxili-
10X. na-Eosina, aumento 40X.

Figura 4. Lesiones
purpuricas tipicas y
edema que compro-
mete mejillas, pa-
bellon auricular y
extremidades supe-
riores a las 48 h de 5
hospitalizacion. Figura 5. Lesiones purptricas en mucosa oral.
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paladar y encia superior, ademas de afectar la
zona perianal. Presentd ademas deposiciones
con estrias sanguinolentas en una oportunidad,
por lo que se inicid6 metilprednisolona 20 mg/
kg/dia via endovenosa por 3 dias con respuesta
favorable y luego se continu6 con prednisona
1,5 mg/kg/dia via oral por 4 dias mas para lue-
go disminuirla en forma progresiva.

La paciente contintia en control en el Poli-
clinico de Dermatologia Infantil, sin recaidas
en 2 afios de seguimiento y con examenes ne-
frologicos normales.

Discusion

El EHAL es un tipo de vasculitis leucoci-
toclastica, de caracter benigna y autolimitada.
Clinicamente se caracteriza por edema simétri-
co con distribucion acral en dorso de manos y
pies que se extiende posteriormente en sentido
proximal. Luego se agregan lesiones cutaneas
purpuricas que comienzan como papulas y/o
placas de aspecto edematoso y violaceo, no
pruriginosas, que evolucionan hacia una mor-
fologia anular o en escarapela'?. Estas lesiones
tienen un tamafio que fluctiia entre 1 y 5 cm de
diametro, de bordes abruptos y limites redon-
deados, que pueden adquirir un aspecto equi-
motico, comprometiendo principalmente la
zona facial, pabellon auricular y extremidades.
Los pacientes se encuentran en buen estado
general, en ocasiones febriles y generalmente
sin compromiso visceral’.

La etiologia del EHAL es desconocida,
aunque se piensa que podria corresponder a
una enfermedad mediada por complejos inmu-
nes. Se ha descrito la presencia de factores ga-
tillantes hasta en el 75% de los casos’. Dentro
de éstos destacan: infecciones virales (infec-
ciones respiratorias altas, otitis media'®!!, con-
juntivitis®!?), bacterianas (infecciones estrep-
tococicas!'* 1%, tuberculosis pulmonar®, bronco-
neumonia’ o infecciones del tracto urinario),
vacunaciones (sarampion, difteria, pertussis,
tétanos o en combinacion) e hipersensibilidad
a medicamentos (penicilina, cefalosporinas,
trimetoprim  sulfametoxazol, paracetamol y
otros).

El diagnostico del EHAL es fundamental-
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mente clinico, siendo de gran relevancia la his-
tologia como examen complementario. En el
estudio histologico aparecen cambios tipicos
de una vasculitis leucocitoclastica, caracteri-
zada por infiltrado de polimorfonucleares neu-
trofilos con necrosis fibrinoide y extravasacion
de eritrocitos'. El infiltrado es de predominio
perivascular y afecta exclusivamente a los va-
sos pequenos de la dermis’.

El diagnostico diferencial debe establecer-
se con otras entidades del sindrome purptirico
en pediatria, principalmente descartando pato-
logias graves y de peor pronodstico como la me-
ningococcemia, eritema multiforme, dermato-
sis neutrofilica aguda y urticaria, entre otras.

La alta similitud en la presentacion clini-
ca del EHAL y Purpura de Schonlein-Henoch
(PSH), ha sido un punto de debate entre los
especialistas, ya que no se ha podido estable-
cer la clara diferencia entre estas 2 patologias.
Es por esto que resulta importante enfocarse
en el analisis diferencial entre ambas (tabla
1). Algunos autores han considerado al EHAL
como una variante del PSH, con el que com-
parte ciertas caracteristicas clinico-patolo-
gicas, como la predisposicion de temporada
(invierno), el prodromo, la afeccion cutanea y
los hallazgos histopatologicos en la biopsia de
piel (vasculitis leucocitoclastica). Otros consi-
deran al EHAL como una entidad distinta, en
vista de la edad de aparicion mas temprana, la
falta de compromiso visceral (o en casos de
presentarlo, éste es benigno y autolimitado), el
caracter distintivo de las lesiones cutaneas, el
excelente pronodstico y por tltimo, el escaso o
ausente deposito de IgA perivascular encontra-
do en la histologia de la dermis'’'¢ (tabla 1).
Se ha tratado de estudiar el solapamiento de
estas dos enfermedades, con el proposito de
encontrar en qué punto podrian estar relacio-
nadas. Incluso se habla de que corresponde-
rian a distintas formas de presentacion de una
misma patologia'®. Goraya y Kaur'’, plantean
que la diferencia entre el hallazgo constante
de deposito de IgA en la PSH y el ocasional
en el EHAL, seria debido a la inmadurez del
sistema IgA del lactante, quien posee niveles
séricos de IgA entre el 19-25% del adulto, a
pesar de que el depodsito de IgA es inespecifi-
co y es posible encontrarlo en otras vasculitis.
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Tabla 12,6,22

EHAL PSH
Edad 2-24 meses 3 a7 afos
Sexo Predominio masculino Predominio masculino
Estacion Invierno Invierno
Prédromo Infeccién respiratoria, medicamentos, vacunas Infeccién respiratoria, medicamentos, vacunas
Lesiones Petequias, equimosis, plUrpuras en escarapela Papulo-petequial, urticarial
Edema Constante Infrecuente
Localizacion Cara, pabellones auriculares y extremidades Sobre todo miembros inferiores y gluteos.

Afectacion visceral Excepcional y autolimitada

Sintomas asociados

Evolucion Benigna. Recuperacién espontaneaen 1 a 3
semanas

Recidiva Rara

Vasculitis leucocitoclastica Si

Deposito de IgA perivascular  30%

Por otro lado, Gatorno y cols'®, publicaron un
caso en que dos hermanos desarrollaron PSH y
EHAL, ambos habian sido diagnosticados 20
dias antes de faringitis y tratados durante 10
dias con amoxicilina, con una diferencia de 4
dias la nifia de 3,6 afos desarrollo un PSH y su
hermano de 16 meses un EHAL. Toda esta evi-
dencia apoya la idea que podria corresponder
una misma enfermedad con distinta presenta-
cion segun grupos etarios.

Una caracteristica del EHAL es el infre-
cuente compromiso visceral®, aunque se han
descrito casos con artralgias, sintomas de afec-
tacion digestiva (dolor abdominal, vémitos,
diarrea serosanguinolenta, melenas, invagina-
cion intestinal), y renal (hematuria o protei-
nuria aisladas y transitorias)'**°. La evolucion
de los pacientes con EHAL es favorable, con
recuperacion completa y espontanea en 1-3
semanas. Aunque no hay seguimientos a largo
plazo, la ausencia de reportes de complicacio-
nes sugiere su caracter benigno. Las recaidas
son excepcionales, aunque han sido descri-
tas>2!,

El EHAL es una enfermedad benigna, au-
tolimitada y sin complicaciones en la gran ma-
yoria de los casos. No existe tratamiento espe-
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Febricula o fiebre de bajo grado

Ocasional afectaciéon de escroto
Frecuente

Artralgias, dolor abdominal, hemorragia gastro-
intestinal, hematuria, proteinuria

Incierta

Frecuente (50%)
Si
Casi 100%

cifico para esta patologia®>?!, pero se sugiere
indicar reposo y los padres deben ser educados
respecto al curso benigno del cuadro®. Los an-
tibioticos deben ser usados para las infecciones
intercurrentes®. En caso de compromiso articu-
lar se recomienda el uso de antiinflamatorios?.
Los corticoides sistémicos y antihistaminicos
no han demostrado evidencia concluyente de
ser beneficiosos para el control del EHAL?,
a pesar de lo cual son usados frecuentemente,
sobretodo cuando los sintomas gastrointesti-
nales son persistentes o severos®, como fue el
caso de nuestro paciente.

Cabe destacar que en este caso resultd di-
ficil establecer un diagndstico precozmente
debido a la presentacion clinica atipica. Nues-
tro paciente inici6 edema, dolor e impotencia
funcional del pie izquierdo, progresando en
forma proximal. Se hospitalizd por sospecha
de patologia infecciosa y posteriormente se
agregaron lesiones purpuricas en cara, pabe-
llones auriculares y extremidades. Finalmen-
te, presentd compromiso gastrointestinal y de
mucosas, siendo estos ltimos poco habituales
en esta entidad.

Nos parece importante que el pediatra ten-
ga conocimiento de esta patologia con el fin
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de sospechar el diagnostico en forma precoz
y no confundirla con otras enfermedades cuyo
manejo podria perjudicar al lactante. Tanto los
datos de la anamnesis como los hallazgos del
examen fisico resultan importantes en el diag-
nostico de EHAL y al ser de carécter autolimi-
tado y sin complicaciones, su manejo se basa-
ria en el buen control de las comorbilidades. Al
no existir publicaciones de seguimiento a largo
plazo de pacientes con esta patologia y por su
similitud con el PSH, nosotros recomendamos
seguimiento clinico y de laboratorio con exa-
men de orina, microalbuminuria y funcion re-
nal.
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