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Edema agudo hemorragico de la infancia: Relato de caso y
comparacion con meningococcemia

Acute hemorrhagic edema of childhood: Case report and comparison with meningococcemia
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Palabras-clave: Resumen

edema, El Edema Agudo Hemorragico de la Infancia es una vasculitis de pequefios vasos poco frecuente y generalmente acomete
equimosis, a nifios entre 4 meses y 2 afios de edad. Clinicamente se caracteriza por la triade de fiebre, lesiones purpuricas en la
Purpura de cara, pabellones auriculares y en extremidades y edema. Los hallazgos cutdneos tienen la costumbre de ser dramaticos
Schoenlein-Henoch. y de ser de surgimiento subito, lo que desentonan de la gravedad y del prondstico favorable con resolucién espontanea
dentro de 1 a 3 semanas. Relato un caso en que los hallazgos clinicos e histopatoldgicos son compatibles con edema
agudo hemorragico de la infancia, sin embargo con duda diagnédstica debido a los signos y sintomas inespecificos y
presentes en otras condiciones mas comunes.

Keywords: Abstract

ecchymosis, Edema acute hemorrhagic childhood is a vasculitis of small vessels infrequent and usually affects children between 4
edema, months and 2 years old. Clinically is characterized by the triad of fever, purpuric lesions on the face, ears and extremities
purpura, Schoenlein- and edema. The cutaneous findings are often dramatic and sudden appearance, which clashes with the severity
Henoch. and favorable prognosis with spontaneous resolution within 1-3 weeks. Reporting a case in which the clinical and
histopathological findings are consistent with acute hemorrhagic edema of childhood, but with diagnostic uncertainty
due to nonspecific signs and symptoms and gifts for other more common conditions.

! Residente 2 de Pediatria, Universidade Federal do Triangulo Mineiro, Uberaba, MG, Brasil.

2 Maestria en Patologia por la Universidad Federal del Triangulo Mineiro y Maestria en Ciencias Médicas por la Universidad de Sdo Paulo - Médica de la
Universidad Federal del Tridngulo Mineiro, Auditora de UNIMED, Consejo Etico-técnico de UNIMED y Directora de Eventos Cientificos de la Regional Vale do
Rio Doce, Uberaba, MG, Brasil.

3 Médica Residente del primer afio de pediatria - Residente 1 en pediatria, Universidade Federal do Triangulo Mineiro, Uberaba, MG, Brasil.

Direccién:
Mariana Figueiredo Caixeta.

Hospital de Clinicas de la Universidad Federal del Triangulo Mineiro. Rua dos Inconfidentes, n® 204, Apto 306, Barrio Abadia.
Uberaba, MG, Brasil. CEP: 38025-410

Residéncia Pediatrica 2016;6(2):98-102.

98



INTRODUCCION

El edema agudo hemorragico de la infancia (EAHI) es
una condicidn rara en que hay al menos 100 casos descriptos
en la literatura, sin embargo se cree ser una enfermedad
subdiagnosticada por confundirse con la Purpura de Henoch-
Shénlein o su forma infantil. Acomete a lactantes entre 4
meses y 2 afios de edad y generalmente se precede por cuadro
infeccioso no especifico.

El curso de la enfermedad es benigno a pesar de que
presente cuadro cutdneo dramatico y presentacion clinica de
instalacion subita que, en algunos casos, puede remeter a
la meningococemia, septicemia u otras condiciones febriles
exantematicas mas comun en nuestro medio. Su diagndstico
es esencialmente clinico y confirmado por biopsia que muestra
una vasculitis leucociticlastica de pequefios vasos. La etiologia
todavia no es definida y el tratamiento es sintomatico teniendo
en cuenta la evolucién clinica favorable de esta enfermedad.

RELATO DE CASO

Nifio de 1 afio y 8 meses, sexo masculino, proveniente
del area rural de Campina Verde-MG, presentd cuadro
compatible con IVAS y amigdalitis siendo prescripto Amoxicilina
por 7 dias. Después de 4 dias del inicio del tratamiento, el nifio
evoluciondé con edema gingival intenso, equimosis locales y
nodulaciones en paladar duro siendo suspenso Amoxicilina 'y
prescripto nistatina tépica.

Fue registrado en el SUS facil y la referencia para la ciudad
de origen era Uberlandia-MG. Teniendo en cuenta la evolucidn
rapida del cuadro, los padres optaron por buscar atencién en el
Hospital del Nifio en Uberaba. Recibié atencién el dia 05/08/14
y los padres observaron surgimiento subito de lesiones papulo-
eritematosas (semejantes a la picadura de insecto) en el pabellon
auricularizquierdo (Figuras 1y 2) que evolucionaron rapidamente
para lesiones rojizas y amoratadas en los dos pabellones
auriculares, enlos MMSS y MMl asociado a edema (Figuras 3,4, 5),
postracion y fiebre (verificada en facultativo = 38,32C), seguida por
signos de choque con necesidad de expansion, siendo entonces
transferido al HC-UFTM para mejor investigacion y conduccién
del cuadro.

El nifio fue admitido en aislamiento de contacto debido
ala sospecha de meningococemia, se presentaba muy irritado,
con edema importante en MMSS y MMII principalmente en
pufios, manos (Figura 1), tobillos y pies (Figura 3), con calor
e hiperemia locales, algunas equimosis en regién de codos
(Figura 6), rodillas, dorso y muslos. Pabellones auriculares con
equimosis intensa y aspecto necrético a la izquierda (Figuras
1y 2), lesiones maculopapulares amoratadas de aspectos
variados en MMSS, MMl y cara (Figuras 4 y 6), no alcanzando
abdomen, tronco y genital.

Fue iniciado ceftriaxona, clindamicina y Cloranfenicol
por orientacidn de la CCIH como parte del protocolo para
fiebres hemorragicas (entre ellas la fiebre maculosa).
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Figura 1. Lesién necrética en pabelldn auricular izquierdo.

El paciente evoluciond sin fiebre desde la internacion,
buena diuresis y TGl sin alteraciones. Después de un dia, hubo
surgimiento de nuevas lesiones hiperémicas diseminadas por
el cuerpo, incluyendo tronco y abdomen (excepto genital) y
aumento de una de las lesiones iniciales presente en el dorso
del pie derecho préximo al 52 metatarso (Figura 3). En el 32
dia de internacién hospitalaria, se presentaba en buen estado
general, jugando, sin irritabilidad o postracién. Las lesiones
disminuyeron progresivamente.

El dia 12/08/15 (72 DIH) fue dado el laudo no oficial
de la biopsia recogida el dia de la admision (05/08/15), que
mostré vasculitis leucocitocldstica confirmada en laudo
oficial liberado el dia 18/08/15. Lactante evoluciond con
remisidon de las lesiones recibiendo alta el dia 15/08/15
con apenas una lesion costrosa en pabelldn auricular
izquierdo y con estado general sin alteraciones. Hizo uso
de Cloranfenicol por 7 dias y Ceftriaxona + Clindamicina
por 10 dias.

Recibié alta aguardando las serologias para Dengue,
leptospirosis, fiebre amarilla, hantavirus, Hepatitis A y Fiebre
maculosa recibiendo el resultado en la consulta de egresos de la
enfermeria el dia 22/08 siendo los resultados negativos para Fiebre
amarilla, Dengue, Hantavirus y Leptospirosis. Los resultados de
Fiebre Maculosa y Hepatitis A tampoco se confirmaron.



Figura 2. Regresion de la lesion.

Figura 3. Edema de pie y tobillo.

LAUDO DE LA BIOPSIA

Material: Piel total de brazo derecho.
Macroscopia: Elipse de piel pardo-clara midiendo
0,8x0,5x0,2cm. No presenta alteraciones macroscépicas.
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Figura 4. Lesiones en medallén, edematosa y purpurica en MMII.

Figura 5. Edema y lesiones en extremidad.

Microscopia: Fragmentos de piel presentando
epidermis sin alteraciones. En la dermis se observa intenso
infiltrado inflamatorio compuesto predominantemente por
neutrofilos con leucocitoclasia que se disponen alrededor
de vasos con endotelio tumefacto y necrosis fibrinoide de la
pared. Se nota leve extravasado de hematies.

Diagndstico: Vasculitis leucocitoclastica

Nota: Considerando los aspectos clinicos y patolégicos,
el cuadro se encaja en el diagndstico de Edema Hemorragico
Agudo de la Infancia.

DISCUSION

Descripta por primera vez por Snow en 1913 como
cuadro de “purpura, urticaria y edema angioneurdtico de
manosy pies en un lactante”. Posteriormente fue denominada
purpura postinfecciosa en cockade por Seidlmayer y
edema hemorragico agudo de la infancia por Finkelstein en
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Figura 6. Lesiones purpduricas, simétricas, en medallén en MMSS.

1938, Existen aproximadamente 100 casos descriptos, sin
embargo se cree que esa entidad es subdiagnosticada y muchos
autores defienden tratarse de un tipo de manifestacion de la
purpura de Henoch-Schonlein en lactantes?.

El edema hemorragico agudo de la infancia es una
forma rara y benigna de vasculitis leucocitoclastica de
pequefios vasos que afecta a nifios entre los 4 meses y 2 afios
de edad y se caracteriza, clinicamente por la triade: Fiebre,
edema de extremidades y placas purpuricas bien delimitadas,
simétricas, localizadas principalmente en la cara, pabellones
auriculares y extremidades con escaso envolvimiento del
tronco®?.

Las vasculitis ocurren debido a un proceso inflamatorio
vascular inmunolégicamente mediado determinando dafio
funcional y estructural en la pared de los vasos. De acuerdo
con el tipo celular predominante en el infiltrado inflamatorio
del proceso, las vasculitis se clasifican en neutrofilicas,
linfociticas y granulomatosas. Se clasifican ademas en cuanto
a la localizacién, con envolvimiento de pequefios, medios y/o
grandes vasos.

La vasculitis necrotizante se caracteriza por areas
segmentares de infiltracién transmural por neutrofilos,
ruptura de la arquitectura de la pared del vaso y necrosis
fibrinoide asociada. La expresion histopatoldgica usada para
ese conjunto de alteraciones es vasculitis leucocitoclastica. El
edema endotelial y debris de granulocitos (leucocitoclasia)
se ven con frecuencia, sin embargo no estan necesariamente
presentes en el diagndstico®.

Otras manifestaciones ocasionales son purpuras
reticulares, lesiones necréticas, sobretodo en la oreja,
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y urticaria. La ocurrencia de lesiones purpuricas en las
mucosas (conjuntiva y paladar blando) también se describe.
El envolvimiento visceral es raro y, en los pocos casos en
que fue descripto, consiste en alteraciones renales discretas
y transitorias, y alteraciones gastrointestinales. Algunos
autores consideran la ausencia de envolvimiento visceral y de
enfermedad sistémica como criterio necesario al diagnostico
de EHAP,

A pesar de que los hallazgos cutdneos sean dramdticos
y de surgimiento rapido, el prondstico es favorable, con
resolucién espontanea dentro de 1 a 3 semanas. La asociacién
de fiebre y lesiones purpuricas constituye un desafio para el
clinico'. Dentro del universo de las enfermedades de las cuales
cursan con esta asociacion, debemos recordar siempre de la
Purpura de Henoch- Schonlein, de la meningococcemiay de la
septicemia, principales diagnédsticos diferenciales del EAHI?4,

La mayor prevalencia de EHAI ocurre en los meses de
inverno, lo que puede estar relacionado a mayor oportunidad
de ocurrencia de la vasculitis tras episodios infecciosos. Setenta
y cinco por ciento de los casos se precedieron por infecciones
(Streptococcus, Mycoplasma, E. coli, Staphylococcus),
vacunacion (sarampién, DPT, HiB) o drogas (penicilinas,
cefalosporinas, sulfametoxazol-trimetoprim, paracetamol)®3.

La etiologia es todavia desconocida y la fisiopatologia,
incierta. No obstante, algunos autores consideraron el EHAI
una enfermedad mediada por inmunocomplejos®.

El diagndstico es esencialmente clinico y se confirma
por biopsia. En la sangre periférica, pueden ocurrir la
eosinofilia, leucocitosis y trombocitosis. La velocidad de
hemosedimentacidn es normal o se encuentra poco elevada.
Los niveles de complemento sérico son normales. Los demas
examenes, tales como: coagulograma, sedimento urinario,
funcidn renal y hepatica, ASLO, Inmunoglobulina A (IgA) e
inmunoglobulina M (IgM), Factor antinuclear y el VDRL son
normales. EIl comprometimiento sistémico es raro asi como
la recurrencia de las lesiones™*.

Los hallazgos histopatoldgicos son de una vasculitis
leucocitoclastica, con acometimiento de pequefios vasos de
la dermis, raramente extendiéndose al subcutaneo, necrosis
fibrinoide, extravasado de hematies y edema intersticial.
La inmunofluorescencia directa (IFD) revela depdsitos de
complemento 3 (C3), fibrindgeno e IgM. Inmunoglobulina A,
Inmunoglobulina G e Inmunoglobulina E se pueden observar,
con frecuencia mucho menor. Por eso, las caracteristicas
clinicas, la edad y la evolucién de la enfermedad permiten el
diagnéstico diferencial, y la ausencia de depésitos de IgA no
es obligatoria para el diagndstico®.

Larelacidonentre el EHAIlyla purpurade Henoch-Schénlein
sigue polémica. Ambas son vasculitis leucocitoclasticas de
pequeios vasos y se desarrollan generalmente después de un
episodio infeccioso®. La PHS incide generalmente en nifios de
dos a ocho afios, se manifiesta como lesién purpurica que no
presenta el aspecto anulary en blanco y ataca principalmente
las piernas, muslos y regiones gliteas, no alcanzando lacaray



el tronco y raramente presentan edema subyacente.

Ademas, hay manifestaciones extracutdneas frecuentes (dos
tercios de los pacientes presentan manifestaciones gastrointestinales
y articulares, el 20% al 100% cursan con acometimiento renal),
posee duracién promedia de 30 dias y las recidivas son frecuentes
(hasta el 50% de los casos). Histolégicamente la necrosis fibrinoide
esraray laInmunofluorescencia revela depdsitos de IgA, C3 y fibrina
- lo que sugiere activacién de la via alternativa del complemento.
En contraste, el estandar inmunohistoldgico del EHAI consiste en
presencia de IgA en apenas un tercio de los casos, depdsito de
Clq, fibrinégeno, C3, IgG, IgM e IgE en la pared y alrededor de los
pequerios vasos’?,

La ausencia de envolvimiento visceral y el buen
prondstico son caracteristicos del EHAI. Relatos de casos
atipicos con manifestaciones caracteristicas de las dos
enfermedades han sido considerados superposicion de EHAI
y PHS asi como hay discordancia entre los autores sobre si el
EHAI es una entidad clinica distinta o una variante de la PHS en
lactantes. Ya fue sugerido que diferencias entre ambas podrian
ser secundarias a alteraciones en la maduracién del sistema
inmune mediado por IgA relacionadas a la edad?.

Ningun tratamiento se debe indicar una vez que la
enfermedad es benigna y sigue un curso autolimitado en
una a tres semanas. No hay evidencias de que el uso de
corticosteroides sistémicos y antihistaminicos disminuya el
curso de la enfermedad, a pesar de que sean utilizados como
medida terapéutica. El alerta para esa vasculitis tiene como
objetivo auxiliar el diagnostico, haciéndolo mas precoz, y evitar
tratamientos y preocupaciones innecesarias. Solamente un
relato de EHAI que evolucioné con defuncion debido a una
intususcepcidn ileo-ileo complicada®.

Otros diagndsticos diferenciales son purpura
fulminantes, meningococcemia, eritema multiforme,
farmacodermias, lupus eritematoso neonatal, sindrome de
Sweet (Lesiones cutdneas eritematoviolaceas dolorosas,
fiebre, leucocitosis con neutrofilia y dermis con infiltrado
inflamatorio neutrofilico denso a la histologia), enfermedad
de Gianotti-Crosti (Erupcion eritematopapulosa acrolocalizada
y simétrica en cara, gliteo y extremidades en nifios de 2 a 6
afios de edad) y enfermedad de Kawasaki?.

Segun articulo del Periddico de Pediatria de 1999°, los
sintomas de la meningitis en lactantes tienen la costumbre de ser
inespecificos, llamando la atencién para el diagndstico irritabilidad,
apatia y rechazo alimentar asociados a la fiebre. Los signos de
irritacion meningea no son frecuentes en esa edad y pueden surgir
apenas en fase mas tardia de la enfermedad.

Por otro lado, el aumento de la presion intracraneal,
que es la regla en meningitis bacteriana y se manifiesta por
cefalea en el nifio mayor, en lactantes se traduce por arqueo

de la fontanela anterior y diatesis de suturas.

Alteraciones de la consciencia que varian desde
obnubilacién hasta el coma pueden estar presentes en las
meningitis en cualquier edad, asi como signos neuroldgicos focales
que, cuando manifiestos al momento del diagndstico, pueden
indicar peor pronéstico de la enfermedad. Las convulsiones
son relatadas en hasta el 20 al 30% de los nifios con meningitis
bacteriana en laadmisidny en los primeros dias de hospitalizacion,
pero no tienen la costumbre de estar relacionadas a prondstico,
siempre que restrictas al periodo inicial de la enfermedad.

Entre las manifestaciones sistémicas asociadas a las
meningitis bacterianas, se citan artralgias, mialgias, petequias
o purpuray choque, que pueden ocurrir con cualquier agente
infeccioso, siendo, sin embargo significantemente mas
frecuentes con meningococo.

La enfermedad meningocdcica se puede manifestar
basicamente de tres formas: a) meningitis; b) meningococcemia;
¢) meningitis y meningococcemia asociadas. Los casos tipicos
de meningitis aisladamente son clinicamente indistinguibles
de las meningitis de otra etiologia bacteriana.

La meningococcemia se caracteriza por la presencia
de lesiones de piel, petequiales y/o purpduricas, que pueden
precederse por exantema del tipo maculopapular. Las lesiones
se localizan principalmente en las extremidades de los
miembros y en las regiones de la piel sometidas a presiones.
Las petequias, que son inicialmente superficiales, pueden
coalescer y alcanzar planos mas profundos, transformandose
en sufusiones hemorragicas y equimosis.

En la meningococcemia fulminante la enfermedad
tiene evolucién extremamente rdpida y se asocia a signos de
choque (alteracion de la consciencia, taquicardia, taquipnea,
disminucién de la amplitud de pulso, llenado capilar lento,
hipotensién arterial y oliguria) y coagulacidn intravascular
diseminada (CIVD). En esa forma, el LCR inicialmente tiene la
costumbre de ser normal®.
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