CASO CLINICO

Edema agudo hemorragico de la infancia en una niha mayor;
una entidad diferente de la pUrpura de Henoch-Shonlein

Infantile acute hemorrhagic edema in a female child:
a different entity from Henoch-Shonlein purpura
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Resumen

Introduccion. El edema agudo hemorragico de la infancia (EAHI)
es una entidad nosolodgica que se manifiesta en nihos pequenos,
es autolimitada y de curso benigno. Usualmente su manifesta-
cion es secundaria y existe el antecedente de infeccion de vias
aéreas superiores, administracion de antibioticos o aplicacion de
vacunas. Las dos manifestaciones cutaneas principales son lesio-
nes purp(ricas en roseta o cocarda y anulares o en tiro al blanco,
que se encuentran de manera primaria en cara y extremidades
superiores, ademés hay edema en cara y extremidades.

Caso clfnico. Se informa el caso de un preescolar femenino de
4 anos y 11 meses de edad con manifestaciones clinicas clasicas
de esta entidad, pero que se present6 en edad tardfa.

Conclusion. Se refuerza el concepto de que la ptrpura de
Henoch-Schonlein y el EAHI son entidades diferentes.
Palabras clave. Edema agudo hemorragico de la Infancia; parpu-
ra de Henoch-Schonlein; enfermedad de Finkelstein; sindrome
de Seidlmayer.
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Summary

Introduction. Infantile acute hemorrhagic edema (IAHE) is an
entity manifested in young children and has a self-limiting and
benign course. It usually appears secondary to a history of up-
per respiratory illness, course of antibiotics or vaccination. The
two primary cutaneous features include large “cockade” or ro-
sette appearance or annular purpuric lesions found primarily
on the face and upper extremities along with edema of the
limbs and face.

Case report. We report the case of a female patient (age 4
years and 11 months) who manifested all the classic clinical
characteristics of this entity at an older age.

Conclusion. The concept that Henoch-Schonlein purpura
and acute hemorrhagic edema of infancy are different entities is
reinforced.

Key words. Acute hemorrhagic edema of infancy; purpura,
Henoch-Schonlein; Finkelstein’s disease; Seidlmayer syndrome.
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Edema agudo hemorragico de la infancia en una nifa mayor; una entidad diferente de la plrpura de Henoch-Shdnlein.

Introduccién

El edema agudo hemorragico de la infancia es una
entidad rara, con curso autolimitado y benigno.
Afecta con mayor frecuencia a lactantes entre los
4y 24 meses de edad, y presenta una vasculitis
leucocitoclastica de pequenos vasos, con dos ca-
racterfsticas cutaneas distintivas que incluyen:
roseta o cocarda, y lesiones anulares o en tiro al
blanco que se encuentran de manera primaria en
cara, torax superior y extremidades, ademéas del
edema diseminado a cara y extremidades; el in-
volucro a visceras es muy raro."? Se informa el
caso de una paciente del sexo femenino que mos-
traba todas las caracteristicas cléasicas de esta en-
tidad a una edad de presentacion tardfa; permi-
tiéndonos reforzar el concepto de que la parpura
de Henoch-Schonlein y el edema agudo hemorra-
gico de la infancia son entidades diferentes.

Presentacion del caso clinico

Se tratd de preescolar femenino de cuatro afos y
11 meses de edad, sin antecedentes heredofami-
liares, perinatales, ni personales patologicos de

Figura 1. Edema de pérpados y labios; lesiones en cocarda y
anulares en cara, tronco y extremidades superiores (flechas).
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importancia; con historia de infeccion de vias aé-
reas superiores de 48 horas de evolucion, previas
a las manifestaciones clinicas dermatologicas, y
que fue tratada exclusivamente con analgésicos
antiinflamatorios no esteroideos del tipo de ace-
taminofén. La paciente ingres6 a nuestro servi-
cio presentando dermatosis diseminada en cabe-
za, torax y extremidades superiores e inferiores
que afectaba parpados y pomulos, cara anterior
y posterior de torax con predominio en regiones
superiores, las extremidades superiores en todas
sus caras y las inferiores con predominio en mus-
los y tobillos, caracterizada por lesiones purpri-
cas en forma de roseta y algunas anulares con
palidez central de 0.5 a 2 cm de diametro, poli-
ciclicas, con tendencia a confluir, de 48 horas de
evolucion y muy pruriginosas. Ademaés, presentd
edema en parpados, labios, rodillas y dorso de
manos y pies (Figs. 1y 2).

Los estudios de laboratorio revelaron: biometria
hematica con hemoglobina de 14.1 g/dL, hemato-
crito de 40.6%, leucocitos de 8 100/mm?*, neutrdfi-

Figura 2. Lesiones en roseta, anulares y en tiro al blanco con
tendencia a confluir, localizadas en tronco y extremidades supe-
riores.
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los de 71.5%, linfocitos 23.6%, eosindfilos 0.03% y
plaquetas de 326 000/mm’, velocidad de sedimen-
tacion globular 15 mm/hora; exudado faringeo ne-
gativo y examen general de orina sin alteraciones.

La biopsia de piel, tehida con hematoxilina y
eosina, mostraba una epidermis sin alteraciones,
la dermis papilar y reticular con presencia de ca-
pilares dilatados con infiltrado inflamatorio cons-
tituido por neutrofilos y eosinodfilos, ademas de frag-
mentacidon nuclear (cariorrexis) en sus paredes.
Con estos hallazgos se establecio el diagnostico
histopatologico de vasculitis leucocitoclastica con
eosinofilia (Figs. 3 y 4). La inmunofluorescencia
se reportd negativa a todos los inmuno-reactan-
tes, excepto por la presencia de fibrindgeno en las
paredes de los capilares.

Se inici6 tratamiento sintomatico con cetirizina
a 0.25 mg/kg/dia y crema lubricante, observando
involucion de las lesiones hacia maculas hiperpig-
mentadas que remitieron a las tres semanas del ini-
cio del padecimiento, sin secuelas ni recurrencia.

Discusion
El edema agudo hemorragico de la infancia tam-
bién ha sido denominado edema agudo infantil

Figura 3. Fotografia de la biopsia de piel (tincion con HE
0X) que muestra la presencia de capilares dilatados en la der-
mis papilar y reticular con infiltrado inflamatorio en sus paredes.
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hemorragico, enfermedad de Finkelstein, sindro-
me de Seidlmayer, vasculitis leucocitoclastica cu-
tanea benigna de la infancia y parpura en cocarda
postinfecciosa de la infancia.?

Snow’ publico el primer caso en el aho de 1913
con el titulo de “ptrpura urticariana y edema an-
gioneurdtico de manos y pies en un infante”, y
considerd que esta enfermedad era una variante
de la parpura de Henoch-Schonlein. Finkelstein*
en 1938, y Seidlmayer en 1939, fueron los prime-
ros autores en reconocer a esta entidad como una
enfermedad diferente, razon por la cual ha sido
llamada también enfermedad de Finkelsteiny sin-
drome de Seidlmayer.’

No es bien conocida la frecuencia de esta en-
fermedad; sin embargo, los casos reportados en
diferentes pafses muestran una entidad poco diag-
nosticada, probablemente por la falta de conoci-
miento sobre la existencia de ésta.®

Se manifiesta comGnmente en lactantes entre
los 4 a 24 meses de edad, aunque existen algunos
reportes de pacientes entre los dos y cuatro ahos
de vida; no se ha observado predileccion racial,
pero si discreto predominio en pacientes del sexo
masculino y durante los meses de invierno."*

Figura 4. Fotografia de biopsia de piel (tincion con HE 20X)
que muestra infiltrado inflamatorio constituido por neutrofilos y
eosindfilos, ademas de cariorrexis en las paredes vasculares (vas-
culitis leucocitoclastica con eosinofilia).
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No se conoce la causa de esta enfermedad, sin
embargo, en muchos casos las lesiones dérmicas
son precedidas por procesos infecciosos, principal-
mente de vias aéreas superiores relacionadas con
agentes como: Streptococcus pneumoniae, Staphylo-
coccus, adenovirus, Mycoplasma pneumoniae, her-
pes virus, virus sincitial respiratorio, etc. Por otro
lado, se ha reportado la administracion previa de
medicamentos como penicilina, cefalosporinas,
sulfas y acetaminofén, asf{ como la aplicacion de
vacunas, especificamente la vacuna trivalente (sa-
rampidn, paperas y rubéola). La relacion de estos
agentes sugiere que podria haber un complejo in-
mune que condiciona vasculitis leucocitoclastica
en respuesta a un estimulo antigénico.b"1°

Las manifestaciones clinicas se desarrollan rapi-
damente en un periodo de 24 a 48 horas, y se carac-
terizan por lesiones purptricas y edema. Las lesiones
dérmicas predominan en cara, torax superior y ex-
tremidades, y se caracterizan por lesiones purparicas
en forma de roseta, anulares o en tiro al blanco que
confluyen y forman placas. Las lesiones en tiro al
blanco inician como papulas edematosas con una
petequia central que se diseminan de manera cen-
trifuga en tres areas distintivas: costras centrales he-
morragicas rodeadas por un anillo palido palpable,
un area hiperémica que desaparece a la presion vy,
en raras ocasiones, puede evolucionar a necrosis
ampollar. El curso de estas lesiones dérmicas es de
aparicion intermitente, existiendo lesiones en varios
estadios de evolucion. En raras ocasiones se ha des-
crito compromiso en mucosas, principalmente en
mucosa oral con la presencia de petequias.

El edema puede ser el signo inicial, éste es blan-
do, no doloroso, y afecta con mayor frecuencia la
cara, predominando en parpados, 16bulos de pa-
bellones auriculares y extremidades; en estas Glti-
mas se inicia en el dorso de manos y pies, y poste-
riormente se disemina de manera proximal.
También se ha descrito afeccion genital y en cue-

ro cabelludo.b®!!

El cuadro clinico se puede acompanar de febricu-
la y buen estado general, lo que contrasta con la
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aparente gravedad de las manifestaciones cuténeas.!!
La falta de compromiso visceral es también caracte-
ristico de esta enfermedad, existiendo reportes ais-
lados de disenterfa, invaginacion intestinal, melena
y hematuria microscopica con proteinuria, compro-
miso articular, alteraciones que son generalmente
transitorias.!'”® La enfermedad se resuelve de ma-
nera espontanea y sin dejar secuelas en un periodo
de una a tres semanas con baja recurrencia.!' Cuan-
do las lesiones cuténeas involucionan se presentan
maculas postinflamatorias hiperpigmentadas.!

Los estudios de rutina de laboratorio no son
diagnosticos, y las alteraciones encontradas no son
especificas. El analisis de sangre puede reportase
como normal o demostrar discreta neutrofilia con
predominio variable de polimorfonucleares, lin-
focitos y ocasionalmente eosinofilia y tromboci-
tosis; la velocidad de sedimentacion globular pue-
de estar incrementada, el examen general de orina
y los niveles séricos del complemento generalmen-
te son normales.®

El diagnostico de esta enfermedad es fundamen-
talmente clinico y puede ser confirmado por me-
dio de estudio histopatologico; los hallazgos en éste
muestran una variacion anatomoclinica de vascu-
litis leucocitoclastica de pequehos vasos, que ini-
cialmente presenta un infiltrado superficial y pro-
fundo en dermis, e incluso en tejido celular
subcutaneo, con un componente primario inters-
ticial y perivascular de neutrofilos. Posteriormen-
te, el infiltrado llega a ser denso y los depositos de
fibrina se presentan en las paredes de los vasos muy
pequehos de la dermis, ocasionalmente se presen-
ta extravasacion extensa de eritrocitos. Es frecuen-
te la presencia de polvo nuclear. El edema es evi-
dente como una palidez en las papilas dérmicas,
as{ como vesiculas mintsculas dentro de la epi-
dermis. Los estudios con inmunofluorescencia di-
recta han demostrado diferentes depositos de in-
muno-reactantes en las paredes, rodeando el
calibre de los vasos pequenos. Se encuentra, ade-
mas, fibrindgeno y factor C3 en 100% de los ca-
sos; siendo encontradas con menor frecuencia: [gA

(33%), 1gG (22%), 1gM (78%), e IgE (33%).°
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Cuadro 1. Diferencias clinicas y patolégicas del edema hemorragico agudo de la infancia y la
purpura de Henoch-Schénlein

EAHI

PHS

Edad de presentacion < 2 ahos

> 3 ahos
Extremidades inferiores (99%)
Petequias palpables y papulas purpUricas

Ocasional

Topografia Cara, torax superior y extremidades
Morfologia Lesiones purplricas en roseta, anular o en

tiro al blanco con tendencia a confluir en placas
Edema Siempre presente

Sintomas asociados

Afeccion sistémica Muy rara

Inmunofluorescencia directa  Depositos de fibrinbgeno (100%); IgA (33%)
No se requiere, curso autolimitado

Tratamiento

Evolucion Resolucion en -3 semanas

Febricula, buen estado general

Fiebre moderada, artralgias y ataque

al estado general

Articular, gastrointestinal, renal y pulmonar (50%)
Depositos de IgA (>75%).

Afeccion cutanea grave o compromiso
sistémico: prednisona |-2 mg/kg

Resolucion en 4-6 semanas

EAHI: edema agudo hemorragico infantil; PHS: plrpura de Henoch-Schonlein

El diagnostico diferencial debe establecerse prin-
cipalmente con la parpura de Henoch-Schonlein.
Otras entidades a considerar son: eritema multifor-
me, urticaria, meningococcemia, enfermedad de
Kawasaki, sindrome Sweet (dermatosis aguda neu-
trofilica febril), poliarteritis nodosa, vasculitis oca-
sionada por drogas, parpura inducida por trauma y
lupus neonatal; en todo caso, el analisis de las ca-
racteristicas clinicas, la evolucion y los hallazgos
histopatologicos permiten establecer la diferencia.

Algunos autores consideran que el edema he-
morragico agudo de la infancia es una variante
clinica de la parpura de Henoch-Schonlein en
nifios pequehos;!41°
tados en nihos entre los dos y cuatro ahos de
edad, asf como la paciente que aquf se informa,
de casi cinco afhos de edad con las caracterfsti-

no obstante, los casos repot-

cas tipicas de edema agudo hemorragico de la
infancia, permite la concordancia con los auto-
res que consideran que éstas son entidades dife-
rentes, con caracteristicas clinicas y patologi-
cas bien definidas, lo cual permite su
diferenciacidon (Cuadro 1).

Considerando que el edema agudo hemorra-
gico de la infancia es una entidad nosologica de
curso autolimitado y benigno, que no requiere
de tratamiento. Se han utilizado esteroides sis-
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témicos, ademas de los antihistaminicos, sin que
exista evidencia de beneficios o modificaciones
a la evolucion de la enfermedad. La administra-
cion de antibioticos se justifica solo en caso de
infecciones asociadas bien documentadas; los
cuales no fueron necesarios en este caso. Sera
fundamental el brindar informacién amplia y de-
tallada a los padres para disminuir la ansiedad
que genera la aparente gravedad de las lesiones
cutaneas. Por lo tanto, se considera que el in-
forme de esta paciente, con presentacion en una
edad tardia y con las caracteristicas clinicopa-
tologicas descritas, permite evidenciar que el
edema agudo hemorragico de la infancia es una
enfermedad distinta a la parpura de Henoch-
Schonlein.

El adecuado reconocimiento y diagnostico de
esta entidad permitiran conocer su frecuencia
real, capacitar al personal de salud sobre el ca-
racter benigno y curso autolimitado de ésta, eli-
minando las medidas terapéuticas innecesarias
que podrian tener efectos secundarios indesea-
bles en el paciente.

Autor de correspondencia: Adriana Marfa Valencia
Herrera.
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