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RESUMEN

El edema hemorragico agudo infantil es una vasculitis
leucocitoclastica cutanea que se caracteriza por fiebre,
edema y lesiones purpduricas; se presenta en lactantes de
4-24 meses de edad.

Tiene un buen prondstico, con un curso corto y resolucion
espontanea en unas semanas, algunos autores piensan
que es una forma benigna de la purpura de Henoch
Schonlein.

Se informa de un lactante de de 9 meses que presento,
después de un cuadro infeccioso de las vias respiratorias
altas, lesiones dermatoldgicas caracterizadas por purpura
en la cara, pabellones auriculares, tronco y extremidades,
era palpable, no dolorosa sin desaparecer a la digitopre-
sion. La biometria hematica reporté leucocitosis de 15,700
mm?, determinacién de IgA y fracciones del complemento
normales. Biopsia de piel con vasculitis leucocitoclastica.
El paciente evolucioné satisfactoriamente y tres semanas
después desaparecieron las lesiones.

Palabras clave: Edema hemorragico agudo del lactante,
purpura de Henoch-Schénlein, diagndstico diferencial.

SUMMARY

Introduction: Infant acute hemorrhagic edema is a cuta-
neous leukocytoclastic vasculitis characterized by: fever,
edema and purpuric lesions, starts in 4 to 24 months old
infants, etiology remains unknown however, still some
factors are to be investigated. It has a good prognosis
with a short course and spontaneous recovery of the le-
sions within a few weeks. Some authors think that it is a
benign form of Henoch-Schénlein purpura.

Case report: 9 months old male, showing infected high
airways, cutaneous lesions characterized by palpable pur-
pura on face, auricules, trunk and extremities, with no
pain. Laboratory analysis showed 15,700 mm?® white blood
cells, determination of IgA and normal complement frac-
tions. Biopsy with leukocytoclastic vasculitis. The patient
evolved satisfactorily and the lesions disappeared within 3
weeks.

Key words: Infant acute hemorrhagic edema, Henoch-
Schénlein purpura, differential diagnosis.

El edema hemorragico agudo infantil (EHAI) o enfermedad La enfermedad fue descrita inicialmente por Snow y
de Finkeisteirt,también conocido como purpura posinfec- col en los Estados Unidos de América. Sin embargo, no
ciosa en “escarapela o en nudos de liston,» o enfermedad de en todo el mundo ha sido reconocida surgiendo la duda
SeidlmayeP es una forma aguda de presentacion de una de que si forma parte de una variante de la purpura de
vasculitis leucocitoclastica cutanea, manifestada por fiebre, Henoch Schonnlein (PHS) en el grupo de las vasculitis
lesiones purpuricas cutaneas («medalldn sobre la cara») y alérgicas leucocitoclasticas o tiene un origen diferénte.
edema; se ven en los en los pabellones auriculares, y enlas  Los informes en la literatura mundial son esc&3as|
extremidades; son de comienzo brusco, de evolucién corta como en la naciondla diferencia de lo que sucede con la
y pronéstico benigno. PHS? por tal motivo es importante dar a conocer a quie-
nes atienden nifios, esta rara y controversial enfermedad.

CASO CLINICO

* Departamento de Medidna Intema del InstiL o Necionel Registro 403819, nombre CSDA, sexo masculino, edad 9
dePeditia meses; con antecedente de padre cocainémano y alcoholi-
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co. Producto de gesta Il, con amenaza de parto prematuro,
obtenido por cesarea a las 38 semanas de la gestacion. An-
tecedente de infeccion de las vias respiratorias superiores
tres semanas antes de iniciar su padecimiento, caracterizada
por rinorrea hialina, tos y fiebre de 39 grados centigrados,
fue tratado con claritromicina y metamizol por via oral.
Padecimiento actual:Cuatro dias antes de su ingreso
presento eritema y aumento de volumen del pabell6n auri-
cular izquierdo, asi como la presencia de lesiones purpari-
cas de aproximadamente 1 cm de diametro, palpables y
no dolorosas, en ambos miembros pélvicos, gliteos, plan-
tas de los pies, brazos, y pabellon auricular contralateral.
Exploracion fisica: Peso 9.4 kg (percentil-50), talla
74 cm (percentil-97) perimetro cefalico 42 cm (percentil-
97). FC = 120X’, FR = 36X’, TA = 100 palpatoria, tem-
peratura 37.5°C. Actitud libremente escogida, con buen
estado general, manchas purpdricas en la cara y pabello-
nes auriculares, con equimosis en ambas fiélpura 1),
presencia de lesiones purpuricas en la hemicara izquierda.
Miembros inferiores y superiores con lesiones purpuri-
cas de 0.5 a 2 cm de didmetro bilaterales, palpables, le-
vantadas, no dolorosas sin desaparecer a la digitopresion,
llegando a dedo@-iguras 2) resto normal. Laboratorio:
Biometria hematica con Hb 13.3 g/dL, leucocitos: 15,900
mme, linfocitos 68%, segmentados 19%, linfocitos atipi-
cos 8%, plaquetas 700,000 fmempo parcial de trom-
boplastina: 29", tiempo de protrombina: 100%, examen
general de orina: normal, sangre oculta en heces: negati-
vo. Determinacion de IgA y fracciones del complemento
sérico normales. Se practico biopsia de la piel que mostro
datos compatibles con vasculitis leucocitoclastica. El pa-
ciente evolucioné satisfactoriamente, ya que fue revisado
en consulta externa tres semanas después, sin encontrar
lesiones dermatolégicas activas.

DISCUSION

El EHAI como entidad patoldgica, aunque descrita
desde principios del siglo pasado, ha tenido poca difusion
en la literatura ya que el nimero de casos informados ha
sido escaso. Descrito inicialmente en EUA como una va-
riante de la PHS y conocido también en Europa bajo este
mismo criterio, durante los Ultimos afios esta enfermedad
se ha venido distinguiendo de la PHS por varias caracte-
risticas clinicas, de laboratorio y anatomopatoldgicas.

La etiologia de esta enfermedad alin permanece obscu-
ra, aunque se ha visto asociada a procesos infecciosos
principalmente de las vias respiratorias superiores, virales
o bacterianas; también a la ingesta de drogas o a la aplica-
cién de vacunas. En algunos casos se ha descrito como se-
cundaria a infecciones del tracto urinario gecherichia
coli y mas recientemente al parvovirus hum&no.
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Figura 1. Se observan manchas purplricas en pabellon auricular
con equimosis en ambos helix.

El dilema que ha surgido es, si estas dos enfermeda-
des son una misma, o debe considerarse al EHAI como
una entidad clinica diferente dentro del grupo que con-
forman las vasculitis leucocitoclasticas.

Esta enfermedad contrasta con la PHS en que su eta-
pa de presentacion es en lactantes entre los 4 meses y los
2 afios de edad, sin predileccion de sexo; a diferencia de
la primera que se presenta entre los 4 a 7 afios de edad v,
preferentemente en el sexo masculino. Aunque en un
principio se sefalaba que sélo habia las manifestaciones
cutaneas para su diagnéstico diferencial, actualmente se
describen, aunque raras, afecciones como diarrea san-
guinolenta, melena o invaginacion intestinal, asi como
afeccién renal con hematuria, proteinuria, y aumento del
nitrégeno ureico, semejante a la PHS. Sin embargo, todo
esto es pasajefdp que no sucede con la PHS que pre-
senta alteraciones renales en 27% a 97% de los casos
pudiendo llegar a la insuficiencia renal terminal en 5% a
20% de ellos, asi como alteraciones abdominales en el
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Figura 2. Miembros inferiores donde se encuentran lesiones purpu-
ricas extensas, palpables, no dolorosas, que no desaparecen a la
digitopresion. A mayor acercamiento se pueden distinguir /as lesio-
nes purpdricas que abarcan fodo el pie.

30% a 60%, siendo la complicacién mas importante la

invaginacion intestinal la cual se observa en el 3% de los
enfermos. Con relacién a las alteraciones cutaneas el
EHAI son el edema inflamatorio y la parpura equimotica

en las extremidades y por la cara (mejillas, parpados y
pabellones auriculares), mostrando la plrpura un patén
en “escarapela” y menos frecuente como puarpura pete-
quial o reticulada con lesiones necrgticas; éstas contras-

tan con las lesiones caracteristicas de la PHS, que son |

exantema de tipo urticarial, que se torna maculo-papu-

lar, petequial o purpdurico, siendo estas lesiones palpa-

bles, de pequefios 0 medianos elementos, confluentes o
en largos parches, con predileccion en los miembros in-

feriores y los gluteos; ocasionalmente las lesiones son

mas intensas, dando la apariencia de eritema multiforme,

con areas de necrosis central, formacion de bulas o n6-
dulos urticarialegFigura 3).

En cuanto al fenébmeno artritico es mas intenso y va-
ria de oligo a poliarticular, sin deformacion; es transito-
rio en la PHS, a diferencia de este sindrome en que su
presentacion es muy rat®.Un dato importante que ca-

racteriza a los pacientes con EHAI es el contraste que
existe entre lo aparatoso de los signos cutaneos y el buen
estado general del paciente; también varia el tiempo de
evolucion siendo en el EHAI de 7 a 21 dias en prome-
dio, con la aparicion de uno a tres brotes sin dejar secue-
las?’ a diferencia de lo que sucede en la PHS, que tiene
una duracién del episodio de 3 a 6 semanas, con un ma-
yor numero de exacerbaciones y remisiones hasta en el
50% de los casos.

Los hallazgos tipicos histopatol6gicos de la enferme-
dad descrita son: una vasculitis leucocitoclastica con o
sin necrosis fibrinoide, o bien datos menos especificos
como el infiltrado perivascular linfohistiocitico con ex-
travasacion de eritrocitos, el cual se puede extender al
tejido subcutaneo, siendo similares a lo que se encuentra
en la PHS, pero en el EHAI la inmunofluorescencia di-
recta resulta ordinariamente negativa y ocasionalmente

Figura 3. Cldsicas lesiones de un paciente con PHS con exantema
urlicarial maculo-papular petequial o purpdrico palpable de peque-
1i0s y/o medianos elementos en gliteos y miembros inferiores.
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se encuentran depdsitos perivasculares dedgar lo
contrario los depdsitos de IgA se consideran patogno-
manicos en la PHS.

Desde el punto de vista de laboratorio no existen es-
tudios diagnésticos en el EHAI excepto por una ocasio-
nal eosinofilia, aunque no hay mas alteraciones hemato-
l6gicas, la velocidad de sedimentacién globular es
normal o se encuentra ligeramente elevada, el comple-
mento sérico es normal, la presencia de complejos inmu-
nes circulantes ha sido reportada en algunos pacientes.
Sin embargo en la PHS los niveles de IgA séricos estan
elevados sin que haya una clara relacion con las mani-
festaciones clinicak® compartiendo el resto de las
pruebas de normalidad hematologi&as.

Con relacion al uso de esteroides para el manejo de
EHAI como habitualmente se utiliza para el resto de las
vasculitis no se ha visto que modifique su curso. Este
criterio coincide para algunos autores con la PHS, sin
embargo, otros si los utilizan en el curso agudo de esta
tltima enfermedaé.

Una explicacion que se ha querido dar para la distri-
bucion geogréafica de las lesiones purpuricas en estas dos
enfermedades es en funcion de que en la PHS las lesio-
nes se localizan en las extremidades inferiores, por la ac-
cion que ejerce la fuerza de gravedad sobre el flujo san-
guineo, ya que estos pacientes permanecen mas tiempo
de pie, a diferencia de lo que sucede con los lactantes
gue permanecen la mayor parte del tiempo acostados; asi
también la proporcién craneo-cuerpo es mayor en los
lactantes con relacién a los escolafés.

Saraclar y cofsen 12 casos revisados con lesiones
exclusivamente en piel presentaron un curso clinico y
evolucion benigna, sin encontrar afeccién multiorganica,
aun con hallazgos histopatolégicos semejantes entre las
dos enfermedades, concluyendo ellos que son entidades
diferentes. Legrain y cdipiensan que hay formas tras-
lapadas de la enfermedad, aunque también coincide en
gue son dos enfermedades diferentes, siguiendo esta
misma tendencia de pensamiento la mayoria de los auto-
res en las publicaciones de fechas mas reciétifes.

El diagnéstico diferencial de este padecimiento debe
incluir a la vasculitis urticarial, eritema multiforme, en-
fermedad de Kawasaki y meningococcemia (purpura ful-
minante) ademas de la mencionada purpura de Henoch
Schonleint

Por las caracteristicas epidemioldgicas, asi como por la
edad de presentacion, distribucion geogréfica de las lesio-
nes, la normalidad en la determinacion de inmunoglobuli-
na, complemento sérico y los datos reportados en la biop-
sia, asi como por su evolucion satisfactoria sin abarcar
organos internos, se sospechd que se trataba del EHAL.
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