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Edema agudo hemorragico del lactante. Aportacion de dos nue-

VOS casos

S. Garcia CALATAYUD, M. J. LOZANO DE LA TORRE, I. DE LAS CUEVAS TERAN,
Y. MIRONES MARTINEZ, H. FERNANDEZ Lraca*

ResuMEN: El edema agudo hemorragico del lactante es una variante benigna de vas-
culitis leucocitocldstica que afecta a nifios menores de dos afios. Clinicamente se
caracteriza por la aparicidén brusca de lesiones purpiricas con patréon en escarapela
asociadas a edema a nivel de cara y zona distal de extremidades. FEl prondstico es
habitualmente excelente. Presentamos dos lactantes de 7 y 6 meses de edad con ede-
ma agudo hemorrdgico y se analizan los aspectos diferenciales con la Parpura de
Schonlein-Henoch. PALABRAS CLAVE: EDEMA AGUDO HEMORRAGICO, VASCULITIS LEUCOCITO-
CLASTICA, PURPURA DE SCHONLEIN- HENOCH.

JNFANTILE ACUTE HEMORRHAGIC EDEMA: TWO NEW CASES REPORTS» (Sum-
MARY): Acute hemorrhagic edema of infancy is a benign variant of leukocytoclastic
vasculitis that affects children younger than 2 years. It is characterized by sudden
appearance of purpuric lesions that become edematous and develop a targetlike
morphology. The face and distal portion of the extremities are favored sites. The
prognosis for complete recovery is usually excelent. We describe two infants (7 and
6 months old) with acute hemorrhagic edema and compare the clinical features of this
disorder with Schénlein-Henoch purpura. KEY WORDS: ACUTE HEMORRHAGIC EDEMA, LEU-

KOCYTOCLASTIC VASCULITS, SCHONLEIN-HENOCH PURPURA.

INTRODUCCION

El edema agudo hemorragico del lac-
tante (EAHL) es una rara entidad clinica
propia de nifios menores de 2 afios de
edad. Clinicamente se caracteriza por la
aparicidén brusca de una parpura equi-
motica a nivel de cara y extremidades
asociada a edema facial y de partes dista-
les (manos, pies y genitales). Histologica-
mente corresponde a una vasculitis leu-
cocitoclistica, La afectacion visceral es
excepcional y la evolucidn es satisfactoria
con remisidon de las lesiones en 1 a 3
semanas. Sus caracteristicas clinicas, el
curso evolutivo benigno y la excepciona-
lidad de la afectacién visceral permiten

su diferenciacion con la Parpura de
Schonlein-Henoch (psH). Sin embargo,
para la literatura anglosajona el edema
agudo hemorragico del lactante constitu-
ye una variante de la Parpura de Schon-
lein-Henoch.

Presentamos dos lactantes de 7 y 6
meses de edad con EAHL ingresados en
nuestro Servicio en un periodo de 3
meses.

;

CASOS CLINIEOS

S

Caso numero 1

Lactante de 7 meses de edad que
ingresa por presentar desde hace 3 dias
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una parpura equimotica en extremidades
y cara asociada en las ultimas 24 horas a
edema facial y de dorso de pies y manos.
Una semana antes habia sido vacunada
con la segunda dosis de pTP v polio vy
desde hace 5 dias presentaba febricula.

El examen fisico evidencido un peso
de 8,330 Kg, una talla de 71 em y una
temperatura rectal de 37,5°C. Presentaba
buen estado general y la exploracion
cutdnea puso de manifiesto la presencia
de papulas equimdticas multiformes
entre 3 y 30 mm de didmetro en cara y
extremidades, algunas de ellas con mor-
fologia en escarapela. También presenta-
ba edema doloroso a nivel de parpados,
pabellones auriculares v dorso de pies y
manos (Foto 1). El resto del examen fisi-
co no reveld datos patologicos.

Foro 1. Edema palpebral bilateral y lesiones equii-
maolicas en cava.

Se realizaron los siguientes examenes
complementarios: Hemograma: Leucoci-
tos 10900 (S 46, C 2, L 46, M 5 y E 1); Hb
11,1 gr/dl. Plaquetas: 280.000 mm3,
P.C.R.: negativa. Estudio de coagulacion
normal. Determinacion de inmunoglobu-
linas y complemento normales. Serologia
negativa para Mycoplasma, Coxiella Bur-
netti. virus parainfluenza, enterovirus,
adenovirus. virus sincitial respiratorio,
influenza A y B, Citomegalovirus, Herpes
simple y Herpes Zoster. Orina: Elemental,
sedimento y urocultivo negativos.

En la biopsia cutinea de una de las
lesiones equimoticas se apreciaron feno-
mensos de vasculitis leucocitocldstica con
importante extravasacion y ausencia de
necrosis fibrinoide. El estudio de inmu-
nofluorescencia detectd la presencia de
C3 en la lesion.

Dado el caracter progresivo y doloro-
so de los edemas se inicid tratamiento
con prednisona oral a la dosis de 1,5
mg/Kg/dia durante 5 dias. A las 48 horas
del ingreso se aprecid notable remision
de los edemas v las lesiones cutineas
desaparecieron totalmente a los 10 dias
de iniciado el cuadro. Desde su remision
no ha presentado nuevos brotes.

Caso nimero 2

Lactante varén de 6 meses de edad,
sin antecedentes de interés, que desde
hace 7 dias presenta cuadro catarral de
vias altas tratado con ambroxol al que se
asocia en las Gltimas horas la aparicion
brusca de lesiones purptricas en ambas
extremidades y edema en zona extensora
de rodilla derecha.

La exploracion fisica evidencid un
peso de 8,280 Kg, una talla de 71 em v
una temperatura rectal de 30°C. Presenta-
ba buen estado general, elementos pur-
puricos aislados en ambas extremidades
inferiores con predominio en regiones
extensoras (Foto 2) v edema en rodilla
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derecha. El resto de la exploracion fue
normal.

Foto 2. Elementos puipiiricos en extremidades

inferiores.

Los examenes complementarios fue-
ron: Hemograma: Leucocitos 21600 (S 62,
L 30, M 3y E 2). Hb: 12,1 gr/dl. Plaque-
tas 250.000. Estudio de coagulacion nor-
mal. Proteina C reactiva: 3,7 mg/dl. VSG:
35 mm. Dosificacion de inmunoglobuli-
nas v complemento normales, Serologia
virica negativa. Orina: elemental, sedi-
mento y urocultivo: negativos.

La biopsia cutanea demostrd una vas-
culitis en dermis superficial con presencia
de leucocitos polimorfonucleares  sin
otras alteraciones relevantes.

El cuadro clinico evoluciond favora-
blemente de forma espontinea, con
desaparicion paulatina de las lesiones
cutdneas al quinto dia del ingreso. Desde
el momento del alta no ha presentado
nuevos brotes.

DISCUSION

La primera publicacion del Edema
hemorrigico del lactante (PAtL) se debe a
Snow (1) en 1913, aunque fue Finkelstein
(2) quien en 1938 realizé una descripcion
completa de la enfermedad. El ganL afec-
ta selectivamente a ninos entre 4 meses y

2 anos de edad. Existe una mayor inci-
dencia en los meses invernales y en la
mayoria de los casos se recoge el antece-
dente de una infeccion de vias aéreas
superiores (3, 4). También se ha relacio-
nado con la ingesta previa de farmacos y
con la administracion de vacunas (4. 5,
6). Uno de nuestros pacientes habia sido
vacunado la semana anterior con la
segunda dosis de DTP y polio (caso n® 1),
y el segundo caso presentaba desde hace
unos dias un proceso catarral de vias
aéreas superiores. Nuestros dos pacientes
ingresaron en el periodo invernal.

Clinicamente se caracteriza por la apa-
ricion brusca de lesiones equimdticas de
morfologia variable, con un patrén en
escarapela o diana, localizadas preferen-
temente en cara, partes distales de extre-
midades y genitales. Habitualmente se
acompana de edemas de caracteristicas
inflamatorias, dolorosos de [orma espon-
tinea o a la palpacion a nivel de parpa-
dos, pabellones auriculares, zona distal
de extremidades vy genitales. Un hecho
caracteristico es el contraste entre las
manifestaciones cutaneas y la conserva-
cion del estado general (3).

El pronéstico es excelente con remi-
sion de las lesiones entre 1 v 3 semanas
(7). Las recidivas son raras (3, 4).

Las manifestaciones extracutineas son
excepcionales, Sin embargo se han refe-
rido casos con abdominalgia, vomitos y
melenas (4, 8), artralgias (4) y hematuria
y proteinuria aisladas (3, 4). Asimismo,
un paciente fallecio por hemorragia
digestiva (9).

Se acepta que la patogenia de la
enfermedad es de base inmunologica
mediada por un mecanismo de hipersen-
sibilidad del tipo I1II de Gell y Coombs
(10). La naturaleza del antigeno desenca-
denante se desconoce aunque su inci-
dencia estacional v el antecedente de un
proceso respiratorio, habitualmente viral
o estreptococico, sugieren una etiologia
infecciosa (3, 10, 11, 12). Otros autores,
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dada su relaciéon con la administracién
previa de firmacos o vacunas sugieren
un mecanismo toxoalérgico (4, 5).

El patron anatomopatologico de la
lesion cutdnea corresponde a una vascu-
litis leucocitocldstica con o sin necrosis
fibrinoide, patrén que no es exclusivo de
esta enfermedad. Los estudios con inmu-
nofluorescencia- no son concordantes.
Algunos autores refieren que la presencia
de Clq es un hallazgo caracteristico del
EAHL (5). Para otros, la existencia de
depositos de IgA, IgM, C3 vy fibrina es un
hecho comin con ‘otras vasculitis leuco-
citoclasticas (7). Algunos autores sefialan
que la presencia de inmunocomplejos
depende del tiempo de evolucion de las
lesiones, desapareciendo en aquéllas de
mis de 24 horas de evoluciéon (3).

- El diagnéstico diferencial debe esta-
blecerse ¢con la sepsis meningococica,
malos tratos, eritema multiforme, enfer-
medad de Kawasaki y urticarias con
patrén hemorragico. Sin embargo, el pro-
blema principal que plantea el EAHL es el
diagnéstico diferencial con la Parpura de
Schénlein-Henoch (psH) (tabla D).

La literatura anglosajona considera
que el EAHL y la PSH son manifestaciones
clinicas de una misma entidad que com-
parten una base anatomopatoldgica y se
diferencian por la edad de aparicion, el

cuadro clinico y el prondstico (3, 13, 14).
La mayoria de los autores europeos, sin
embargo, consideran el EAHL como una
entidad propia con unas caracteristicas
clinicas y patolégicas bien definidas (4, 5,
7). Probablemente la descripcién de nue-
vos casos clinicos y el conocimiento del
agente etioldgico responsable permitan
en un proximo futuro precisar si se trata
de una entidad distinta o de una misma
afeccion con expresion ¢linica diferente
en funcidn de la edad (15).

El tratamiento con corticoides es con-
trovertido. Su curso clinico autolimitado y
benigno y la prictica ausencia de com-
plicaciones y recidivas aconsejan una
actitud  terapéutica expectante. Sin
embargo, el caricter inflamatorio progre-
sivo y la posibilidad de complicaciones
potencialmente graves permiten conside-
rar el tratamiento con corticoides orales
en ciclos cortos (16).

Aportamos dos nuevos casos de EAHL
que reunen las caracteristicas clinicas
descritas en la bibliografia a fin de con-
tribuir 2 un mejor conocimiento de esta
entidad clinica. Deseamos destacar que la
aparicién brusca de un cuadro hemorra-
gico cutdneo en un lactante con buen
estado general debe hacernos sospechar
el diagndstico de Edema agudo hemora-
gico.

TaBLa I DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE EL EDEMA AGUDO HEMORRAGICO DEL
LACTANTE (EAHL) Y LA PURPURA DE SCHONLEIN- HENOCH (PSH)

CRITERIOS EAHL
Edad < 2 afos > 3 afios
Parpura Escarapela Polimorfa

Localizacién

Cara-extremidades

Extremidades

Edemas Constantes Qcasional

Afect. extracutdnea

Excepcional Frecuente

Pronostico Excelente Variable
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