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Resumen

El edema agudo hemorrdgico de la infancia (EAHI) es una vas-
culitis leucocitoclastica cutdnea de caracteristicas benignas,
que afecta a lactantes menores de 2 afios. Tiene numerosas
similitudes con la parpura de Henoch-Schonlein (PHS). Sin em-
bargo, diversos datos indican que se trata de entidades clinicas
diferentes.

Mostramos un caso de EAHI, junto con una breve revision de
sus caracterfsticas clinicas, histoldgicas e inmunoldgicas, con-
siderando a su vez los datos que lo diferencian de la PHS.
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Abstract

Title: Hemorrhagic edema of infancy

Acute hemorrhagic edema of infancy (AHEI) is a benign self-
limited cutaneous leukocytoclastic vasculitis affecting infants
under 2 years of age. Although it shares many similarities with
Henoch-Schénlein purpura (HSP), a number of findings suggest
that they are two different clinical entities.

We report a case of AHEI, with a brief review of the clinical,
pathological and immunopathological features, and discuss
the differences with respect to HSP.
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Caso clinico

Presentamos el caso de un lactante de 10 meses, sin antece-
dentes medicoquirdrgicos de interés, con el calendario vacunal
al dia.

El paciente habia padecido la semana previa un cuadro cata-
rral de las vias respiratorias superiores, y se encontraba en
tratamiento con cefuroxima-axetilo e ibuprofeno.

Fue valorado en el servicio de urgencias a causa de la apari-
cién stbita hacfa 3 dias de lesiones purplricas. Ademas, tenfa
un edema y presentaba impotencia funcional en el tobillo de-
recho.

En la exploracion fisica destacaba el buen estado general
del paciente, pese a la intensidad del cuadro cuténeo. Se en-
contraba afebril, eupneico y estable hemodindmicamente. No
se apreciaron organomegalias.

En la piel se observaban miltiples maculas de aspecto pur-
purico, redondeadas, bien delimitadas, algunas de ellas con-
fluentes, de 1-3 mm de didmetro. A la palpacién, se encontra-
ban infiltradas. Predominaban en las mejillas (figura 1), los
pabellones auriculares y las extremidades (figuras 2 y 3). Ade-
mas, en el tobillo derecho se aprecié un edema sin févea, un
aumento de la temperatura e impotencia funcional para la mo-
vilizacién activa, sin rigidez.

El resto de la exploracién resulté normal.

Se efectué un hemograma, asf como un anélisis bioquimico
y sistematico de orina, con resultados normales, salvo la pre-
sencia de una discreta leucocitosis (11,5 X 10° leucocitos/L) sin
neutrofilia.

Con el presunto diagnéstico de vasculitis, se realizé una
biopsia de una de las lesiones, que puso de manifiesto un infil-
trado mixto de neutréfilos y eosinéfilos en las vénulas posca-
pilares de la dermis que se extendia hacia el tejido perivascu-
lar. Dichos vasos se encontraban muy engrosados y las fibras
de colageno dérmicas se hallaban separadas, todo ello debido
a un intenso edema. No se constaté la presencia de necrosis

Figura 1. Placas edematosas con componente purpdrico
en las mejillas
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Figura 2. Placa edematosa en el pie

fibrinoide ni extravasacion de hematies; no obstante, se apre-
cid leucocitoclasia. En el estudio por inmunofluorescencia di-
recta se produjo una captacion vascular de fibrinégeno, C, e
lgM.

Con los datos clinicos y analiticos obtunidos, se llegé al
diagnéstico de edema agudo hemorrdgico infantil.

El paciente fue ingresado para su observacion, y se instauré
tratamiento sintomatico durante 3 dias, con lo que se produjo
una progresiva desaparicion de las lesiones, sin que se presen-
taran complicaciones. Hasta el momento, no se han producido
recurrencias.

Discusion

El edema agudo hemorragico infantil fue descrito por Snow en
1913. En la bibliografia se han reflejado unos 120 casos desde
entonces. No obstante, suponemos que se trata de un cuadro

infradiagnosticado v, en realidad, no es una entidad tan infre-
cuente como cabria suponer.

Podemos citar algunos términos sinénimos de esta afeccion,
como enfermedad de Finkelstein, sindrome de Seildmayer, par-
pura en medallén, parpura y edema en iris postinfeccioso in-
fantil, etc.

La edad de presentacion oscila entre los 2 y los 20 meses,
con un ligero predominio en el sexo masculino.

Los factores desencadenantes de este proceso son funda-
mentalmente las infecciones, tanto viricas como bacterianas,
los farmacos y, con menor frecuencia, las inmunizaciones.

Clinicamente, se caracteriza por la aparicion de mdltiples
lesiones de caracteristicas purpuricas, redondeadas, en algu-
nas ocasiones con forma de roseta o diana. Los pacientes sue-

Figura 3. Lesidon en el brazo

len presentar un intenso edema, que se pone de manifiesto en
la infiltracion al tacto. Las localizaciones mas frecuentes
son las mejillas, los pabellones auriculares y las extremidades.
Es hahitual encontrar un edema asociado, ya sea en una extre-
midad, el escroto, los pabellones auriculares u otra regién ana-
témica.

En los estudios de laboratorio suelen encontrarse elevados
los reactantes de fase aguda (protefna C reactiva, velocidad de
sedimentacion globular, leucocitosis, trombocitosis).

El pronéstico de esta enfermedad, salvo en casos aislados,
es excelente, ya que remite de forma esponténea en 10-20 dias,
sin dar lugar a complicaciones ni recurrencias.

El tratamiento de eleccién son los antinflamatorios no este-
roideos, con la finalidad de paliar los sintomas, ya que los cor-
ticoides no han demostrado tener efectos beneficiosos.

Histopatoldgicamente, se aprecian datos de vasculitis leuco-
citoclastica en los vasos dérmicos, con necrosis fibrinoide,
extravasacion de eritrocitos y fragmentacion nuclear de neu-
tréfilos (leucocitoclasia). En la inmunofluorescencia directa se
aprecian con frecuencia depésitos vasculares. Los mas habi-
tuales son IgM, C,, C1q y fibrinégeno. Los hallazgos de inmuno-
globulinas se han descrito con las siguientes frecuencias: IgM
80%, IgA 30%, IgE 30%, e 1gG 20%.

En cuanto a la patogenia de este proceso, la teoria méas
aceptada es que un determinado desencadenante provoca un
estimulo antigénico, lo que da lugar a la formacién de inmuno-
complejos circulantes que se depositan en los vasos dérmicos.
Esto provoca la activacion del complemento y la liberacion de
factores quimiotacticos que atraen a los neutréfilos, con el
consiguiente dafio vascular.

El principal diagnéstico diferencial que hay que tener en
cuenta es la pdrpura de Henoch-Schonlein (PHS). De hecho,
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dada la multitud de similitudes, en muchas ocasiones se ha
considerado el edema agudo hemorrégico de la infancia (EAHI)
como una variedad de la PHS. Sin embargo, hay multiples da-
tos que apoyan el hecho de considerar ambas como entidades
diferentes. En primer lugar, el EAHI suele presentarse en lac-
tantes de 2-20 meses y la PHS afecta con mayor frecuencia a
nifios de 4-7 afios. En segundo lugar, en el EAHI, las lesiones
se localizan en la cara, los pabellones auriculares y las extre-
midades, mientras que en la PHS predominan distalmente en
las extremidades inferiores. En tercer lugar, hasta el 50%
de los casos de PHS provocan ciertas complicaciones, como
artralgia, hemorragia gastrointestinal o nefropatia, hecho muy
poco probable en el EAHI. Por otro lado, la duracién del EAHI
no suele superar los 10-20 dias, con resolucién espontanea;
ésta es de 3-6 semanas en la PHS, y en muchos casos requiere
corticoterapia. Otro dato indicativo de que son procesos distin-
tos es que el EAHI no provoca recurrencias, mientras que hasta
un 50% de los casos de PHS sf las presenta.

Aunque no se hallan diferencias anatomopatoldgicas entre
ambos procesos, s las hay en los depdsitos que se aprecian en
la inmunofluorescencia. Por una parte, en la PHS el 100% de
los casos presenta IgA, mientras que en el EAHI este hecho
s6lo se constata en el 30% de los casos, y son mds frecuentes
los de fibrindgeno, IgM'y C,.

La teoria etiopatogénica que trata de explicar esta diferen-
ciacion es la inmadurez del sistema inmunitario de los lactan-
tes, que da lugar a que en el EAHI no esté elevada la IgA sérica,
dato frecuentemente hallado en la PHS.

Otros diagndsticos diferenciales a tener en cuenta son: urti-
caria, vasculitis urticarial, exantema por farmacos, exantema
fijo medicamentoso, sindrome de Sweet, sepsis meningocéci-
ca, eritema exudativo multiforme, etc. No obstante, todos ellos
difieren tanto clinica como histopatolégicamente de forma cla-
ra con el EAHI. I
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