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Resolucion del caso presentado en el nimero anterior
Edema hemorragico agudo del lactante

Acute hemorrhagic edema of the infant

Dra. Débora C. Landau,” Dra. Magdalena Bosio Bonet, * Dra. Maria D. Salduna,’ Dr. Adrian Kahn,*

Dra. Maria Kurpis,” Dr. Alejandro Ruiz Lascano®

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 2 anos de edad,
sin antecedentes patolégicos de relevancia,
infecciones, inmunizaciones ni medicaciones.
Consulté por presentar placas eritematosas
urticarianas de varios centimetros de didmetro
generalizadas que duraban varios dias y
evolucionaban con tinte purptrico. Se observé
edema de manos y compromiso de pabellén
auricular con eritema y edema (Figura 1), sin
fiebre ni otros sintomas. Se indicé antihistaminico
y corticoide por via oral con mejoria. Al suspender
el corticoide, recurrieron las lesiones con fiebre; el
laboratorio revel6 leucocitosis con eosinofilia y
aumento de reactantes de fase aguda. Se realiz6
biopsia de piel con estudio histopatolégico e
inmunofluorescencia.

Edema hemorragico agudo del lactante

Los resultados de la inmunofluorescencia
fueron los siguientes: depdsitos en paredes
vasculares de C3 e inmunoglobulina A (IgA),
negativo para inmunoglobulina G (IgG) e
inmunoglobulina M (IgM). Sugestivo de vasculitis.
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Se confirm¢ el diagndstico de edema
hemorrégico agudo del lactante (EHAL).

El EHAL es una vasculitis aguda
leucocitocldstica que afecta a menores de 2 afios.

Se registran mds casos en invierno. Su etiologia
es desconocida; se ha descrito la presencia de
factores desencadenantes, como infecciones
virales o bacterianas, inmunizaciones o ingesta
previa de medicamentos.’

La fisiopatogenia propuesta es un mecanismo
de hipersensibilidad tipo 11 mediado por
inmunocomplejos que conlleva la activacién
del complemento, estimulacién quimiotdctica
de neutréfilos y dafio secundario de la pared
vascular.?

Se caracteriza clinicamente por lesiones
equimoticas, febricula o fiebre de bajo grado y
edema simétrico, de aparicién brusca.!

Las lesiones cutdneas pueden ser urticariformes,
equiméticas, con tendencia a la expansién
centrifuga, de distribucién simétrica y de
predominio en los miembros inferiores y la regién
facial (mejillas, parpados y pabellones auriculares),
y asocian edema’® (Figura 2). El edema es constante,

Ficura 1. Clinica de la paciente

' o

Placas urticarianas en el tronco, los miembros y el rostro.
Se destaca el edema de manos, eritema y edema en el
pabellén auricular
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firme, rosado, doloroso y casi siempre estd presente
al inicio de la sintomatologfa. Es de ubicacién acral,
simétrico; afecta la regién dorsal de las manos y los
pies, para extenderse, posteriormente, a la zona
proximal de las extremidades, incluso hasta los
genitales.?

Existen pocos casos de afectacién extracutdnea.
Se han descrito dolor abdominal, vémitos, melena,
artralgias, hematuria o proteinuria aisladas.

Los hallazgos de laboratorio pueden incluir
leucocitosis, trombocitosis, eosinofilia y aumento
de la velocidad de sedimentacién globular. Los
resultados del examen de orina, sangre oculta en
heces y funcién renal son usualmente normales.

El examen histolégico de la piel demuestra
una vasculitis leucocitocldstica de pequefios

FiGura 2. Clinica de la paciente

Lesiones urticarianas purptricas evolucionadas en los
miembros inferiores.

vasos. Puede variar desde una vasculitis
leucocitocldstica tipica, con o sin necrosis
fibrinoide, hasta hallazgos menos especificos
(infiltrado perivascular linfohistiocitico con
extravasacion de glébulos rojos).!

Los estudios de inmunofluorescencia revelan
la presencia de depdsitos de C3 principalmente;
ademds, fibrinédgeno e inmunocomplejos
(IgM 80%) dentro y alrededor de las paredes
de los vasos, mientras que el depdsito de IgA se
observa solo en un 30% de los casos.

Es importante resaltar que, al ser estos
hallazgos comunes en otras formas de vasculitis
leucocitocldstica, se necesita una correlaciéon
clinico-patolégica para afirmar el diagndstico
de EHAL. Incluso, hay autores que consideran
innecesario hacer la biopsia si cumple con todas
las caracteristicas clinicas.’

Su evolucién es, generalmente, benigna y
se autolimita con resolucién ad integrum de las
lesiones en 1-3 semanas, sin apenas recurrencias.
Al tratarse de un cuadro benigno y autolimitado,
se recomienda el tratamiento sintomatico.

Debe diferenciarse de la urticaria gigante,
que obedece a un edema de la dermis profunda
y /o del tejido celular subcutdneo. La tension, el
dolor, la afectacion de mucosas son infrecuentes
en la urticaria gigante y el tiempo de resolucién
varia dependiendo de la etiologia y el tratamiento
instaurado.

Otro diagndstico para tener en cuenta es la
urticaria vasculitis, que es una enfermedad crénica,
poco frecuente y recurrente. Habitualmente, se
observa a partir de los 15 afios de edad. Presenta
lesiones urticarianas acompafiadas de ardor que
duran mds de 24 horas. Se clasifica en normo- e
hipocomplementémica. La histopatologia muestra
vasculitis leucocitocldstica.

TasLA 1. Diferencias entre el edema hemorrdgico agudo del lactante y la piirpura de Schonlein-Henoch?!

EHAL PSH
Edad 2-24 meses 3-7 afios
Sexo Predominio masculino Predominio masculino
Estacion Invierno Invierno
Prédromo Infeccién respiratoria, medicamentos, vacunas Infeccién respiratoria, medicamentos, vacunas
Lesiones Petequias, equimosis, ptrpuras en escarapela Pépulas-petequias, urticaria
Edema Constante Infrecuente
Localizacién Cara, pabellones auriculares y extremidades Sobre todo, miembros inferiores y gliteos.

Afectacién visceral
Sintomas asociados

Excepcional y autolimitada
Febricula o fiebre de bajo grado

Ocasional afectacién de escroto
Frecuente

Artralgias, dolor abdominal, hemorragia
gastrointestinal, hematuria, proteinuria

Evolucién Benigna. Recuperacién espontdnea en 1-3 semanas Incierta
Recidiva Rara Frecuente (50%)
Vasculitis leucocitoclastica St Sit
Depésito de IgA perivascular 30% Casi 100%

IgA: inmunoglobulina A; EHAL: edema hemorrégico agudo del lactante; PSH: purpura de Schénlein-Henoch.
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La enfermedad de Kawasaki (EK) presenta los
siguientes hallazgos clinicos principales:

1. Fiebre: en el 100% de los casos.

2. Cambios en las extremidades: edema doloroso
del dorso de las manos y los pies y eritema
bilateral palmo-plantar (72,6%).

3. Exantema: polimorfo, confluente, no
vesiculoso. El mds comtn es una erupcién
maculopapular difusa inespecifica (90%-
92%). Ocasionalmente, exantema urticariano,
escarlatiniforme, purptrico, eritrodérmico,
simil eritema multiforme. Compromete el
tronco, el abdomen y las extremidades, y se
acentda en la region perineal, donde puede
ocurrir temprana descamacion.

4. Afectaciéon ocular: en el 90%-95% de los casos
como conjuntivitis seca.

5. Afectacién de labios y cavidad bucal: en el 92%.

6. Linfadenopatia cervical: en el 50%-56,2%, es
unilateral, con tamafio mayor de 1,5 cm.

EK completa: fiebre > 5 dias y > 4 de las
5 caracteristicas clinicas principales.

EK incompleta: fiebre inexplicable > 5 dias y,
al menos, 2 caracteristicas clasicas de la EK. El
compromiso coronario ecocardiografico puede
confirmar el diagnéstico en casos dudosos.*

En nuestro caso, nunca tuvo fiebre, por lo que
se descarta el anterior diagndstico.

Se debe considerar la parpura de Schonlein-
Henoch (PSH) como diagnéstico diferencial
(Tabla 1).! Es también una vasculitis de pequefios
vasos y la méds frecuente en la infancia, que afecta,
principalmente, a los nifios entre los 2 y los
11 afios, con lesiones purptricas polimorfas, por
lo general, en las extremidades inferiores, lo que
causa la controversia existente sobre si el EHAL y
la PSH son entidades diferentes o manifestaciones
extremas del mismo proceso.” B
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Presentacion del nuevo caso clinico

En el préximo ntimero se publicara el diagnéstico, manejo y tratamiento de este caso.

Nifio de 6 meses, con antecedentes personales
de prematuro tardio de bajo peso para la edad
gestacional (35 semanas de edad gestacional,
peso al nacer de 1200 g, gemelar), que consulta
al Hospital General de Ciudad Real, Espafia,
por la apariciéon de lesiones papulares rosado-
amarillentas descamativas en el tronco, la espalda
y la cara desde hace 1 mes (Figura 1).

En los dltimos 10 dias, se aprecia extension
de dichas lesiones hacia las axilas, las ingles
y la region anogenital. La familia no refiere
fiebre acomparfiante ni otra clinica asociada.
En la exploracién, no se observan megalias
abdominales.
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¢ Dermatitis atépica.

Miliaria.

Escabiosis.

Histiocitosis de células de Langerhans.
Varicela en fase inicial.

FiGura 1. Lesiones en la espalda a los 6 meses de edad
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