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El presente trabajo tiene como objetivo relatar el caso de un nifio de 1 afio y 8 meses, en mal
estado general yshock hipovolémico, atendido en urgencia con edema agudo hemorragico de
la infancia (EAHI), o su variante: Purpura de Schoenlein-Henoch (PHS). Las informaciones
fueron obtenidas por medio de revision de historia clinica, entrevista con la madre del
paciente, registro fotografico de los métodos diagndsticos a los cuales el paciente fue sujeto y
revision de la literatura. El caso relatado y publicaciones investigadas, traen a la luz la
discusién del diagnéstico de una situacion compleja que es la enfermedad meningococica y el
EAHI en sus varias formas, bien como en la terapia mas adecuada en un momento de
urgencia.

Descriptores: Purpura de Schoenlein-Henoch; Vasculitis; Meningitis.

O presente trabalho tem como objetivo relatar o caso de uma crianga com 1 ano e 8 meses, em
mau estado geral e choque hipovolémico, atendido na urgéncia com edema agudo
hemorragico da infancia (EAHI), ou a sua variante: Parpura de Schoenlein-Henoch (PHS). As
informagdes foram obtidas por meio de revisdo de prontudrio, entrevista com mde do
paciente, registro fotografico dos métodos diagnosticos ao quais o paciente foi submetido e
revisdo da literatura. O caso relatado e publicagdes pesquisadas trazem a luz a discussdo do
diagnostico de uma situagdo complexa que é a doengca meningocécica e o EAHI em suas varias
formas, bem como na terapéutica mais adequada em momento de urgéncia.

Descritores: Purpura de Schoenlein-Henoch; Vasculite; Meningite.

This paper aims at reporting the case of a 1 year and 8 months old child who was in a bad
general state, and was admitted at the emergency room while going through hypovolemic
shock, with acute hemorrhagic edema of infancy (AHEI) or its variant: Henoch - Schoenlein
purpura (HSP). Information was obtained through a review of medical records, an interview
with the patient, a photographic register of the diagnostic methods to which the patient was
submitted. A literature review was also conducted. The reported case and the publications
researched bring to light and discuss the diagnosis of a complex situation, which involves the
menigococcal disease and the AHEI in its various forms, also discussing the proper therapy in
urgent cases.

Descriptors: Schoenlein-Henoch Purpura; Vasculitis; Meningitis.
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INTRODUCCION

1 edema agudo hemorragico de Ila
Einfancia (EAHI) es una condicién rara

en la que hay en torno de 100 casos
descriptos en la literatura, sin embargo, se
cree ser una enfermedad subdiagnosticada
por ser confundida con la Purpura de
Henoch-Shonlein (PHS) en la forma infantil.

Afecta lactantes entre 4 meses y 2
anos de edad y generalmente es precedida
por cuadro infeccioso no especifico. El curso
de la enfermedades benigno aunque presente
cuadro cutdneo dramatico y presentacion
clinica de instalacion subita que, en algunos
casos, puede remitir a la meningococcemia,
septicemia u otras condiciones febriles
exantematicas.

Es necesario prestar atencion al
diagnéstico diferencial de meningococcemia,
que debido a su evolucién rapida y alta tasa
de mortalidad demandan accién precisa y
rapida. El diagndstico de EAHI es
esencialmente clinico y confirmado por
biopsia que muestra una vasculitis
leucociticlastica de pequenos vasos. La
etiologia aun no es definida y el tratamiento
es sintomatico, teniendo como objetivo la

evoluciéon clinica favorable de esta
enfermedad??2.
METODO

Las informaciones presentadas en este relato
fueron obtenidas por medio de revisién de
historia clinica, asi como entrevista con los
padres, examen clinico del paciente, revision
de examenes laboratoriales secuenciales de
todas las internaciones y registro fotografico
de algunos métodos diagnodsticos a los cual es
el paciente fue sometido, ademas de revision
de la literatura. El paciente estuvo internado
en la enfermeria de pediatria del Hospital de
Clinicas de la Universidad Federal do
Triangulo Mineiro (HC/UFTM) de 05/08/15
a1l5/08/15.

RESULTADOS

Describiendo el caso

Nifio de 1 afio y 8 meses, sexo masculino,
proveniente de la zona rural de Campina
Verde-MG, presentd cuadro compatible con
infeccion de vias aéreas superiores (IVAS) y
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amigdalitis siendo prescripto Amoxicilina por
7 dias. Después de 4 dias del inicio del
tratamiento, el nifio evolucion6é con edema
gengival intenso, equimosis locales y nédulos
en el paladar duro siendo suspendida la
Amoxicilina y prescripto nistatina topica. Fue
registrado en SUS Facil y la referencia para la
ciudad de origen fue Uberlandia-MG.

En vista de la evolucién rapida del
cuadro, los padres optaron por buscar
tratamiento en la unidad de urgencia de un
hospital infantil. Recibié atenciéon médica en
el dia 05/08/15 y los padres relataron
aparicion subita de lesiones papulares
eritematosas (semejantes a la picada de un
insecto) en el pabelléon auricular izquierdo,
que evolucionaron rapidamente a lesiones
rojizas y purpureas en los dos pabellones
auriculares, en los miembros superiores
(MMSS) y miembros inferiores (MMII)
asociadas a edema, postracion y fiebre
(tomada en facultativo - 38,32C), seguida por
sefiales de shock con necesidad de expansion.
A partir de ahi fue transferido al HC-UFTM
para mejor investigacién y conduccién del
cuadro.

Debido al cuadro relatado, el nifio fue
admitido con sospecha de meningococcemia,
enfermedad infecciosa de evolucién rapida
para shock, falencia multiple de o6rgano y
Obito, y colocada en aislamiento de contacto,
debido a que la transmision de esta
enfermedad se da via contacto intimo de
persona a persona y a través de las
secreciones de la nasofaringe3+4.

El paciente se presentaba muy
irritado, con edema importante en MMSS y
MMII principalmente en pufios, manos,
tobillos y pies, con calor e hiperemia locales,
algunas equimosis en la region de los codos,
rodillas, dorso 'y muslos. Pabellones
auriculares con equimosis intensa y aspecto
necrético a la izquierda, lesiones maculo-
papulares moradas de aspectos variados en
MMSS, MMII y rostro, el abdomen, tronco y
genitales no presentaban lesiones.

Fue iniciada antibioticoterapia con
ceftriaxona, clindamicina y cloranfenicol
como parte del protocolo para fiebres
hemorragicas (entre ellas la fiebre maculosa)
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y para prevencién del agravamiento del
cuadro del paciente, vista la sospecha clinica.

El paciente evolucioné sin fiebre
desde la internacién, buena diuresis y tracto
gastrointestinal (TGI) sin alteraciones.
Después de un dia, hubo surgimiento de
nuevas lesiones hiperemiadas diseminadas
por el cuerpo, incluyendo tronco y abdomen,
excepto genital, y aumento de una de las
lesiones inicial es presente en el dorso del pie
derecho, cercano al 52 metatarso. En el 32 dia
de internacion, se presentaba enbuen estado

general, jugando, sin irritabilidad o
postracion. Las lesiones disminuyeron
progresivamente.

En el dia 12/08/15 (72 dia de
internacién) fue dado el informe de la biopsia
hecha en eldia da admision (05/08/15), que
mostroé vasculitis leucocitoclastica. El lactante
evolucion6 con remision de las lesiones
recibiendo alta en el dia 15/08/15 con
apenas una lesién costrosa en el pabellén
auricular izquierdo y con estado general sin
alteraciones. Hizo uso de Cloranfenicol por 7
dias, Ceftriaxona y Clindamicina por 10 dias.

Recibid alta aguardando las serologias
para Dengue, Leptospirosis, Fiebre Amarilla,
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Hantavirus, Hepatitis A y Fiebre maculosa
recibiendo el resultado en la consulta de
egresos de la enfermeria en el dia 22/08
siendo los resultados negativos para Fiebre
amarilla, Dengue, Hantavirus y Leptospirosis.
Los resultados de Fiebre Maculosa vy
Hepatitis A tampoco se confirmaron.

Informe de la biopsia

Material: piel total de brazo derecho.
Macroscopia: elipsis de piel pardo-clara
midiendo 0,8x0,5x0,2cm. No presentaba
alteraciones macroscépicas. Microscopia:
fragmentos de piel presentando epidermis
sin alteraciones. En la dermis se observa
intenso infiltrado inflamatorio compuesto
predominantemente por neutrdfilos con
leucocitoclastica que se disponen alrededor
de vasos con endotelio tumefacto y necrosis

fibrinoide de la pared. Se nota leve
extravasacion de globulos rojos. Diagndstico:
Vasculitis leucocitoclastica. Nota:

Considerando los aspectos clinicos y
patoldgicos, el cuadro se encajaba en el
diagnéstico de Edema Hemorragico Agudo de
la Infancia.

Examenes
05/08/2014 06/08/2014 08/08/2014 14/08/2014
sSv: 3,9/10,9/32.8 SV:3,91/109/33.3 Sv:3,9/10,9/33.,7 sSv:4,2/119/37.2
SB: 10.090 SB: 11.730 SB: 8970 SB: 9.870
(2/57/0/0/29/12) (a/a7/3/0/36/10) | (1/30/1/0/60/8) (1/37/1/0/58/3)

UR/CR

PLAQ. 207.000

PLAQ. 297.000

PLAQ. 445.000

PLAQ. 586.000

8.4/ 0,39

14.6 / 0.37

ALBUMINA ==

—-— 3.31 —_

DHL 385

TAP 56.2% (RNI: 1,39)

TTPA 35,9 seg.

FIBRINO. 286

ELECTROLITOS —=

Na: 140/ K: 3,9

Na: 137 /K: 4,89 —

PCR -

7.8 -— 0.1

TGO / TGP -—

— 25,5/ 10,5 —

Células: 2/mm3
He: 10.000/mm3
(neut. 203/ LInf. 70%/mon.
10%¢) Glucosa: 84
Proteina:18

cl: 720
CULTURA LCR NHCB -— = 2L
HEMOCULTIVO NHCB -— e =
Bllirrubina +/ Células
ORINA 1 epiteliales frecuentes s 5 S
UROCULTIVO NHCB -— = =T

DISCUSION
El EHAI fue descripto por primera vez por
Snow en 1913 como cuadro de “purpura,
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urticaria y edema angioneurdtico de manos y
pies en un lactante”. Posteriormente fue
denominada purpura pos-infecciosa en
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cockade  por Seidlmayer y edema
hemorragico agudo de la infancia por
Finkelstein en 19381

Existen aproximadamente 100 casos
descriptos, sin embargo, se cree que esta
entidades subdiagnosticada y muchos
autores defienden que se trata de un tipo de
manifestacion de puarpura de Henoch-
Schonlein (PHS) en lactantes?.

El edema hemorragico agudo de la
infancia (EHAI) es una forma rara y benigna
de vasculitis leucocitoclastica de pequefios
vasos que afecta nifios entre los 4 meses y 2
afios de edad y se caracteriza, clinicamente
por la triade: fiebre, edema de extremidades

y placas purpureas bien delimitadas,
simétricas, localizadas principalmente en el
rostro, pabellones auriculares y

extremidades con escasas implicaciones en el
troncol->.

Las vasculitis ocurren debido a un
proceso inflamatorio vascular
inmunol6gicamente mediado, determinando
dafio funcional y estructural en la pared de
los vasos. De acuerdo con el tipo celular
predominante en el infiltrado inflamatorio
del proceso, las vasculitis son clasificadas en
neutrofilicas, linfociticas y granulomatosas.

Se clasifican, ademads, en cuanto a la
localizacién, con envolvimiento de pequefios,
medianos y/o grandes vasos. La vasculitis
necrotizante se caracteriza por areas
segmentares de infiltracién transmural por
neutrofilos, ruptura de la arquitectura de la
pared del vaso y necrosis fibrinoide
asociada. La expresion histopatoldgica usada

para este conjunto de alteraciones es
vasculitis  leucocitoclastica. El edema
endotelial y debris de granulocitos

(leucocitoclasia) son vistos confrecuencia, no
obstante, no estan necesariamente presentes
en el diagnostico®.

Otras manifestaciones ocasiona lesion
purpuras reticulares, lesiones necroticas,
especialmente en la oreja, y urticaria. La
ocurrencia de lesiones purptreas en las
mucosas (conjuntivas y paladar blando)
también es descripta. La afectacion visceral
es rara y, en los pocos casos que fue
descripta, consiste en alteraciones renales
discretas y transitorias, y alteraciones
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gastrointestinales. Algunos autores
consideran la ausencia de afectacion visceral
y de enfermedad sistémica como criterio
necesario al diagnostico de EHAIS.

La propia evoluciéon benigna con
mejora con uso de corticoterapia es un factor
confirmatorio del diagndstico?-°.

Aun que los hallazgos cutaneos sean
dramaticos y de surgimiento rapido, el
pronéstico es favorable, con resolucién
espontanea dentro de 1 a 3 semanas. La
asociaciéon de fiebre y lesiones purpureas
constituye un desafio paraclinicol.

Dentro del wuniverso de las
enfermedades de las cuales cursan con esta
asociacién, se debe recordar siempre la
Purpura de Henoch- Schonlein, eritema
multiforme o vasculitis urticariforme, entre
las benignas; ademas de la meningococcemia
y de la septicemia, entre los principales
diagnosticos diferenciales del EAHI26.10,

La mayor prevalencia de EHAI ocurre
en los meses de invierno, lo que puede estar
relacionado a mayor chance de ocurrencia de
la vasculitis después de episodios infecciosos.
Estudios muestran que 75% de los casos

fueron precedidos por infecciones
(Streptococcus, Mycoplasma, E. colj,
Staphylococcus), vacunaciéon (sarampion,
DPT, HiB) o drogas (penicilinas,
cefalosporinas, sulfametoxazol-trimetoprim,
paracetamol)®>.

Aunque sea una enfermedad benigna,
el EAHI puede coexistir con un proceso
infeccioso, entre estos, la infeccién de vias
aéreas, parvovirus B19, virus da hepatitis By
C, y estirpe de streptococcus, tornando a
veces el diagndstico diferencial mas confuso.
Varios estudios apuntan también aun a
susceptibilidad genéticall.

La etiologia ain es desconocida y la
fisiopatologia, incierta. Sin embargo, algunos
autores consideraron el EHAI una
enfermedad mediada por inmunocomplejos®.

El diagndstico es esencialmente clinico
y es confirmado por biopsia. En la sangre
periférica, pueden ocurrir la eosinofilia,
leucocitosis y trombocitosis. La velocidad de
hemosedimentacion es normal o se
encuentra poco elevada. Los niveles de
complemento sérico son normales. Los

REFACS (online) 2017; 5(1): 80-86



Caixeta MF, Lima JS, Cunali VCA, Santos VS

demads examenes, tales como: coagulograma,
sedimento urinario, funcién renal y hepatica,
ASLO, Inmunoglobulina A (IgA) e
inmunoglobulina M (IgM), factor antinuclear
y el VDRL son normales. El
comprometimiento sistémico es raro, asi
como, la recurrencia de las lesiones4.

Los hallazgos histopatolégicos son de
una vasculitis leucocitoclastica, con
acometimiento de pequefios vasos de la
dermis, raramente extendiéndose al
subcutaneo, necrosis fibrinoide,
extravasacion de glébulos rojos y edema
intersticial.

La inmunofluorescencia directa (IFD)
revela depdsitos de complemento 3 (C3),
fibrin6geno e IgM. IgA, Inmunoglobulina G
(IgG) e Inmunoglobulina E (IgE) pueden ser
observados, con frecuencia menor. Por eso,
las caracteristicas clinicas, la edad y la
evolucion de la enfermedad permiten el
diagnéstico diferencial, y la ausencia de
depositos de IgA no es obligatoria para el
diagnosticol.

La relacién entre el EHAI y la PHS
permanece en controversia. Ambas son
vasculitis leucocitoclasticas de pequefios
vasos y se desarrollan generalmente después
de un episodio infeccioso®.

La PHS incide generalmente en nifios
de dos a ocho afos, se manifiesta como
lesiones purpireas que no presentan el
aspecto anular y acometen principalmente
las piernas, muslos y region de los gltteos, no
alcanzado el rostro y el tronco y raramente
presentan edema subyacente. Ademas de
esto, hay manifestacién es extra cutdneas
frecuentes (dos tercios de los pacientes
presentan manifestaciones gastrointestinales
y articulares, 20% a 100% cursan con
acometimiento renal), posee duracidon
promedio de 30 dias y las recidivas son
frecuentes (hasta 50% de los casos).
Histologicamente la necrosis fibrinoide es
rara y la Inmunofluorescencia revela
depdsitos de IgA, C3 y fibrina - lo que sugiere
activacion de la via alternativa del
complemento. En contraste, el estandar
inmunohistolégico del EHAI consiste en
presencia de IgA en solo un tercio de los
casos, deposito de Clq, fibrinégeno, C3, IgG,
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IgM y IgE en la pared y alrededor de los
pequefios vasos®.

La ausencia de envolvimiento visceral
y el buen prondstico son caracteristicos del
EHAI. Relatos de casos atipicos con
manifestaciones caracteristicas de las dos
enfermedades han sido considerados
superposicion de EHAI y PHS asi como existe
discordancias i el EHAI seria una entidad
clinica distinta o una variante de la PHS en
lactantes. Ya fue sugerido que diferencias
entre ambas podrian ser secundarias a
alteraciones en la maduracion del sistema
inmune mediado por IgA relacionadas a la
edad?.

Ningun tratamiento debe ser indicado
dado que la enfermedad es benigna y sigueun
curso auto limitado de una a tres semanas.
No hay evidencias de que el uso de
corticoesteroides sistémicos y
antihistaminicos abrevien el curso de la
enfermedad, aun que sean utilizados como
medida terapéutica. El alerta para esta
vasculitis tiene como objetivo auxiliar el
diagnéstico, tornandolo mas precoz, y evitar
tratamientos y preocupaciones innecesarias.
Hay solamente un relato de EHAI que
evolucién 6 a fallecimiento debido a una
intususcepcidn ileo-ileo complicada®.

Otros diagnosticos diferenciales son
purpura fulminans, menigococcemia, eritema
multiforme, farmacodermias, lupus
eritematoso neonatal, sindrome de Sweet
(lesiones cutaneas eritematoviolaceas
dolorosas, fiebre, leucocitosis con neutrofilia
y dermis con infiltrado inflamatorio
neutrofilico denso para la histologia),
enfermedad de Gianotti-Crosti (erupcion
papular eritematosa acrolocalizada y
simétrica enrostro, gliteo y extremidades en
nifios de 2 a 6 afios de edad) y enfermedad de
Kawasaki. Entre estos, se destaca la
meningococcemia, por su evolucién rapida y
altas tasas de fallecimientos?.

Los sintomas de la meningitis en
lactantes en general son inespecificos,
llamando la atenciéon el diagndstico de
irritabilidad, apatia y rechazo alimentar
asociados a la fiebre. Las sefiales de irritacién
meningea no son frecuentes en este grupo
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etario y pueden aparecer solo en fase mas
tardia de la enfermedad3.

Por otro lado, el aumento de la presion
intracraneal, que es la regla en meningitis
bacteriana y se manifiesta por cefalea en el
nifilo mayor, en lactantes se traduce por
abultamiento de la fontanela anterior y
diatesis de suturas.

Alteraciones de la consciencia que
varian desde obnubilaciéon hasta el coma
pueden estar presentes en las meningitis en
cualquier grupo etario, asi como, sefales
neurolégicos focales que, cuando
manifestados en el momento del diagnoéstico,
pueden indicar peor prondstico de la
enfermedad. Las convulsiones son relatadas
en un 20 a 30% de los nifios con meningitis
bacteriana en la admisién y en los primeros
dias de hospitalizacién, pero no acostumbran
a estar relacionadas con prondstico,
solamente cuando restringidas al periodo
inicial de la enfermedad.

Entre las manifestacion es sistémicas
asociadas a las meningitis bacterianas, se
citan artralgias, mialgias, petequias o
purpura y shock, que pueden ocurrir con
cualquier agente infeccioso, siendo, sin
embargo, significantemente mas frecuentes
con meningococo.

La enfermedad meningococica puede
manifestarse basicamente de tres formas: a)
meningitis; b)  meningococcemia;  c)
meningitis y meningococcemia asociadas. Los
casos tipicos de meningitis aisladamente son
clinicamente indistinguibles de las meningitis
de otra etiologia bacteriana.

La meningococcemia es un sindrome
infeccioso de caracter invasivo, con
estacionalidad  predominante en las
estaciones frias, causada por la Neisseria
meningitis y con alta tasa de letalidad, siendo
por eso necesario que en los cuidados
primarios hay aun alto grado de sospecha de
esta enfermedad en lactantes que presenten
sintomatologia no especifica, que se
manifiesta en las primeras 4 a 6h, en la forma
de fiebre alta de instalacion subita,
somnolencia, nduseas y vomitos, irritabilidad
y falta de apetito, ademas de petequias y
alteraciones hemodinamicas312.
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Las alteraciones de piel son clasicas y,
de inicio mas tardio, caracterizdndose por la
presencia de lesiones de piel, petequiales y/o
purpureas, que pueden ser precedidas por
exantema del tipo maculopapular. Las
lesiones se localizan principalmente en las
extremidades de los miembros y en las
regiones de la piel sometidas a presiones. Las
petequias, que son inicialmente superficiales,
pueden empalmarse y alcanzar planos mas
profundos, transformandose en sufusiones
hemorragicas y equimosis?3.

En la meningococcemia fulminante
hay evolucion extremadamente rapida
asociada a sefales de shock (alteraciéon de la
consciencia, taquicardia, taquipnea,
disminucién de la amplitud del pulso, llenado
capilar lento, hipotension arterial y oliguria)
y coagulacion intravascular diseminada
(CIVD). En esta forma, el LCR inicialmente
acostumbra ser normal. El reconocimiento y
tratamiento precoz del shock permite un
desenlace mejor para el caso, siendo la
fluidoterapia, practica comin en nifios con
sospecha de la enfermedad o a las primeras
sefales de shock!3.

La intervencién precoz se caracteriza
por dos acciones: fluidoterapia agresiva y
antibioticoterapia. La fluidoterapia, como ya
mencionado, debe ser iniciada cuando haya
sospecha de enfermedad meningocdcica y/o
sefiales de shock. El tratamiento inicial y de
emergencia debe incluir bolus repetidos de
20 ml/kg de cristaloides isotonicos o coloides
hasta que el caso se resuelva. Estos nifios
llegan a necesitar de 100 a 200 ml/kg de
volumen. La importancia de este tratamiento
es tal que para cada hora de atraso en el
tratamiento hay aumento de por lo menos
dos veces en la mortalidad3+.

La antibioticoterapia es esencial para
el tratamiento, tal como la fluidoterapia, y
debe ser iniciada cuando haya sospecha
clinica de la enfermedad, no debiendo ser
atrasada por la investigacion clinica. La
eleccion inicial debe ser por el tratamiento
con antibidticos de amplio espectro y que
tengan buena penetracion en el liquido
cefalorraquideo. En la mayor parte de las
unidades de salud las cefalosporinas de
tercera generacion, endovenosas 0
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intramusculares, como  ceftriaxona 'y
cefotaxima, deben ser la primera opcién de
uso34,

CONCLUSION

El caso relatado y las publicaciones revisadas
traen a la luz la discusiéon de una situacion
compleja de una patologia que, muchas veces,
por ser rara en nifios puede ser confundida
con patologias diversas, cuyo tratamiento
envuelve el conocimiento de la fisiopatologia
y de la evolucion de la enfermedad. Aunque
sea un caso raro en pediatria, y con lesiones
generalmente dramaticas, la evolucién de
esta patologia se muestra en la mayoria de

las veces benigna, si fuere conducida
acertadamente.
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