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RECOGNIZE

ABSTRACT

Acute Hemorrhagic Edema of Infancy is a leukocytoclastic
vasculitis of unknown origin that occurs in infants and toddlers.
It is characterized by exuberant and unexpected erythematous
and purpuric skin lesions associated with extremity edema and
fever. It is not very recognized or diagnosed, although the clinical
features are quite typical.

The authors describe two clinical cases observed in the
emergency room with similar clinical presentation, laboratory
findings and evolution. They intend to present this entity,
allowing its quick recognition and avoiding and unnecessary
investigations and treatments.
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RESUMO

O Edema Agudo Hemorragico do Lactente € uma vasculite
leucocitoclastica de etiologia desconhecida, que ocorre em lac-
tentes e criangas pequenas. Caracteriza-se pelo aparecimento
subito e rapida progresséo de lesdes eritematosas e purpuricas
associadas a edema das extremidades e febre. Trata-se de uma
entidade pouco conhecida e subdiagnosticada, embora o qua-
dro clinico seja tipico.

Os autores descrevem dois casos clinicos observados no
Servico de Urgéncia, com apresentagéo clinica, laboratorial e
evolugdo semelhantes. Pretendem dar a conhecer esta entida-
de, permitindo assim o seu rapido reconhecimento e evitando
investigagéo e tratamento desnecessarios.
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benigna; lactente
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INTRODUCAO

O Edema Agudo Hemorragico do Lactente (EAHL) é uma
vasculite leucocitoclastica de pequenos vasos pouco frequente,
gue ocorre quase exclusivamente em criangas entre os quatro e
24 meses de idade." Foi inicialmente descrito por Snow em 1913
mas apenas décadas mais tarde € atribuida a outros autores,
Finkelstein e Seidlmayer, a caraterizagdo detalhada do quadro
sendo nalguma literatura esta entidade descrita como acrénimo
dos autores (Doenca de Finkelstein ou Sindrome de Seidimayer).!

Mantém-se controverso se considera-lo uma entidade dife-
rente da Purpura de Henoch Schoenlein (PHS) ou como fazendo
parte do espectro da mesma doenca.

A maior prevaléncia da doenca ocorre nos meses de Inver-
no. De etiologia e fisiopatologia desconhecidas acredita-se que
75% dos casos descritos foram precedidos de infegbes (catar-
ro respiratorio superior, otite, amigdalite), imunizagéo (VASPR,
DTP, HiB) ou farmacos (penicilinas, paracetamol).?

Caracteriza-se clinicamente pelo aparecimento de lesdes
eritemato-papulares e purpuricas na face, pavilhées auriculares
e extremidades, com raro atingimento do tronco, associado a
febre e edema da face, maos e pés.?

A instalag@o subita e exuberancia do exantema contrastam
com o bom estado geral da crianca.

O diagnostico é clinico, o quadro benigno e autolimitado,
com resolugd@o espontédnea em uma a trés semanas, recomen-
dando-se apenas tratamento sintomatico.??

Figura 1 - Lesdes eritematosas e purpuricas
em medalhdo distribuidas nos membros in-
feriores.
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CASO CLINICO 1

Lactente do sexo masculino, 11 meses de idade, de antece-
dentes patoldgicos irrelevantes e Plano Nacional de Vacinagao
atualizado (sem vacinas extraplano). Trazido ao Servigo de Ur-
géncia por lesbes purpuricas, ndo pruriginosas, de localizagéo
preferencial nos membros inferiores (Figura 1), com 24 horas
de evolugéo e nesse dia com pico febril associado (temperatu-
ra 39°C axilar). Apresentava ainda lesdes eritematosas na face
(Figura 2) e regido palmar e edema do dorso das méaos. Hemodi-
namicamente estavel, sem outra sintomatologia associada, sem
histéria de vacinagao recente ou medicagao prévia e com bom
estado geral.

Analiticamente apresentava hemoglobina (Hb) 11.1 g/dL,
leucdcitos 17,3M0%L (38,4% neutrdfilos, 50,5% linfécitos), pla-
quetas 250710%L e proteina C reactiva (PCR) 0,58 mg/dL com
estudo da coagulagéo, fungé@o hepatica e renal e andlise suma-
ria de urina sem alteracdes. Internado para vigilancia com tera-
péutica de alivio sintomatico. Manteve excelente estado geral,
apirexia sustentada, com melhoria progressiva do quadro e sem
progressao das lesdes, com alta em 24 horas. Reavaliado em
consulta apos duas semanas apresentando resolugdo do qua-
dro.

Figura 2 - Les3o eritematosa e edema da face.



CASO CLIiNICO 2

Lactente de 12 meses de idade do sexo feminino, sem an-
tecedentes patoldgicos relevantes e vacinas de acordo com o
Plano Nacional de Vacinagdo (com trés doses de vacina an-
tipneumocdcica conjugada 13 valente). Trazida ao Servigo de
Urgéncia por lesbes eritemato-maculares, purpuricas de surgi-
mento subito, edema das extremidades e febre com cerca de
24 horas de evolugdo. (Figura 3 e 4). Ao exame objetivo apre-
sentava-se clinicamente estavel com boa vitalidade. Terminara
nas 72 horas anteriores um ciclo de oito dias de terapéutica com
amoxicilina-acido clavulanico (80 mg/kg/dia) prescrito pelo mé-
dico assistente por otite média aguda.

Analiticamente com Hb 12, 5 g/dL, Leucécitos 15,7x10%L
(76,8% N), PCR 5,0 mg/dL. Sem alteragdes na bioquimica, es-
tudo da coagulagéo ou andlise sumaria de urina. Foi decidido
internamento para vigilancia clinica com tratamento sintomatico,
com picos febris apenas nas primeiras 48 horas de internamen-
to. Teve alta melhorada, com hemocultura sem crescimento e
sem evidéncia de novas lesGes. Reavaliada em consulta apds
duas semanas sem recidiva das lesdes ou queixas associadas.

Figura 3 - Lesdes eritematosas e purpuricas distri-
buidas nos membros com edema das extremidades.

DISCUSSAO

O EAHL é um diagndstico pouco frequente, uma vez ndo ser
rapido ou facilmente reconhecido. Tal como ilustrado por estes
dois casos clinicos a apresentagédo caracterizou-se por febre,
lesbes purpuricas e edema das extremidades.

As lesbes purpuricas, ndo pruriginosas, assemelham-se a
medalhdes de dimensbes consideraveis. O atingimento dos pa-
vilhdes auriculares é muito tipico e caracteristico, como evidente
no segundo caso (Figuras 4 e 5).4
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Figura 4 - Placas purpuricas nos pavilhdes auri-
culares.

Figura 5 — Les6es em medalhdo com trés zonas
distintas.

Embora os achados cuténeos sejam exuberantes e de surgi-
mento subito, contrastavam com o bom estado geral das crian-
¢as e o progndstico benigno e autolimitado do quadro.

O diagndstico é clinico, embora nos exames complementa-
res de diagnostico possa encontrar-se eosinofilia, leucocitose e
trombocitose discretas, ou nenhuma alteragdo.®

A velocidade de sedimentagédo e proteina C reativa sédo
normais ou pouco elevadas. O estudo do complemento e
imunidade sdo normais, bem como a fungéo renal e hepatica.
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O sedimento urinario e estudo de coagulagdo ndo apresen-
tam alteragdes.

Histologicamente trata-se de uma vasculite de pequenos
vasos, que afeta capilares e vénulas pos-capilares da derme su-
perficial e intermédia, com infiltrado de neutrdfilos perivascula-
res e intersticiais e libertagdo de enzimas ativadas com necrose
local.’

A PHS, também uma vasculite leucocitoclastica de peque-
nos vasos, € o principal diagnostico diferencial do EAHL, com
diferencas importantes entre ambos. "8

A PHS ocorre habitualmente em criangas entre os trés e sete
anos, as lesdes papulo-petéquias estao distribuidas pelos mem-
bros inferiores e raramente se associa a edema.?

O envolvimento sistémico é comum na PHS com manifes-
tagbes gastrointestinais e articulares e possivel envolvimento
renal, com progndstico incerto e recidivas frequentes. Trata-se
também de uma vasculite leucocitoclastica, mas com depdsitos
de IgA na imunofluorescéncia (estes podem verificar-se em cer-
ca de 30% dos casos de EAHL).?

Outros diagnésticos diferenciais a considerar podem incluir:
meningococcémia, eritema multiforme, doenca de Kawasaki,
purpura fulminante, erupcdes por infegdes virais, vasculite indu-
zida por farmacos, sindrome de Sweet (dermatose neutrofilica
febril aguda), manifestagdes dermatoldgicas de doencas hema-
toldgicas e maus tratos infantis.

Todas estas patologias podem ser diferenciadas do EAHL
por uma cuidadosa anamnese, exame fisico e provas laborato-
riais apropriadas, incluindo o exame histolégico da bidpsia de
pele.

N&o ha evidéncia de terapeutica util, sendo que os corticdi-
des e anti-histaminicos sdo considerados por alguns autores,
embora sem beneficio adicional na evolugdo natural da doenga,
de caracter auto-limitado.?®

O curso normal da doenga € a cura espontanea em menos
de trés semanas, com regressdo das lesdes e raras recidivas,
como verificado nestes dois casos.

CONCLUSAO

Apesar de ser um quadro clinico tipico, o edema agudo he-
morragico do lactente é por vezes subdiagnosticado, face ao
desconhecimento da sua existéncia.

Devido a diversas vezes cursar com febre e quadro cutaneo
abrupto de purpura muito exuberante, coloca dificuldades ini-
ciais quanto ao seu diagndstico.

O alerta para esta vasculite tem como principal objetivo
auxiliar o seu reconhecimento precoce, evitando tratamentos,
investigagdo e preocupagcdo desnecessarias. Importante
destacar ainda a benignidade, rara recidiva ou complicagdes e
excelente progndstico.
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