Acta Pediatr. Port., 2004; N° 2; Vol. 35: 149-151

Edema Agudo Hemorragico do Lactente
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Resumo

O edema agudo hemorrdgico do lactente € uma vasculite de etiolo-
gia desconhecida, que atinge criangas com menos de 2 anos, cara-
cterizada clinicamente pela existéncia de lesGes purpiiricas localizadas
nas extremidades e face, com edema das maos e pés. Tem inicio
siibito, curso benigno e evolui espontaneamente para a cura. Embora
o quadro clinico seja tipico, por vezes coloca problemas de diagnés-
tico diferencial, pelo que o seu reconhecimento é importante em ter-
mos de investigagdo e terapéutica.

Os autores apresentam 2 casos de edema agudo hemorragico do
lactente, diagnosticados no iiltimo ano.
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Summary
Acute Hemorrhagic Edema of Infancy

Acute hemorrhagic edema of infancy is a vasculitis of unknow
etiology, that affects children younger than 2 years of age, charac-
terized by large purpuric lesions concentrated on the extremitis and
face, along with edema of the hands and feet. It has an acute onset,
a short benign course and spontaneous complete recovery. Although
the clinical picture is quite typical sometimes other purpuric disorder
are considered and it should be recognized for appropriate diagnos-
tic investigations and therapy.

The authors present two children with acute hemorrhagic edema
of infancy, diagnosed in the last year.
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Introducio

O edema agudo hemorrigico do lactente (EAHL) é
uma vasculite pouco frequente , que atinge habitualmente
criancas com menos de 2 anos ®*, predominando no sexo
masculino @.

Caracteriza-se pelo aparecimento stbito de lesoes
eritemato-papulosas, petequiais € purpuricas, por vezes
palpdveis, algumas em alvo, de dimensodes varidveis, com
distribui¢@o simétrica, localizadas as extremidades, face e
pavilhdes auriculares, com raro atingimento do tronco .
Acompanha-se frequentemente de febre (em 75% dos
casos, numa das séries publicadas @) e edema das extremi-
dades ®*. O envolvimento de outros 6rgéos é muito raro %,

A etiologia € desconhecida mas parece haver relagao tem-
poral com infeccdes respiratdrias, vacinas ou formacos .

Histologicamente as lesdes apresentam uma caracteris-
tica vasculite leucocitocldsica @, atingindo predominante-
mente os capilares e vénulas @,

E uma doenga auto-limitada que evolui espontanea-
mente para a cura, habitualmente em menos de 3 semanas,
com raras recidivas @9,

Apresentam-se 2 casos de EAHL, observados nos ilti-
mos 2 anos no Hospital Pediétrico de Coimbra, discutindo-
se a clinica, problemas e importancia do diagndstico dife-
rencial e os exames complementares a efectuar.

Casos clinicos
Caso 1
Natacha, 9 meses, previamente saudédvel, sem
infecgdes respiratdrias ou ingestdo de farmacos recentes,

recorreu ao servigo de urgéncia por exantema petequial no
dorso das mios e pés notado 6 horas antes, com rapida pro-
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gressao. Inicialmente sem febre, a entrada apresentava

“bom aspecto geral e foi constatada temperatura de 38°C.
Tinha lesdes petequiais e purpiiricas nos membros inferiores
e membro superior direito, edema do antebrago, méo direi-
ta e pés. Foram colocadas as hipéteses de sépsis ou vas-
culite. O hemograma apresentava 18.7000/uL leucdcitos
(53% de neutréfilos) e 505.000/puL plaquetas. Os tempos
de coagulacdo e sumadria de urina eram normais e a protei-
na C reactiva era de 2 mg/dL. A hemocultura foi negativa.
Esteve cerca de 24 horas em vigilancia ndo tendo havido
progressao das lesdes e ficou apirética nas primeiras horas.
No domicilio, a evolucdo foi favordvel, com desapareci-
mento das lesdes em menos de 2 semanas. Um ano depois,
mantém-se bem, sem recidivas.

Caso 2

Guilherme, 9 meses, previamente sauddvel, que em
contexto de catarro respiratdrio superior febril foi medica-
do com cefprozil, logo suspenso no dia seguinte pelo surgi-
mento de exantema eritematoso, que desapareceu no
mesmo dia. Foram prescritos posteriormente deflazacort
(Img/kg/dia) e salbutamol por “pieira”. Dois dias depois,
ja sem febre, surgiram novas lesdes cutdneas, pelo que
recorreu ao servico de urgéncia do nosso hospital.
Apresentava bom aspecto geral. Tinha lesoes eritematosas,
maculosas, petequiais e purpricas, algumas palpéveis, de
dimensdes varidveis, nos membros inferiores (figura 1),
antebraco e face e edema das maos e pés (figura 2). Foi
colocado o diagndstico de vasculite. A investigagdo
laboratorial revelou 18.2000/uL leucécitos (71% de

Fig. 1 - Lesdes eritematosas, maculosas, petequiais e purpiiricas, algu-
mas palpaveis, de dimensdes varidveis, nos membros inferiores.

neutréfilos) e 490.000/uL plaquetas. Os tempos de coagu-
lagdo, sumdria de urina, func¢Ges hepdtica e renal foram
normais e a proteina C reactiva era 0.2mg/dL. Teve alta

para o domicilio tendo sido reavaliado 2 dias depois.
Apresentava novas lesdes e edema mais acentuado dos pés.
Sem nocio de artralgias ou dor abdominal.

A evolugdo foi também favoravel, mantendo-se sem-
pre apirético, com desaparecimento das lesdes em menos
de 3 semanas, sem tratamento.

Fig. 2 - Edema das mios e pés.

Discussao

O EAHL é uma entidade clinica rara mas provavel-
mente também sub-diagnosticada “?. As lesdes cutineas
surgem de forma stibita e com répida evolugdo, tornando o
quadro clinico muito aparatoso. A existéncia de febre leva-
-nos a considerar no diagndstico diferencial outras situagdes
clinicas graves, nomeadamente meningococémia, tal como
aconteceu no nosso 1° caso clinico. No entanto, em con-
traste com o inicio sibito e aparatoso das lesdes, o estado
geral €, em regra, muito bom e, para além da febre, ndo hd
habitualmente outras manifestacdes sistémicas nem
envolvimento de outros érgdos, tornando esta hipétese de
diagnéstico pouco provdvel. Outras vasculites e maus
tratos devem também ser considerados "®. No segundo
caso, como a crianga estava apirética, a hipétese de vas-
culite foi colocada logo a entrada.

As caracteristicas e distribui¢@o das lesdes, associadas
a presenga de edema das extremidades levaram ao dia-
gnostico clinico de EAHL em ambos os casos. Ndo houve
envolvimento de outros 6rgaos.

Esta vasculite atinge predominantemente criangas
entre os 4 meses e os 2 anos ‘?, mas foi descrito um caso
de apresentac@o neonatal V.

Virias infecgdes foram associadas temporalmente com
EHAL tais como infec¢des respiratdrias viricas ou bacte-
rianas (faringite, otite, pneumonia), conjuntivite e infec¢do
urindria ®. Estdao também descritos casos associados a
tuberculose “* e bacteriémia por pneumococo ®. Nas nos-
sas duas criangas ndo foi efectuada pesquisa de virus e a
hemocultura, feita no primeiro caso, foi negativa.

O mecanismo pelo qual os agentes infecciosos ou ou-
tros provocam este quadro de vasculite € desconhecido.
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Podera ser desencadeada por um mecanismo imunolégico,
embora ndo se conheca exactamente a natureza do
antigénio desencadeante ¢+,

Em algumas criancas foi efectuada investigagdo labo-
ratorial mais alargada incluindo anticorpos anti-nucleares,
anti-DNA, doseamento das proteinas C e S e das fungdes
do complemento C3 e C4, n@o apresentando alteragoes ©.

A bidpsia cutanea confirma a existéncia de vasculite
leucocitoclasica. No entanto, o diagndstico € clinico pelo
que a bidpsia € dispensdvel.

Tal como descrito na literatura a evolug@o foi para a
cura espontanea em menos de 3 semanas, sem sequelas,
tendo no entanto aparecido novas lesdes nos primeiros
dias. A terapéutica com anti-histaminicos “? e corticoides
foi usada em alguns doentes mas ndo hd evidéncia de benefi-
cio, devendo haver precaucao na sua utiliza¢@o dos dltimos
enquanto infecgdes graves ndo forem excluidas *4.

Nio hé consenso se o EAHL € uma doenca diferente
da pirpura de Henoch-Schonlein ou apenas parte do espec-
tro desta. Embora haja algumas semelhangas com a pirpu-
ra de Henoch-Schonlein, hd também diferencas impor-
tantes tais como a idade, tamanho e distribui¢ao das lesdes,
auséncia de envolvimento renal ou gastrointestinal, ocor-
réncia excepcional de recidivas e a presenga de depdsitos
vasculares de IgA apenas em 30% dos casos **'?. Os
autores que as consideram parte do espectro da mesma
entidade, justificam as diferencas clinicas e imunopatolégi-
cas como secunddrias a imaturidade fisiolégica do sistema
imune IgA, durante a infancia .

Apesar do quadro clinico ser tipico, por se tratar de
uma entidade pouco conhecida, poder cursar com febre e
com um quadro cutineo de purpura muito exuberante,
diferente da purpura de Henoch-Schonlein, coloca fre-
quentemente dificuldades iniciais no diagnéstico. Parece-
-nos assim importante divulgar estes 2 casos de EAHL,
chamando a aten¢@o para a sua benignidade, rara ocorrén-
cia de recidivas e de complicacdes.
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